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ONSOZ

Sevgili Okuyucu,

Vicudumuzda boyutsal olarak ki¢tk olan ancak islevsel olarak buytk etkileri bu-
lunan, adrenal bezleri anlamak ve onun muhtesem karmasikligini kesfetmek icin
hazirlanan "Adrenal: Multidisipliner ve Glncel Yaklasim" baslikli bu kitap, dnemli
endokrin organlar olan adrenal bezlerin islevleri hakkinda kapsamli bilgiler icer-
mektedir. Pek cok alanda uzmanlasmis yazarlar ve arastirmacilar tarafindan kaleme
alinmis, glincel bilgi ve arastirmalara dayanarak olusturulmustur.

Adrenal bezler, vicudumuzdaki bircok endokrin ve metabolik fonksiyonun diizen-
lenmesinde kritik rol oynarlar. Stresle basa ¢ikmak, metabolizmayi kontrol etmek,
kan basincini dizenlemek, bagisiklik sistemini dlizenlemek ve daha bircok dnemli
islevde adrenallerin etkisi vardir. Bu kitap, adrenal sisteminin anatomisini, fizyoloji-
sini, hastaliklarini, benign-malign timorlerini ve tedavi yontemlerini, adrenal pato-
lojilerin saglik Uzerindeki etkilerini ele alan ¢ok yonlU bir yaklasim sunuyor.
Birbirinden dederli yazarlarin katkilariyla, adrenal bezlerimizin sadece temel islev-
lerini anlamakla kalmiyoruz; ayni zamanda adrenal hastaliklarin teshisinde ve teda-
visinde de glincel bilgilere sahip oluyoruz. Endokrinoloji, i¢ hastaliklari, radyoloji,
tibbi genetik, ntkleer tip, kadin hastaliklari ve dogum, klinik onkoloji, troloji, genel
cerrahi ve patoloji gibi pek cok alanin bir araya gelerek multidisipliner bir bakis
acisiyla kaleme alinan bu kitap, tipta uzmanlik 6grenciliginden 6gretim Uyeligine
saglk profesyonelleri icin cok degerli bir kaynak olacaktir. Adrenal sisteminin kar-
masikligini anlamak i¢in yaptigimiz bu yolculukta, bilimsel arastirmalarin 1siginda
saglam bir temel olusturuyoruz.

Yazarlarimizin dzverisi ve uzmanhgi sayesinde, gtincel ve dogru bilgilere ulasmak
adina bu kitabi olusturmak bizim icin bytk bir mutluluk ve gurur kaynadi olmus-
tur. Siz, degerli okuyucularimizin bu ¢alismadan en iyi sekilde yararlanacagini umu-
yoruz.

"Adrenal: Multidisipliner ve Glincel Yaklasim" kitabinin, bilgi acliginizi gidermede
ve adrenal bezleri daha iyi anlamada sizlere rehberlik etmesi dilegiyle, keyifli ve
aydinlatici bir okuma dileriz.

Sevgi ve saygllarimizla

Dr. Sahin KILIC
Editorler Adina
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ADRENAL GLAND EMBRIYOLOJISi VE
HISTOLOJISI

Fatma Zeynep OZEN

|FETAL VE DOGUM SONRASI DONEMDE ADRENAL BEZIN GELISiMi

Adrenal gland steroid ve katekolamin iireten iki endokrin sistemden yani me-
diiller ve kortikal bolge olmak tizere iki kisimdan olugsmaktadir. Bu iki kisim
embriyolojik agidan farklidir. Sadece memelilerde insan adrenal korteksi ve
medullas arasinda goriilen i¢ ice ge¢mis biiylime paterni izlenir. Prototipik bir
memelide (6rnegin si¢an), medulla, korteks tarafindan diizgiin bir sekilde gev-
relenmis merkezi bir cekirdek halindedir (1).

| ADRENAL KORTEKS EMBRiYOLOJiSi

Adrenal korteks mezodermal kokenlidir. Gebeligin altinci haftasinda heniiz
embriyo 9 mm iken, kortekin primordia’s1 mezenterik kokte, gelismekte olan
gonadin medialinde ve bobregin 6niinde (mezonefroz) bilateral hiicresel kiime-
lenmeler halinde gozlenir (Sekil 1) (2-4). Korteksin primordia’si iki grup mezen-
kimal hiicreden olusur: Bunlardan biri gegici fetal korteksin 6nciisiinii, digeri ise
adrenal kapsiil ve onun destekleyici bag dokusu ¢atisini olusturur (2,4). Gelisim
stirecinde adrenal gland, karaciger, ve bobrek dokusu yakin mesafede gelisim
gosterir (Fotograf 1A, 1B). Gebeligin yedinci haftasinda, primordia daha belir-
gin hale gelir. Yavas yavas ¢olomik zardan ayrilir ve eozinofilik, lipidden fakir
sitoplazmaya sahip polihedral hiicreler meydana getirir. Bu hiicrelerin sayisi ve
boyutu hizla artar (5). Nihayetinde fetal korteksin biiyiik boliimiinii olusturan
bir dizi paralel stitun ve hiicre kordonu meydana gelir. Bezin i¢ eozinofilik ¢ekir-

' Dr. Ogr. Uyesi, Amasya Universitesi, Tip Fakiiltesi, Patoloji AD., fatma.zeynep.ozen@gmail.com,

ORCID iD: 0000-0003-2468-8375



Adrenal Gland Embriyolojisi ve Histolojisi

|SONUC

Adrenal gland, korteks ve medulla olmak {izere iki kisstmdan olugsmakta olup

embriyolojik kokenleri birbirinden farklidir. Bu farklilik genis kapsamli endok-

rin yanitlara ve fizyolojik olaylara neden olmaktadir.
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ADRENAL ANATOMI

Murat OZER'

|GIRIS

Temel olarak bakildiginda adrenal bezlerin uzun bir tarihi vardir. Bu tarih ilk
olarak Bartolomeo Eustachius tarafindan 16. yiizyilin ortalarinda yapilan ilk
anatomik ¢izimlerle basladi. Piccolomineus ve Baunin 1586'da bu bezleri sup-
rarenal bezler olarak tanimladi. Georges Cuvier 19. yiizyilda adrenal bezlerin
korteks ve medulla olarak anatomik alt birimlerini betimledi. Addison adrenal
yetmezligi, Cushing hiperaldosteronizmi tanimlayarak adrenal bezlerin 6nemi-
ne dikkat cekti (1,2).

Cerrahi agidan Amerika'da Charles Mayo, Isvi¢re'de Roux feokromasitoma
hastalarinda ilk basarili adrenalektomiyi 1926 yilinda gerceklestirerek tip lite-
ratiiriinde yerlerini aldilar (1). Bu adrenal bez arastirmalarindaki ve anlayisin-
daki kilometre taslari, adrenal bez bozukluklarinin bilgisine katkida bulunmus
ve uygun yonetim stratejilerinin gelismesine yardimci olmustur. Adrenal bez
anatomisi hakkinda bu béliimde elde edeceginiz bilgiler kitabimizin ilerleyen
boliimlerinde okuyucu i¢in 6nemli olacaktir.

| MORFOLOJI

Adrenal bezler abdominal kavitenin ortasinda retroperitoneal alanda bobrek iist
kutbunun siiperomedialinde bulunurlar. Adrenal bezlerin yerlesim yerleri sagda
ve solda farklilik gostermekte olup gerota fasyasi i¢inde yer alan adrenal bezler
bobrek iist poliinden konnektif bir doku ile ayrilirlar. Bu konnektif doku adrenal

1 Uzm. Dr., Abdulkadir Yiiksel Devlet Hastenesi, Uroloji Klinigi, murat_ozr@windowslive.com,

ORCID iD: 0000-0002-8275-7095
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ADRENAL MULTIDISIPLINER GUNCEL YAKLASIM
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ADRENAL FiZYOLOJISI

Cagatay OZSOY'

|GIRIS
Adrenal gland, korteks ve medulladan olugmaktadir. Kortekste mineralokor-
tikodiler, glukokortikoidler ve adrenal androjenleri igeren steroid hormon-

lar sentezlenmektedir. Medullada katekolaminler, epinefrin ve norepinefrin
sentezlenmektedir.

| KORTEKS

Adrenal korteks, glukokortikoidler, mineralokortikoidler ve androjen onciil-
lerini iireten steroidogenezde rol alir ($ekil 1). Ug farkl histolojik/fonksiyonel
bolgeden olusmaktadir. Zona glomerulosa (en dis tabaka), zona fasikulata (orta
tabaka) ve zona retikularis (en i¢ tabaka) (1). Her katman 6ncii kolesterolden
steroid hormonlari iiretir. Ancak iiretilen spesifik steroid hormon, bolgesel spe-
sifik enzimler nedeniyle her katmanda farklilik gosterir. Zona glomerulasoda
mineralokortikoidler, zona fasikulatada glukokortikoidler, zona retikulariste ise
androjen onciilleri (¢ogunlukla dehidroepiandrostenodion ve az miktarda and-
rostenodion) tiretilir.

Kolesterol hiicreye girdikten sonra, steroidojenik akut diizenleyici protein
(StAR), dis mitokondriyal zardan i¢ mitokondriyal zara kolesterol tasinmasi-
n1 saglar (2). Daha sonra, mitokondri i¢ zarindaki CYP11A1 enzimi (koleste-
rol desmolaz, P450scc) yoluyla kolesterol pregnenolona doniistiiriilebilir. CY-
P11A1, steroid hormon iretiminin hiz sinirlayici basamagini katalize eder ve
adrenal korteksin ti¢ katmaninda da eksprese edilir. ACTH, bu hiz sinirlayici

1

Uzm. Dr., Abdiilkadir Yiiksel Devlet Hastanesi, Uroloji Klinigi, cagatayozsoy89@gmail.com,
ORCID iD: 0000-0002-2124-865X
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Adrenal Fizyolojisi
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HIPOTALAMUS - HIPOFiZ - ADRENAL AKSIN
DEGERLENDIRILMESI

Emine BINNETOGLU '

|GIRIS

Hipotalamus, endokrin sistemin koordinasyon merkezi olarak kabul edilebilir.
Ust kortikal uyarilardan, otonomik fonksiyondan, gevresel faktorlerden (is1, 151k
gibi) ve endokrin geri bildirimden gelen sinyalleri birlestirir. Hipotalamus, vii-
cuttaki ¢ogu endokrin sistemi etkileyerek hormonlarin salinimina neden olan hi-
pofiz bezine sinyaller iletir. Hipotalamik peptitler, biiytimeyi, siit tiretimini ve su
dengesini etkilemenin yani sira tiroid bezinin, bobrekiistii bezinin ve gonadlarin
islevlerini dogrudan etkiler. Bu boliimde 6zellikle adrenal bezi etkileyen hipota-
lamik-hipofizer-adrenal (HHA) aksin degerlendirilmesi iizerinde durulacaktir.

Adrenal fonksiyonun degerlendirilmesi, ilgili adrenal hormonlarin, bunlarin
metabolitlerinin ve siklikla bunlarin salgilanmasini diizenleyen sekretagoglarin
6lgiilmesini gerektirir. Endokrinolojide hastaliklarin tanisi ve takibi hormon dii-
zeylerine bakilarak yapilmaktadir. Glintimiizde immuno-assay yontemi ile hor-
mon diizeyleri dl¢iilmektedir. Ama bu yontem ile diistik seviyedeki hormonlarin
6l¢imlerinde yanlisliklar ortaya ¢ikabilmektedir. Son yillarda steroid hormon
ol¢timlerinde “likid kromotografi/mass spektrometri”’(LC-MS/MS) yontemi ile
bakilmas1 6nerilmeye baslanmistir. Fakat heniiz diinyada yayin kullanimi yok-
tur. Kortizol sonucunun yorumlanmasi, onu 6l¢mek i¢in kullanilan testin tiirii-
ne baglidir (1-7). Mevcut teknikler sunlari igerir:

1. Poliklonal antikor kullanan immiinolojik testler: Bu antikorlar, kortizol ol-
mayan glukokortikoidlerle ¢apraz reaksiyona girdigi igin daha yiiksek korti-

zol sonucu verir.

1
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vardiya sistemi ile ¢alisan kisilerde uyku diizeni degisken oldugu i¢in bakilmasi
uygun degildir.

|SONUC

Sonuglarin dogru yorumlanmasi, asagidakileri igeren bir dizi faktore baglidir;

» Herhangi bir tahlil i¢in normatif verilerin kaynagi ve dogrulugu

» Ornek toplamanin uygun zamanlamasi (6rn. kortizol salgis ditirnaldir)

» Numune toplama, ila¢ kullanimi ve laboratuvar hatas: gibi durumlari belir-
leme

Tim laboratuvar hatalar: tespit edilemez, ancak sonuglar1 degerlendirmek
i¢in baz1 yararli ilkeler vardir. En 6nemlisi, herhangi bir sonucun, 6zellikle de
tutarli verilerle ¢eligtiginde yanlis olabileceginin farkinda olmaktir. Ornek ola-
rak, idrar kortizoli yiikselirse, serum veya tiikiiriikteki aksam kortizoliiniin de
yiikselmesi beklenir. Bu iig testle ilgili olarak, tiikiiriik veya idrar kortizoliiniin
dogru olmasi muhtemeldir ve aksam kortizoliintin hatalara kars1 daha duyar-
I1 oldugu belirtilmektedir. Celiskili sonuglar ayn: veya baska bir laboratuvarda
kontrol edilmeli ve tekrarlanmalidir. Tutarsiz laboratuvar verileri karsisinda tani
konmamalidir.24 saat boyunca degisken konsantrasyonlar tiikiiriik ve dolagim-
daki hormon diizeylerinin giinliik bir ritmi olabilir. Kortizol gibi bazi hormon-
lar i¢in, varyasyonlar oldukga biiyiik olabilir, uyanmadan birkag saat 6nce ¢ok
yiiksek seviyelere yiikselir, giin boyunca pulsatil azalan degerler ve aksamlar ve
uyku periyodunun erken saatlerinde en diisiik degerler olur (77). Bu testler i¢in
zamana 0zel normal araliklar aranmali ve test stratejileri buna gore planlanma-
lidir. Ornek olarak, sabahin erken saatlerinde degil, aksam ge¢ saatlerde serum
veya tiikiiriik kortizol diizeylerinin ol¢iilmesi Cushing sendromunun tanisinda
yararlidir. Klinisyenler, hastalarinin olagandis1 uyku saati kaliplarina (6rn. Gece
vardiyasi) dikkat etmelidir.
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Her iki adrenal bez; bobreklerin siiperior-mediyal komsulugunda, perirenal
alanda retroperitonda yer alirlar. Diyafragmatik krusa komsu, genellikle ters “Y”
seklindedir. Mediyal ve lateral bacaklar1 vardir. Adrenal bezler yaklasik 5 gr (2-6
gr) agirhiginda olup, bezlerin boyu 4-6 cm uzunlugunda, eni 2-3 cm genisligin-
dedir. Bezin beslenmesi siiperior, orta ve inferior adrenal arterden olup, bobrek
ve tiroidden sonra viicuttaki en fazla kanlanan organlar arasindadir. Venoz dre-
naj1 genellikle tektir. Girisimsel radyolojik islemlerden olan adrenal venoz or-
neklemede bu anatominin bilinmesi 6nem arz etmektedir. Adrenal bez korteks
ve medulladan olusur. Medulla epinefrin ve norepinefrin, korteks ise kortizol,
aldosteron ve androjenik steroidleri salgilar. Bununla iliskili olarak da bir¢ok
adrenal kortikal adenom yiiksek lipid icerigi ihtiva etmektedir.

Adrenal tiimorler bezin korteks veya medullasindan kaynaklanmakta olup
fonksiyonel veya nonfonksiyonel olabilecegi gibi benign veya malign de olabi-
lirler (1).

Baska bir nedenle yapilan goriintiileme sirasinda saptanan adrenal lezyonla-
rin benign ya da malign ayriminin yapilmasi 6nemlidir. Adrenal kitleler giinlitk
pratigimizde karsimiza iki sekilde ¢ikarlar. Herhangi bir nedenle yapilan goriin-
tilleme esnasinda rastlantisal olarak karsimiza ¢ikan 1 cmden biiytik kitleler yani
insidentalomalar ve adrenal bez hastaliklar1 arastirilirken tespit edilen non-in-
sidentalomalar olarak iki gruba ayirabiliriz. Saptanan kitlenin diizensiz sinirli
olmasi, lokal invazyon gostermesi, heterojen ekojenite veya dansitede olmasi

1

Dr. Ogr. Uyesi, Antalya Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Radyoloji Klinigi,
ahmet_alparslan@yahoo.com, ORCID iD: 0000-0001-7083-5618
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Evrim SURER BUDAK'

|GIRis

Niikleer tip goriintillemenin en 6nemli avantajlarindan birisi fonksiyonel goriin-
tillemeye olanak saglamasidir. Bu amagla, radyoizotop ile isaretlenen, enzimler
veya membran iliskili reseptorleri hedef alan biyoaktif maddeler hastaya verile-
rek viicutta izledigi fizyolojik yolak radyasyon deteksiyonu tizerinden goriintii-
lenir. Biyoaktif maddenin goriintiilenecek organa 6zgii olmasi, eliminasyonu-
nun hizli olmasi, toksik olmamasi ve isaretleme sirasinda yapisinin bozunmaya
ugramadan stabil kalmas: 6nemlidir. Niikleer tipta tani1 ve tedavi amaciyla kul-
lanilan biyoaktif maddelere radtofarmasétik denmektedir. Ozellikle intravendz
(IV) radyofarmasotikler kii¢iik dozlarda kullanildigindan doz-cevap iliskisine ve
ciddi yan etkilere yol agmazlar.

Gorintiillemede; sintigrafi, tek foton emisyon bilgisayarli tomografi (SPECT)
ve pozitron emisyon tomografi (PET) yontemleri kullanilmaktadir. SPECT ve
PET’ in BT ile kombine edildigi hibrit gériintiileme sistemleri (SPECT/BT, PET/
BT), fonksiyonel goriintiilemeye ek olarak anatomik goriintiilemeye de olanak
sagladigindan tanisal dogruluk oranlarini arttirmaktadir. Maksimum standardi-
ze uptake (SUVmax), mean tomor voliimii (MTV), total lezyon glikolizis (TLG)
gibi PET parametreleri, lezyonlarin semikantitatif degerlendirmesine; lezyon
natiirii ve prognostik potansiyeli hakkinda yorum yapmaya katki saglamaktadir.
Niikleer goriintillemede pozitiflik saptanan lezyonlarin sonrasinda radyoniiklid
tedavi sansinin olmasi da (teranostik yaklasim) bir diger avantajdir (1,2). Ayrica,
her gecen giin farkli etki mekanizmalarini ve yolaklar1 hedefleyen radyofarma-

' Dr. Ogr. Uyesi, Akdeniz Universitesi Hastanesi, Niikleer Tip AD., evrimsurer@hotmail.com,
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geri oldukga yiiksektir ve prognostik degeri bulunmaktadir. "C-MITO ile adre-
nokortikal orjin; "*F-DPA/DOPA ve ®Ga-DOTA peptid ile néroendokrin orijin
degerlendirmesi yapilabilmekte, hastalik yayilimi saptanabilmektedir. Onemli

bir diger avantaji ise; pozitif goriintiileme sonrasinda teranostik tedavi sansinin

bulunmasidir.
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Murat SAMBEL "

|GIRiS
Adrenal insidentalomalar (Al); cesitli sebeplerle hekime bagvuran hastalarda,
adrenal dis1 herhangi bir hastalik aragtirilirken yapilan goriintiileme tetkiklerin-
de tesadiifen saptanan genellikle 10 mm ve iizerindeki adrenal kitlelerdir (1). Di-
agnostik goriintiileme teknolojilerinin ilerlemesi ile birlikte daha sik karsilagilan
Al terimi giiniimiizden yaklasik 30 yil kadar 6nce tanimlanmustir (2). Giinlitk
poliklinik rutininde giderek artan abdominal ultrasonografi (USG) ve bilgisa-
yarli tomografi (BT) kullanimi ile adrenal insidentalomanin goriilme siklig1 da
artmistir.

Adrenal insidentalomalarin gériilme siklig1 yapilan gesitli calismalarda %1,4-
%8 arasinda degiskenlik gostermektedir (3). Insidentalomalar; yirmi yas altinda
yaklasik %0,5 oraninda goriilerken, yasla birlikte prevalans artmakta ve elli yas
tizerinde goriilme sikliginin %3-7 oldugu tahmin edilmektedir. Ozellikle 70 yas
tizerinde, bazi serilerde bu oran %10’lara ulasabilmektedir (4,5). Prevalansin
obez, diyabetik ve hipertansif hastalarda daha ytiksek oldugunu gosteren ¢alis-
malar mevcuttur (6,7) Ayrica siyahilere oranla beyaz irkta daha sik gortilmekte-
dir (7). Her iki cins arasinda goriilme siklig1 agisindan anlamli bir farklilik yok-
tur ancak genel olarak fonksiyonel tiimorler kadinlarda daha fazla goriiliirken;
non-fonksiyonel tiimorlere erkeklerde daha fazla rastlanmaktadir (7,8).

Giiniimiizde saptanan adrenal insidentalomalarin 6énemli bir kism1 benign
ve cerrahi miidahale gerektirmeyen adrenokortikal adenomalardir. Insidentalo-
malar incelendiginde; yaklasik %70-80"i non-fonksiyonel benign adenom, %10-
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Primer hiperaldosteronizm

Adrenal Cushing sendromu

Feokromasitoma

Medikal tedavi ile kontrol altina alinamayan subklinik Cushing sendromu

o a0 T

Seks hormonlari ve steroid prekiirsorlerinde artis
Taklpte radyolojik goriintillemede >1cm biiyiiyen Al

4. Radyolojik goriintillemede malignite bulgusu (Adrenokortikal karsinom,

metastaz, vs.)
Ciddi boyutlara ulagan ve gevre organlara kompresyona neden olan miyeloli-
pom, adrenal kist

|SONUC

Al tespit edilen bir hastaya multidisipliner bir yaklagim gereklidir. Bu konuda

uzman radyolog, endokrinolog ve iirolog birlikte karar almali, hastanin preope-

ratif ve post operatif takibi ideal olarak birlikte yapilmalidir. Cerrahi ise hacimli

ve tecriibeli merkezlerde gerceklestirilmelidir.
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PRIMER BILATERAL ADRENAL HIPERPLAZI

Elif Vuslat KOK'

|GiRi$

Primer bilateral adrenal hiperplazi (PBAH) ile iliskili fonksiyonel klinik send-
romlar arasinda; adrenokortikotropik hormona (ACTH) bagiml veya bagimsiz
Cushing sendromu, primer aldosteronizm ve konjenital adrenal hiperplazi yer
alir. Primer bilateral adrenal hiperplazi, Cushing sendromunun (CS) nadir bir
nedenidir (1).

PBAH morfolojik olarak makronodiiler ve mikronodiiler olarak iki gruba
ayrilir. Makronodiiler form primer bilateral makronodiiler adrenal hiperplazi
(PBMAH) ve mikronodiiler form ise primer pigmente mikronodiiler adrenal
(PPNAD) ve izole mikronodiiler adrenal hiperplazi (iMAD)dir. Ailesel gecis-
lerin tanimlanmasi ve hastaligin bilateral olusu bu hastaliklarin genetik olarak
aktarildigini diistindiirmiistiir. Bu oran PPNAD vakalarinin yaklasik %70’inde
ve PBMAH vakalarinin %25’inde dogrulanmistir. S6z konusu genlerin gogu,
tiimor baskilayici genlerdir. Tanimlanmis ve sik karsilasilan genler Tablo 1de
gosterilmistir (2-5).
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litsal ailesel timor sendromlarinin bir pargasi olabilir. Son zamanlarda, oldukea
fazla sayida hastanin ARMCS5 geninin germ hatti mutasyonlarini tasidig1 goste-
rilmistir (13).

|SONUG

Bilateral adrenal hiperplazide 6zellikle PPNADde diizensiz olan ana yol PKA
yolu gibi gériinmektedir. Steroidogenez ve hiicresel farklilasma tizerindeki etkisi
ile meydana gelen degisiklikler Cushing sendromuna, sonrasinda yavas biiyiiyen
hiperplaziye ve nodiilariteye yol agar. Son on yilda, ARMC5 mutasyonlarinin
kesti, PBMAH1n patogenezine yeni bir bakis a¢is1 getirmistir. ARMC5’in ro-
liniin tam olarak anlagilamamis olup anlasilmasi neredeyse on yil daha alabi-
lir. Hiicre dongiisii, proteasomal degradasyon ve PKA yolu gibi diger yolaklarla
capraz etkilesimi iceren karmagik bir yapiya sahiptir. Bilateral adrenal hiperplazi
gosteren tiim hastalarda, PPNAD hastalarinda en azindan PRKARI1A analizi ve
PBMAH hastalarinda ARMCS5 analizi dahil olmak iizere genetik tarama 6neril-
melidir. ARMC5 mutasyonu bilinen hastalarin birinci derece yakinlar1 mutas-
yon i¢in taranmalidir. Oniimiizdeki yillarda, tiim genomik dizilimi ile mikrono-
diiler adrenal hiperplazinin %30’unu ve PBMAH’In %75’ini agiklamak igin yeni
firsatlar elde edebilecegiz.
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ADDISON HASTALIGI

Gilbin SEYMAN CETINKAYA'

|GIRiS
Kronik primer adrenal yetmezlik (Addison Hastalig1) ilk kez Thomas Addison
tarafindan 1855 yilinda kendi ismiyle tanimlandiginda bilateral adrenal harabi-
yete sebep olan tiiberkiiloz en sik neden olarak biliniyordu (1). Giiniimiizde ise
primer adrenal yetmezlige (PAY) sebep olarak tiiberkiiloz sadece %7-20, otoim-
miin hastaliklar %70-90 oraninda sorumlu tutulmaktadir. Geriye kalan sebepler,
diger enfeksiyoz hastaliklar, adrenal bezlerin kanser-lenfoma ile infiltrasyonu,
adrenal bezlerin kanama-infarkt1 ve ilaclar olarak kabaca tanimlanabilir (2-4).
Yaygin tiiberkiiloz-mantar enfeksiyonlari, bu hastaliklarin yaygin goriildigi
iilkelerde halen en sik sebep olarak goriilse de tiiberkiiloz kontroliiniin artma-
styla Addison hastalig1 insidans1 azalmaktadir. Hastaligin yayginlig: bati iilkele-
rinde milyonda 35-144 olarak bildirilmektedir (5-8). Primer adrenal yetmezlik
nedenleri:

1. Otoimmiin Adrenalit

» lIzole adrenal yetmezlik

» Otoimmiin poliglandiiler sendrom tip 1 (OPS tip 1): Addison hastaligi, hi-
poparatiroidizm, mukokiitanoz kandidiazis, primer gonadal yetmezlik, ma-
labsorbsiyon

» Otoimmiin poliglandiiler sendrom tip 2 (OPS tip 2, Schmidt sendromu): Ad-
dison hastalig1, otoimmiin tiroid hastaliklari, primer gonadal yetmezlik, Tip
1 diabetes mellitus

! Uzm. Dr., Basasistan, Izmir Katip Celebi Universitesi Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢
Hastaliklar1 Klinigi, gulbinseyman@gmail.com, ORCID iD: 0000-0002-1354-4555
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»

»

»

»

Damar yolu agilmalidir.

Serum kortizol, ACTH, aldosteron, renin ve kan biyokimyas1 elektrolitler
i¢in kan alinmali ve sonuglar beklenmeden damar yolundan ivedi sekilde te-
daviye baglanmalidir.

Swv1 tedavisi: 2-3 litre izotonik salin soliisyonu tek veya tabloya hipoglisemi
eslik ediyorsa %5 dekstroz soliisyonu ile beraber hizlica damar yolundan veri-
lir (2-6 saat). Bu esnada siv1 fazlaligina sebebiyet vermemek i¢in tansiyon-na-
biz, idrar miktar1 ve serum elektrolitleri ¢ok iyi takip edilmelidir. Hipotonik
soliisyonlardan diliisyonel hiponatremi yapabilecegi i¢in kaginilmalidir. Siv1
tedavisi hastanin klinigine gore 24-48 saat uygulanmalidir.

100 mg hidrokortizon IV bolus olarak verilir ve ilk 24 saatte, 100 mg olarak 6
saatte bir tekrar edilir. Hastanin genel durumu diizeliyorsa 2-3-4. giinlerde 6
saatte bir 50 mg. hidrokortizon ile tedaviye devam edilir. Besinci giin 30 mg/
gilin seviyesine disiiliir ve oral replasman tedavisi planlanir. Daha énceden
adrenal yetmezlik tanis1 almamis hastalarda serum kortizol diizeyini etkile-
medigi i¢in IV deksametazon tercih edilebilir. 4 mg deksametazon IV olarak
1-5 dakika i¢inde infiize edilir. Doz 12 saat arayla yinelenir. Bu dozlarda her
iki glukokortikoidin de yeterince mineralokortikoid etkisi oldugundan, siv1
tedavisi kesildiginde veya glukokortikoid dozu azaltildiginda mineralokorti-
koid tedaviye baslanmalidir (64).

Akut adrenal kriz kontrol altina alindiktan sonraki yapilacaklar

»

»

»

»

»

»

24-48 saat I'V salin tedavisine daha diisiik hizda devam edilmesi

Adrenal krizi tetikleyen olas1 enfeksiyonun arastirilip tedaviye baslanmasi
Bilinen adrenal yetmezIligi olmayan hastalarda kisa siireli ACTH stimiilasyon
testiyle taninin kesinlestirilmesi

Adrenal yetmezlik tipinin aragtirilmasi

Glukokortikoid dozunun altta yatan sebep izin verirse 3-4 giin icinde azaltil-
mas1 ve oral idame glukokortikoid tedaviye gegilmesi

Primer adrenal yetmezlik hastalarinda salin infiizyonu kesildiginde, 0.1mg
oral fludrokortizon tedavisine baglanmasi
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PRIMER HIPERALDOSTERONIZM

Merve EREN DURMUS '
Gokhan KOKER 2

|GIRIS
Primer hiperaldosteronizm, adrenal dis1 bir sebebi olmaksizin aldosteron sek-
resyonunun fazla olmasi ve bununla birlikte de reninin suprese olmasidir. 1955
yilinda Conn tarafindan tanimlanmigtir. Bu hastalarda hipopotasemi ve hi-
pertansiyon da klinige eslik eder. Sekonder hipertansiyon vakalarinin énemli
bir yiizdesini primer hiperaldosteronizm hastalar1 olusturur ve tiim hipertan-
sif hastalarin ise yaklasik %5-15'inde sebep primer hiperaldosteronizmdir (1).
Tansiyonun evrelerine gore hastaligin goriilme yiizdesi de degismektedir. Or-
negin erken evre tansiyon hastalarinda %2, ciddi hipertansiyon hastalarinda
%13, tedaviye direncli vakalarda ise %20 olarak goriilmektedir (2,3). Bunlara
gore ¢ok az da olsa normotansif kisilerde de primer hiperaldosteronizm sapta-
nabilir. Her ne kadar hastalarda hipertansiyon ve hipokalemi saptanmasi 6nemli
bir bulgu olsa da hastalarin yaklasik %60’ 1nda potasyum seviyelerinin normal
olacagi unutulmamalidir. Ovolemi, aldosteron yiiksekligi, renin supresyonu,
hipernatremi, magnezyum diisiikliigii, sol ventrikiil hipertrofisi, metabolik al-
kaloz bu hastalarda goriilebilir (4). En sik sebepleri aldosteron iireten adenom
ve bilateral idiopatik adrenal hiperplazidir. En sik sebebi olan aldosteron iireten
adenom genel olarak tek taraflidir ve tedavisi de cerrahidir. Tkinci en sik sebep
olan bilateral adrenal hiperplazide ise tedavi medikaldir. Bilateral veya unilateral
mikro-makronodiiler adrenal hiperplazi olgulari ise iki tipe ayrilir; bunlardan

Uzm. Dr., Mersin Anamur Devlet Hastanesi, Ig Hastaliklar1 Klinigi, drmerveeren@gmail.com,
ORCID iD: 0000-0002-5847-6699

Dr. Ogr. Uyesi, Saghk Bilimleri Universitesi Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, I¢ Hastaliklar1
Klinigi, gkhnkkr@gmail.com, ORCID iD: 0000-0003-1745-8002

119



ADRENAL MULTIDISIPLINER GUNCEL YAKLASIM

| KAYNAKLAR

1.

10.

11.

12.

13.

14.

Young WE, Jr. 2003. Minireview: primary aldosteronism--changing concepts in diagnosis and
treatment. Endocrinology 144:2208-13

Khan U, Gomez-Sanchez C. 2004. Primary aldosteronism: Evolving concepts in diagnosis
and treatment. Current Opinion in Endocrinology, Diabetes and Obesity 11:153-7

Calhoun DA, Nishizaka MK, Zaman MA, et al., Weissmann P. 2002. Hyperaldosteronism
among black and white subjects with resistant hypertension. Hypertension 40:892-6
Mattsson C, Young WE Jr. 2006. Primary aldosteronism: diagnostic and treatment strategies.
Nature clinical practice. Nephrology 2:198-208; quiz, 1 p following 30

Cobb A, Aeddula NR. 2023. Primary Hyperaldosteronism. In StatPearls. Treasure Island (FL)
ineligible companies. Disclosure: Narothama Aeddula declares no relevant financial relati-
onships with ineligible companies. Number of.

Uwaifo GI. Primary aldosteronism.

Mulatero P, Stowasser M, Loh KC, et al. 2004. Increased diagnosis of primary aldosteronism,
including surgically correctable forms, in centers from five continents. The Journal of clinical
endocrinology and metabolism 89:1045-50

Lim PO, MacDonald TM. 2003. Primary aldosteronism, diagnosed by the aldosterone to re-
nin ratio, is a common cause of hypertension. Clinical endocrinology 59:427-30

Stowasser M, Gordon RD, Rutherford JC, et al. 2001. Diagnosis and management of primary
aldosteronism. Journal of the renin-angiotensin-aldosterone system : JRAAS 2:156-69
Young WE Jr. 2002. Primary aldosteronism: management issues. Annals of the New York
Academy of Sciences 970:61-76

Young WE Jr. 2003. Primary aldosteronism - treatment options. Growth hormone & IGF
research : official journal of the Growth Hormone Research Society and the International IGF
Research Society 13 Suppl A:S102-8

Stewart PM. 1999. Mineralocorticoid hypertension. Lancet 353:1341-7

Nishizaka MK, Zaman MA, Calhoun DA. 2003. Efficacy of low-dose spironolactone in subje-
cts with resistant hypertension. American journal of hypertension 16:925-30

Futterman LG, Lemberg L. 2004. The resurrection of spironolactone on its golden anniver-
sary. American journal of critical care : an official publication, American Association of Cri-
tical-Care Nurses 13:162-5.

126



CUSHING SENDROMU (HIPERKORTIZOLiZM)

Ece Gul KOSE HAMIDI !
Nurullah HAMIDI 2

|GiRi$

Adrenal korteksten agir1 glukokortikoid salinimina baglh gelisen hiperkortizo-
lizm tablosuna CS'nin tanisi ve 6zellikle tedavisi endokrinoloji uzmani ve gerek-
tiginde adrenal cerrahisini yapacak olan uzmanlarin olusturdugu multidisipli-
ner hekim grubu tarafindan yonetilmelidir. CS’li hastalarda cerrahiyi yapacak

olan genel cerrah veya iirologun rolii hangi hastaya adrenalektomi yapacagini iyi
se¢mekten baslar.

Kitabin bu béliimiinde normal hipotalamus-hipofiz-adrenal aks, CS’nin eti-
yolojisi, patofizyolojisi, CS'nin belirtileri, CS’nin tedavisi ve prognozu hakkinda-
ki bilgilere yer verilmistir.

|[NORMAL HIPOTALAMUS-HIPOFiZ-ADRENAL AKS

Adrenal korteks zona glomeriilosa, zona fasikiilata ve zona retikiilaris adi verilen
3 tabakadan olusur. Glukokortikoidler esasen adrenal korteksin ikinci tabakasi
olan zona fasikiilatadan sentezlenir. Insan viicudundaki temel glukokortikoid
kortizoldiir. Kortizol salinimi, anterior hipofizde yer alan kortikotrop hiicre-
ler tarafindan salgilanan ACTH (Adrenokortikotropin hormon) hormonunun
kontrolii altindadir. ACTH salinimu ise esasen hipotalamustan salinan kortikot-
ropin salgilatici hormon (CRH) kontrolii altindadir. CRHa ek olarak oksitosin
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bloke eden aminoglutetimid, ketokonazol, metirapone ve mitotan gibi ilaglar

kullanilmaktadir. Bu konu hakkinda ¢aligmalar devam etmektedir.

|CUSHiNG SENDROMUNDA PROGNOZ

Kortizol seviyesi normal olan hastalara gore CS’li hastalarda yasam beklentisinin

diisiik olmas: beklenmektedir. Hiperkortizolizmin diizeltilmesi yasam siiresini

uzatsa da tam anlamiyla saglikli bireylerin seviyesine uzatamaz (18). Bagarili te-

davilerden sonra kortizol seviyeleri normale gelen hastalarda dahi kardiyovas-

kiiler hastalik gelisim riski ytiksektir.
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Esma UGUZTEMUR'

|INSIDANS VE EPIDEMiYOLOJi

Adrenokortikal kanserler (AKK) adrenal bezden koken alan oldukg¢a nadir rast-
lanan malignensilerdir. Yillik insidanst 1 milyonda 0,5-2 yeni vaka olarak tah-
min edilmektedir (1,2). Her yasta goriilebilmesine ragmen hayatin iki donemin-
de pik yapmaktadir. 5 yasindan 6nce ve 4.ve 5. dekatlarda goériilme siklig artar
(3). Eriskinlerde ¢ocuklara gore daha agresif seyir gosterir. Kadinlarda erkeklere
gore daha sik goriilmesine (Kadin/erkek orani 1,5-2,5/1) ragmen adrenal kanser
hiicreleri iizerine 6strojenin proliferatif etkisi net degildir.

| PATOGENEZ

Olgularin ¢ogu sporadik olarak goriilse de bazi herediter kanser sendromlarina
da eslik edebilir. Li-Fraumeni sendromu (Sarkom, meme kanseri, lsemi, adre-
nal gland kanserleri), Beckwith-Wiedeman sendromu (Wilms tiimorii, nérob-
lastoma ve AKK) ve MEN1 (Paratiroid, pituiter, pankreatik NET ve adrenal ade-
nom-karsinom) bunlar arasinda sayilabilir. Sporadik adrenokartikal karsinomda
siklikla TP53 geninin yer aldig1 17p13 kromozomunda heterozigoti kaybr izlenir
(4). Ayni zamanda bazi toplumlarda TP53 germline mutasyonu siklig1 cocuklar-
da daha sik goriilmesini agiklayabilir. 1051 hastanin NGS ile degerlendirildigi
bir ¢alismada hastalarin %8,5’'unda patojen veya muhtemel patojen mutasyon
saptanmis (¢ogunlugu TP53 geni) ve cogunda aile 6ykiisii altta yatan sendrom
i¢in belirleyici olmamistir (5). CTNNB1, CDKN2A (Ciklin dependet kinaz in-
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Hiperkortizolemi: Metirapon AKK'de ¢ok etkili olabilir ve ti¢ ila yedi giin
icinde okortizolemi saglayabilir. Metirapon ile 6kortizolizm saglanamazsa keto-
konazol ve mitotan ile kombinasyon tedavisi kullanilabilir. Tedavi se¢imi, gesitli
tilkelerdeki farkls ilag bulunabilirliginden etkilenmistir. Hiperkortizolizmin tib-
bi tedavisi agagida kisaca 6zetlenmistir;

AKK’li hastalar i¢in giinde dort kez 250 mgdan baslayip giinde 6 g'a kadar ar-
tan metirapon onerilmektedir. Tek basina metirapon yetersizse veya tolere edi-
lemiyorsa, ketokonazol giinde ii¢ kez 200 mg ile baglanir, gerektiginde giinde ii¢
kez 400 mga kadar artirilir. Daha yiiksek dozlar nadiren daha etkilidir. Etkileri,
baslangigta 24 saatlik idrar kortizolu sik araliklarla dl¢iilerek birkag giin i¢in-
de degerlendirilebilir. Yeterli kontrol saglamak i¢in her iki ilacin ve mitotanin
kombinasyonu gerekli olabilir. Ciddi kontrolsiiz vakalarda, bir glukokortikoid
reseptOr antagonisti olan mifepristonun eklenmesi faydali olabilir.

Adrenal yetmezlik, esas olarak hidrokortizon ile replasman kullanilarak yo-
netilir. Aldosteron eksikligi fludrokortizon (giinde 0,1 ila 0,3 mg) ilavesiyle nor-
mal kan basinci ile potasyum ve renin serum seviyelerini yeniden saglayacak
sekilde ayarlanir.
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|GIRIS
Feokromositomalar, adrenal bezin medulla kisminda bulunan ve semptatik sis-
temin esas mediyatorii olan katekolaminleri salgilayan kromaftin hiicrelerinden
kaynaklanan tiimdrlerdir (1). Yaklasik yillik insidans 1-2/100.000dir (2). Genel-
likle 40’11 ve 50’li yaglarda goriilme sikligi daha fazladir (3). Insidental olarak tani
alan adrenal kitlelerin yaklasik %5’inde feokromositoma mevcuttur (4). Diger
yandan feokromositoma tanisi alan hastalarin %10-25’inde aslinda insidental

olarak saptanan kitlelerin arastirilmas: feokromositoma tanisinin kondugu bi-
linmektedir (2, 3, 5, 6).

Feokromositoma yaklasik %75-90 oraninda adrenal yerlesimlidir (7). Ol-
gularin %10-25’inde ekstra-adrenal yerlesimli feokromositoma mevcuttur (7).
Ekstra-adrenal feokromositomalara paraganglioma da denilmektedir (1, 5, 6).
Bunun sebebi bu tiimorlerin sempatik ve parasempatik ganglionlara anatomik
olarak paralel yerlesmis kromafin iireten bir ag olan paraganglialardan gelisme-
sidir (7). Feokromasitoma tiimorlerinin adrenal dis1 en sik lokalizasyonlars; bas,
boyun, mediasten, abdomen ve pelvis'tir (8). Paragangliomalarin siklikla yerle-
sebildigi aort bifurkasyonu ve inferior mezenterik arter kokii arasindaki alana
ise Zuckerkandl organi ad1 verilir (6, 8, 9).

Feokromositomalar, nadir olarak gozlense de yasami tehdit edebilen timor-
lerden biri oldugu unutulmamalidir (10). Bu nedenle bu hastalarin iyi yonetil-
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(3, 10, 25). Niiks riski haricinde kardiovaskiiler riskin yasam boyunca devam
edebilmesi de yakin takibin bir diger sebebidir (1, 46). Bu sebeple hastalar kardi-
ovaskiiler risk faktorleri agisindan da yakin takibe alinmalidir. Kardiyovaskiiler

semptomlar1 ve hipertansiyon durumu devam eden hastalarda metastaz veya

kars1 adrenalde niiks durumu akla getirilmelidir. Bu amagla hastalarda ameliyat

sonrasi ilk bir yillik donemde haftalik, daha sonrasinda ise aylik araliklarla kan

basinci takibi yapilmalidir (1, 47).
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Osman ERGUN'

|GIRiS

Paragangliomalar nadir goriilen, néroendokrin tiimorlerdir ve katekolamin (no-
repinefrin) salgilarlar. Genellikle pre-aortik ve paravertebral sempatik pleksus
veya kafatasinin tabaninda bulunurlar ve nadiren retroperitoneal alanda gorii-
lirler (1). Paragangliomalar norepinefrin salgiladig: halde, adrenal medulladan
kaynaklanan, daha farklilasmis hiicrelere sahip olan ve intraadrenal paragangli-
oma olarak da bilinen noroblastomalar ve feokromasitomalar epinefrin salgilar
(2). Hem feokromasitomalar hem de paragangliomalar yogun bir damarlanma-
ya sahiptir ve parasempatik veya sempatik olabilirler. Genel bir ayrim yaparsak,
bobrek iistii bezinin medullasindan kaynaklananlar feokromasitoma olarak ad-
landirilirken, viicudun diger bolgelerindeki paraganglialardan kaynaklananlar
paraganglioma olarak adlandirilir.

Parasempatik kokenli paragangliomalar genellikle semptomsuz ve aktif ol-
mayan tiimorlerdir ve ¢ogunlukla kafatas: tabaninda IX ve X kraniyal sinirle-
rin dagiliminda bulunurlar. Buna karsilik, sempatik kokenliler ¢ok aktiftir ve
semptomlara neden olurlar ve gogunlukla toraks, abdomen ve pelvis bolgesinde
bulunurlar. Kafa tabani paragangliomalarina gore daha aktiftirler ve hipersek-
retuvar (norepinefrin) ozelliktedirler. Paragangliomalar genellikle tek tarafl: tii-
morlerdir, ancak sporadik tiplerde %1 oraninda ve familial tiplerde %20 ila 80
oraninda multiple tiimor goriilebilir (3). Genellikle benign tiimoérlerdir, ancak
kiigiik bir yiizdesi kotii huylu hale gelebilir ve metastaz yapabilir. Bu nedenle,
erken teshis ve tam cerrahi rezeksiyon genellikle tedavi edicidir ve olumlu bir
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aktiftirler ve semptomlara yol agarlar. Paragangliomalar yogun olarak kan da-
marlariyla beslenen tiimorlerdir ve ¢ogunlukla iyi huyludur, yavas biiyiirler. Bas
agrisi, carpinti ve yogun terleme en sik goriilen klinik bulgulardir. Tani i¢in ilk
adim, katekolaminlerin asir1 {iretiminin belirlenmesidir ve genellikle plazma
fraksiyone metanefrin 6l¢timii ilk tarama testi olarak kullanilir. Agir1 katekola-
min iiretimi saptandiktan sonra, goriintiileme yontemleriyle paragangliomanin
yerinin tespiti takip eder. Paragangliomanin tedavisi ve yonetimi multidisipliner
bir yaklasim gerektirir ve radyologlar, endokrinologlar, niikleer tip uzmanlari,
anestezistler ve ilgili cerrahi uzmanlik alanlarini igerir. Cerrahi rezeksiyon bi-
rincil tedavi yontemidir.
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Noroblastomlar, sempatik sinir sistemde bulunan primitif néral hiicrelerden
kaynaklanan malign solid timdrlerdir (1). En ¢ok adrenal bezde olmakla birlikte
sempatik sinir sistemi yolaginda bir¢ok yerde goriilebilmektedir. Cocukluk ¢a-
ginda ise en sik ekstrakranial solid tiimor olarak bilinir. Bagta adrenal bez olmak
tizere hastalarin yaklasik %70’inde batinda gozlenirken daha az siklikla gogiis ve

boyun bolgesinde goriilmektedir (2). Néroblastomlarin takibi esnasinda, yakla-
sik yarisinin spontan kiiglildiigii de gozlenebilmektedir (3).

Kuzey Amerika verilerinde her sene yaklasik 700 vaka bildirilirken, Japon-
yada 150-200 arasinda, Almanya verilerinde ise yillik 120 vaka saptandig: bildi-
rilmistir (4,5). Etnik kokenlere gore insidansi tam olarak aydinlatilamamis olsa
da siyahi irka bakildiginda beyaz irktan daha az sayida vaka gorildiigi bildiril-
mistir. Cinsiyet ayirimina bakildiginda ise erkeklerde kizlara oranlara nispeten
biraz daha fazla gortildiigii saptanmustir (E/K: 1.2/1) (3).

Ortalama tani yas1 17 ay olup, hastalarin %901 6 yas altinda tani alir. Adole-
san donem sonrasi nadir olup sadece vaka bildirimleri seklindedir (6).

Klinik semptom spektrumu ¢ok genis olup tiimor yerlesim yeri ve parane-
oplastik sendromlarla iligkilidir. Yerlesim yeri ile iligkili olarak; karin agrisi ve
ele gelen kitle, solunum sikintis1 ve norolojik semptomlar gozlenmektedir. Me-
tastatik hastalikta ise genellikle ates, kemik agrilar1 ve kilo kaybu ile hastaneye
bagvuru seklindedir (7).

1

Dr. Ogr. Uyesi, Sabuncuoglu Serefeddin Egitim ve Aragtirma Hastanesi Uroloji AD.,
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saglamaktadir. Timor hiicrelerinde yogun olarak bulunan bir ytizey glikolipid

antijeni olan disialoganglioside (GD2), immiinoterapi igin ideal bir hedef olarak

kullanilmaktadir. Dinutuximab beta GD2’ye baglanarak hiicresel ve kompleman

bagiml sitotoksisiteyi tetikleyerek tiimor hiicrelerinin parcalanmasini saglar

(36,37).
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Konjenital adrenal hiperplazi (KAH), adrenal steroid sentezindeki enzimlerin
eksikligi sonucu bozulmus kortizol biyosentezine yol agan otozomal resesif (OR)
bir hastalik grubudur. Steroid sentez bozuklugunun tipine ve siddetine bagl
olarak, hastalarda hormon replasman tedavisi gerektiren glukokortikoid, mine-
ralokortikoid ve seks steroid iiretiminde gesitli degisiklikler olabilir. Hastaligin
klinigi yenidoganlarda tuz kayb1 ve atipik genital organlardan, yetiskinlerde hir-
sutizm ve diizensiz adetlere kadar degisir (1).

[talyan bir patolog olan Luigi De Crecchio 1865 yilinda, otopside kadin i¢ ana-
tomisine ve bilyiik adrenal bezlere sahip oldugu tespit edilen bir erkek hastada bi-
linen ilk KAH vakasini tanimladi (2). KAH, kortizol biyosentezinde yer alan yol-
lardaki enzimleri kodlayan genlerdeki mutasyonlarin neden oldugu yedi adet OR
hastalik grubudur: 21-hidroksilaz (210H), 11B-hidroksilaz (11BOH), 17a-hid-
roksilaz (170H; 17-20 liyaz olarak da bilinir), 3B-hidroksisteroid dehidrojenaz
tip 2 (3pHSD2), steroidojenik akut diizenleyici protein (StAR), P450 kolesterol
yan zincir par¢alama enzimi (SCC) ve P450 oksidorediiktaz (POR)(1). KAH,
glukokortikoid, mineralokortikoid ve seks steroid iiretiminde degisiklikler olsun
ya da olmasin, bir dizi klinik ve biyokimyasal fenotiple kendini gosterir. KAHin
hem siddetli (klasik) hem de hafif (klasik olmayan) formlar: tanimlanmstir (1).

! Uzm. Dr., Ankara Beytepe Sehit Murat Erdi Eker Devlet Hastanesi Uroloji Klinigi,
aktas.yasin.007@hotmail.com, ORCID iD: 0000-0001-5255-3780

Dog. Dr., SBU Antalya Egitim ve Aragtirma Hastanesi Uroloji Klinigi, matah_ol@hotmail.com,
ORCID iD: 0000-0002-4721-2807
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KAH, teshis edilmedigi ve tedavi edilmedigi takdirde yiiksek morbidite ve mor-

talite ile sonuglanabilecek nadir bir hastalik grubudur. Alternatif adrenal biyo-

belirteglerin tanimlanmasi, steroid tiretiminin kokeni ve sentezi hakkinda bilgi

saglamistir ve hastalik yonetimini degistirme potansiyeline sahiptir. KAH’1n

cesitli formlarinin genetigi ve patofizyolojisini daha iyi anlasildigindan son za-

manlarda yeni gelistirilmis tedavilerde ciddi bir artiy meydana gelmistir.
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GEBELIK VE ADRENAL HASTALIKLAR

Orkun HAN''

|GIRIS
Gebelikte olduk¢a nadir goriilen adrenal hastaliklar anne ve fetiis agisindan
6nemli morbiditelere yol agabilecegi i¢in tani, tedavi ve takibi ¢ok énemlidir.
Gebelikte degisen endokrin metabolizmasi klinisyen i¢in adrenal hastaliklarin
tanisini koymayi giiglestirebilir ve gebeligin kendisi de bu durumu maskeleyebil-
mektedir (1). Gebelik siiresince adrenal bezlerde anatomik ve morfolojik agidan
¢ok fazla degisim olmaktadir. Dogum eylemini diizenledigine inanilan kortikot-
ropin salgilatici hormon (CRH) gebelik esnasinda yiizlerce kat artmaktadir (2).
Gebelikte 11. haftada, 16 ile 20 hafta aras1 ve dogum sonrasi adrenokortikotropin
hormon (ACTH) ve kortizol seviyeleri 6nemli 6l¢iide ylikselmektedir. Plasental
steroidogenezise bagli olarak gebelikte kortizol diizeyleri, gebe olmayan cushing
sendromlu kadinlarin kortizol diizeyine kadar yiikselebilmektedir (3). Ek olarak
gebelik déneminde artan 6strojen kortizol baglayic1 globiilini artirabilmekte ve
kortizoliin klirensini azaltmaktadir (4).

Gebelikte renin-anjiotensin-aldosteron sisteminde plasma renin diizeyleri ilk
trimesterde artmakta, li¢lincii trimesterde ise 6-7 katina ulagmaktadir. Artan re-
nine bagli olarak aldosteron diizeyleri de artmakta olup 20 katina ulagabilmekte
ve bobreklerin distal tiibullerinde sodyum tutulmasina neden olmaktadir (5).
Progesteronunda bobreklerden potasyum tutulumunu artirdigi unutulmamali-
dir. Giiglii bir deoksi mineralokortikoid olan deoksikortikosteron 100 ng/dL ye
yiikselebilmekte ve sodyum tutulumunu artirmaktadir (1).

! Uzm. Dr,, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Klinigi,

orkunhan@hotmail.com, ORCID iD: 0000-0002-1775-2239
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melidir (28). Son zamanlarda yardimci tireme teknikleri aracilig ile gebe kalan
kadinlarda preimplantasyon genetik tarama ile de KAH tanis1 konulabilmek-
tedir (31). Gebeligin erken doneminde fetiisiin cinsiyet tayini tedavi agisindan
oldukg¢a 6nemli olup karyotip analizinde erkek fetiis tespit edilirse tedavi kesil-
meli, kiz tespit edilirse de tedaviye devam edilmelidir (30). Uygulanan tedavinin
takibinde anne kan basinci, kilosu, glukoziiri, HbA1lc ve agir1 6dem belirtilerine
dikkat edilmelidir (32). Gebelik siiresince uygulanacak olan tedavi disi fetiisiin
maskulinizasyonunun derecesini azaltmakla birlikte beynin yiiksek doz andro-

jen maruziyetini de 6nlemektedir (33).

Parenteral deksametazon tedavisi ile ilgili yapilan ¢aliymalarda (34) erken
¢ocukluk déneminde s6zel ¢alisma hafizasi testinde deksametazon tedavisi alan
grup kontrol grubuna gére daha diisiik performans bulunmus olsa da psikolojik

zeka, okul performansi ve davranigsal olarak bir fark bulunamamaistir.

| KAYNAKLAR

1. Lekarev O, New MI. Adrenal disease in pregnancy. Best Pract Res Clin Endocrinol Metab.
2011;25:959-73.

2. McLean M, Smith R. Corticotropin-releasing Hormone in Human Pregnancy and Parturiti-
on. Trends Endocrinol Metab. 1999;10:174-8.

3. Odagiri E, Ishiwatari N, Abe Y, et al. Hypercortisolism and the resistance to dexamethasone
suppression during gestation. Endocrinol Jpn. 1988;35:685-90.

4. Casson IFE, Davis JC, Jeffreys RV, et al. Successful management of Cushing’s disease during
pregnancy by transsphenoidal adenectomy. Clin Endocrinol (Oxf). 1987;27:423-8.

5.  Ehrlich EN, Lindheimer MD. Effect of administered mineralocorticoids or ACTH in preg-
nant women. Attenuation of kaliuretic influence of mineralocorticoids during pregnancy. J
Clin Invest. 1972;51:1301-9.

6. Lubin V, Gautier JE Antoine JM, et al. Le syndrome de Cushing durant la grossesse [Cushing’s
syndrome during pregnancy]. Presse Med. 2002;31:1706-13.

7. Pollack RP, Brett EM. Adrenocorticotropic hormone-independent Cushing syndrome mani-
festing during pregnancy. Endocr Pract. 2010;16:260-3.

8. Chui MH, Ozbey NC, Ezzat S, et al. Case report: Adrenal LH/hCG receptor overexpressi-
on and gene amplification causing pregnancy-induced Cushing’s syndrome. Endocr Pathol.
2009;20:256-61.

9. Tajika T, Shinozaki T, Watanabe H, et al. Case report of a Cushing’s syndrome patient with
multiple pathologic fractures during pregnancy. ] Orthop Sci. 2002;7(4):498-500.

10. Handler J. Cushing’s syndrome with uncontrolled hypertension, occasional hypokalemia, and
two pregnancies. ] Clin Hypertens (Greenwich). 2010;12:516-21.

11. Lindsay JR, Jonklaas J, Oldfield EH, et al. Cushing’s syndrome during pregnancy: personal
experience and review of the literature. The Journal of Clinical Endocrinology & Metabolism
2005; 90: 3077-3083.

214



Gebelik ve Adrenal Hastaliklar

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

Morris LE Park S, Daskvich T, et al. Virilization of a female infant by maternal adenocortical
carcinoma. Endocrine Practice 2011; 17: e26—e31.

Shaw JA, Pearson DW, Krukowski ZH, et al. Cushing’s syndrome during pregnancy: curati-
ve adrenalectomy at 31 weeks gestation. European Journal of Obstetrics & Gynecology and
Reproductive Biology 2002; 105: 189-191.

Close CE, Mann MC, Watts JE et al. ACTH-independent Cushing’s syndrome in pregnancy
with spontaneous resolution after delivery: control of the hypercortisolism with metryapone.
Clinical Endocrinology 1993; 39: 375- 379.

Pricolo VE, Monchik JM, Prinz RA, et al. Management of Cushing’s syndrome secondary to
adrenal adenoma during pregnancy. Surgery 1990; 108: 1072-1077. discussion 1077-1078.
Guilhaume B, Sanson ML, Billaud L, et al. Cushing’s syndrome and pregnancy: aetiologies
and prognosis in 22 patients. European Journal of Medicine 1992; 1: 83-89.

Suri D, Moran J, Hibbard JU, et al. Assessment of adrenal reserve in pregnancy: defining the
normal response to the adrenocorticotropin stimulation test. The Journal of Clinical Endoc-
rinology & Metabolism 2006; 91: 3866-3872.

Bjornsdottir S, Cnattingius S, Brandt L, et al. Addison’s disease in women is a risk factor for
an adverse pregnancy outcome. The Journal of Clinical Endocrinology & Metabolism 2010;
95: 5249-5257.

Ambosi B, Barbetta L, Morricone L. Diagnosis and management of Addison’s disease during
pregnancy. Journal of Endocrinological Investigation 2003; 26: 698-702.

Stechova K, Bartaskova D, Mrstinova M, et al. Pregnancy in a woman suffering from type 1
diabetes associated with Addison’s disease and Hashimoto’s thyroiditis (fully developed auto-
immune polyglandular syndrome type 2). Experimental and Clinical Endocrinology & Dia-
betes 2004; 112: 333-33.

Gradden C, Lawrence D, Doyle PM, et al. Uses of error: addison’s disease in pregnancy. Lancet
2001; 357: 1197. 71.

McKenna DS, Wittber GM, Nagaraja HN, et al. The effects of repeat doses of antenatal corti-
costeroids on maternal adrenal function. American Journal of Obstetrics & Gynecology 2000;
183: 669-673.

Wajnrajch MP & New MI. Chapter 103: defects of adrenal steroidogenesis. Endocrinology,
Adult and Pediatric 2010: 1897-1920. 6th Edition.

Goto M, Piper Hanley K, Marcos J, et al. In humans, early cortisol biosynthesis provides a
mechanism to safeguard female sexual development. The Journal of Clinical Investigation
2006; 116: 953-960.

van Runnard Heimel PJ, Schobben AF, Huisjes AJ, et al. The transplacental passage of pred-
nisolone in pregnancies complicated by early-onset HELLP syndrome. Placenta 2005; 26:
842-845.

Tukel T, Uyguner O, Wei ], et al. A novel semiquantitative polymerase chain reaction/enzyme
digestion-based method for detection of large scale deletions/conversions of the CYP21 gene
and mutation screening in Turkish families with 21-hydroxylase deficiency. The Journal of
Clinical Endocrinology & Metabolism 2003; 88: 5893- 5897.

New MI, Carlson A, Obeid J, et al. Prenatal diagnosis for congenital adrenal hyperplasia in
532 pregnancies. The Journal of Clinical Endocrinology & Metabolism 2001; 86: 5651-5657.
Meyer-Bahlburg HFL, Dolezal C, Baker SW, et al. Gender development in women with con-
genital adrenal hyperplasia as a function of disorder severity. Archives of Sexual Behavior
2006; 35: 667-684.

215



ADRENAL MULTIDISIPLINER GUNCEL YAKLASIM

29.

30.

31.

32.

33.

34.

Hirvikoski T, Nordenstrom A, Lindholm T, et al. Cognitive functions in children at risk for
congenital adrenal hyperplasia treated prenatally with dexamethasone. The Journal of Clini-
cal Endocrinology & Metabolism 2007; 92: 542-548.

Forest MG & Dorr HG. Prenatal therapy in congenital adrenal hyperplasia due to 21-hyd-
roxylase deficiency: retrospective follow-up study of 253 treated pregnancies in 215 families.
The Endocrinologist 2003; 13: 252-259.

Simpson JL. Preimplantation genetic diagnosis at 20 years. Prenatal Diagnosis 2010; 30: 682
695.

Speiser P, Azziz R, Baskin L, et al. Congenital adrenal hyperplasia due to 21-hydroxylase de-
ficiency: an endocrine society clinical practice guideline. The Journal of Clinical Endocrino-
logy & Metabolism 2010; 95: 4133-4160.

Meyer-Bahlburg HFL, Dolezal C, Baker SW, et al. Gender development in women with con-
genital adrenal hyperplasia as a function of disorder severity. Archives of Sexual Behavior
2006; 35: 667-684.

Yeh TE Lin YJ, Lin HC, et al. Outcomes at school age after postnatal dexamethasone therapy
for lung disease of prematurity. The New England Journal of Medicine 2004; 350: 1304-1313.

216



ADRENAL HASTALIKLARIN TANI VE
IZLENIMINDE GENETIK YAKLASIM

Barig PAKSOY '

|GiRi$

Adrenal bezden iiretilen hormonlar hayatin devami igin gereklidir. Adrenal bez-
den kaynakli tiimorler, hiperplaziler sporadik veya ailesel kokenli olabilen hete-
rojen bir grup hastaliktir. Son yillarda genetik bilimi alaninda yaganan gelisme-
lerle birlikte yeni nesil sekans teknolojisi 6n plana ¢ikmistir ve tiim genomun
genetik mutasyonlar1 incelenebilir hale gelmistir. Bu sayede ¢ok sayida hastanin
tan1 almasina, mutasyonlarin tanimlanmasina, tani ve tedavinin kalitesinde artisa

sebep olmustur. Bu boliim adrenal glandin hastaliklari ile iligkili genler ve send-
romlar1 degerlendirmeyi ve genetik tani se¢eneklerini sunmay1 amaglamaktadir.

| ADRENAL BEZ HASTALIKLARI

Adrenal bez hastaliklarini gruplara ayirdigimizda yedi bashk altinda
inceleyebiliriz;

Adrenal bez tiimorleri: Adrenal beze ait tiimdrlerin biiyiik bir ogunlugu te-
davi gerektirmeyen, bulguya yol agmayan kitleler seklindedir. Bazi kitleler semp-
toma yol agan hormon iiretimine sebep olabilirler. Kortizol hormonu iiretimine
yol agarak cushing sendromu, aldosteron iiretimine yol agarak primer hiperaldos-
teronizm, adrenalin {iretimine yol agarak feokromostoma klinigine yol acabilirler.

Adrenokortikal kanser: Adrenal bezin korteksinden gelisen tiimériin bii-
yimesi yillar almakta ve saptandiginda ¢ok sayida organa metestaz yaptig
gorilmektedir.

Cushing sendromu: Hipofiz bezi, adrenal bez ve ektopik tiimoérlerin adrenal
hormon tiretimi ile artan kortizol seviyeleri sonucu olusan bir klinik tablodur.

! Uzm. Dr,, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Genetik Degerlendirme Merkezi,
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Metabolik hastaliklar

Yenidogan adrenoldkodistrofisi PEX OR
X'e bagli adrenolokodistrofi ABCD1 XLR
Smith - Lemni — Opitz sendromu DHCR7Y OR
Primer ksantomatosis(\Wolman hastaligi) LIPA OR
Mitokondrial hastaliklar Mito DNA OR
Nefrotik sendrom tip 1 SGPL1 OR
Aldosteron sentezi ve etkisi ile iliskili hastalklar

Konjenital hipoaldosteronizm CYP11B2 OR
Mineralokortikoid direnci NR3C2 oD
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ADRENAL CERRAHILERDE ANESTEZI
YONETIMI

Tayfun SUGUR'
Hayri Fatih METINYURT 2

|GIRIS
Adrenal bez tirettigi hormonlarin fazla ya da az tiretimi sonucu ilgili hastaliklara
yol agar ve bu hormonlarin fizyolojik etkileriyle sonuglanan perioperatif uygu-

lamalar gerektirir. Adrenal bezler bobreklerin tizerinde, stres ile tetiklenen, tig-
genimsi yapida endokrin bezlerdir. Hormon salgilayan iki tabakaya sahiptir (1):

1. Korteks: Ug tane hormon iiretimi yapar

Aldesteron: Bu mineralokortikoid yapidaki hormon renin-anjiotensin kaska-
di ile uyarilir ve renal sistemde potasyum, sodyum tizerinden etki ederek hiire
dis1 sv1 voliimiinii degistirir.

Kortizol: En potent glukokortikoid yapidaki hormon karbonhidrat, protein,
yag asidi metabolizmas: iizerine gesitli etkileri vardir.

Androjenler: Testosteron, Dehidroepiandrosteron (DHEA) ve Dihidrotestos-
teron (DHT). Anestezi yonetimiyle ilgisi yoktur ve bir daha bahsedilmeyecektir.

2. Medulla: Katekolaminler diye adlandirilan epinefrin ve norepinefrin iiretir.

|HORMON YUKSEKLIGI iLE SEYREDEN ADRENAL HASTALIKLAR

Mineralokortikoid Yuksekligi ile Sonuclanan Hastaliklar

Primer hiperaldesteronizm (Conn Sendromu): Asir1 aldesteron salinimi adre-
nal kortekste olan tek tarafli adenomu (aldesteronoma) (%66), bilateral adrenal

! Uzm. Dr,, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Anestezi Klinigi, drtyfnsgr@gmail.com,

ORCID iD: 0000-0002-2965-460
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ACIK ADRENAL CERRAHISI

Oguz ERGIN'

|GIRIS
Tarihsel olarak bakildiginda adrenal bezlerin cerrahisi 19. yiizyilin sonunda,
spesifik bir yap1 olmaktan ziyade karin cerrahisinin bir pargasi olarak ortaya ¢ik-

t1. Knowsley-Thornton 1889da adrenal tiimorii ¢ikarmasi sonrasi 1926da Roux
ve Rochester ile Charles Mayo, feokromositoma cerrahisini belirtti.

Anterior yaklasim Cahill tarafindan savunulmus, daha sonra posterior yakla-
sim Young tarafindan tarif edilmis ve bir¢cok teknik avantaji belirtmistir. Glinii-
miizde laparoskopik veya retroperitoneoskopik adrenalektomi 6nerilmesi nede-
niyle posterior yaklagim agik olarak tercih edilmemektedir (1).

Adrenal adenom; fonksiyonel olsun veya olmasin, boyuta bagli olarak da de-
gisebilen cerrahi endikasyonlar tasimaktadir. Laparoskopik olarak giiniimiizde
on planda gergeklestirilse de, cerrahin tecriibesi, kitlenin boyutu, patolojinin
bilateral olup olmamasi ve viicut yapisi gibi etkenler nedeniyle acik cerrahide
yerini korumaktadir (2).

| CERRAHI ENDIKASYONLAR

Ultrason dahil diger ileri tetkik goriintiileme yontemlerinin artmas ile birlikte
adrenal kitlelerin gogu insidental olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Insidental olsa
bile, kitlelerin ¢ap1 ve islevselligine bagli olarak operasyon endikasyonlar1 bulun-
maktadir. Kitle biiytikliigii ve biiyiik venoz yapilara yayilim gosteriyor olmasi,
malignite stiphesi olan lenfadenopati, lokal invazyon durumu, tiimoriin frag-

! Uzm. Dr., Antalya Egitim ve Aragtirma Hastanesi Uroloji Klinigi, o.ergin79@hotmail.com,
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Halit 6zGUL'

|GIRiS
Toplumda kapali ameliyat olarak da bilinen minimal invaziv cerrahi yontemi,
viicutta minimum diizeyde hasar olusturmasi hedeflenerek kiigiik kesilerle yapi-

lan ameliyattir. Gagner ve ark. ilk olarak 1992'de minimal invaziv yontemlerden
biri olan laparoskopik adrenal cerrahisini tanimlamigtir (1).

Minimal invaziv cerrahinin basarili bir sekilde uygulanmasi, bazi temel fak-
torlere baglidir. Laparoskopik yaklagim, adrenal bélgenin optimum sekilde a¢iga
¢ikarilmasina izin verir. Endoskop tarafindan saglanan biiyiitme, retroperiton
gibi anatomik olarak karmasik ve tehlikeli bir bolgenin diseksiyonu sirasinda
yararlhidir. Anatomik agidan bakildiginda, adrenal bezin vaskiiler yapisi iyi ta-
nimlanmistir. Retrospektif ve kargilagtirmali ¢alismalarda, agik adrenalektomi
ile karsilastirildiginda; postoperatif agrinin az olmasi, hasta memnuniyetinin iyi
olmasi, hastanede kalis ve iyilesme siiresinin kisa olusu minimal invaziv adrena-
lektominin avantajlar1 olarak goriilmektedir (2-4).

Laparoskopik adrenalektomi (LA) i¢in kontrendikasyonlar; periadrenal do-
kuya tiimor invazyonunun radyolojik olarak gosterilmesi, 6nceden rezeke edil-
mis bir adrenal kitlenin lokal niiksii ve ciddi kardiyopulmoner hastalik varlig
olarak belirtilmektedir (5).

Biiyiik bir adrenal tiimoér i¢in LA'nin rolii tartismalidir. Hem biiyiik bir adre-
nal timoriin ¢ikarilmasindaki teknik zorluklar, ameliyat siiresini uzatabilir, kan
kaybini artirabilir ve perioperatif komplikasyonlara yol agabilir, hem de maligni-
te riskinin tiimoriin boyutuna bagli olmasi nedeniyle minimal invaziv cerrahiyi
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Sahin KILIC '

| GIRIS
Minimal invaziv adrenalektominin (laparoskopik ve robotik) agik cerrahiye gore
daha erken iyilesme, daha kisa hastanede kalis siiresi, daha az postoperatif agri,

daha az transfiizyon gereksinimi ve daha az yara yeri morbiditesi gibi avantajlar1
vardir (1, 2).

Gagner ve ark. tarafindan 1992 senesinde ilk defa tanimlanan laparoskopik
adrenalektomi (3), kiigiik ve orta biiytikliikteki adrenal lezyonlarin tedavisinde
neredeyse acik adrenalektominin yerini almis ve benign adrenal kitlelerin stan-
dart tedavisi olarak kabul edilmistir.

Robot kullaniminin yayginlagsmasiyla birlikte, birgok yiiksek hacimli iigiinci
basamak merkez robotik adrenalektomiyi geleneksel laparoskopik adrenalekto-
miye alternatif bir tedavi olarak benimsenmistir. Robotik cerrahinin laparosko-
pik cerrahiye gore cerraha sagladig: daha iyi ergonomi, biiyiitiilmis ti¢ boyutlu
goriintli ve rotasyonel hareket kolaylig1 gibi avantajlar1 vardir. Bu avantajlar sa-
yesinde, dar bir alanda olan, ¢evresinde bir ¢ok hayati yap1 bulunan ve hassas bir
cerrahi gerektiren adrenal bezinin cerrahisi kolaylagmaktadir (4).

Robotik adrenalektomi, transperitoneal veya retroperitoneal yolla uygulana-
bilir (5). Transperitoneal yaklasim, genis bir operasyon alan1 ve adrenal damar-
lara dogrudan erisim saglar. Ancak, bu yaklasimda intraperitoneal organ yara-
lanmast riski daha fazladir. Retroperitoneal yaklagimda karin i¢i organlarla iligki
olmamasi avantaj iken, bélgenin dar olmasi, ameliyat sirasinda net yol gosterici
anatomik noktalarin olmamasi, goreceli olarak zor olan port yerlesimi ve kiigitk

! Uzm. Dr.,Basasistan, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi Uroloji Klinigi,
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|SONUG

Hasta pozisyonlamasi ve uygun trokar yerlesimi robotik adrenalektomide en

onemli iki basamak olarak sayilabilir. Bu basamaklar cerrahinin sonucuna dog-

rudan etki edebilmektedir. Bu agidan bakildiginda preoperatif planlama hayati

6nem tagimaktadir. Literatiirde tanimlanmis olan pozisyonlama ve trokar yerle-

sim semalar1 oldukea yararli olabilmektedir. Ancak planlanan ameliyat yeri ve

hastanin anatomisine goére 6zel duruma uyum saglamak 6énemlidir.
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ADRENAL CERRAHISI KOMPLIKASYONLARININ
YONETIMI VE POSTOPERATIF TAKIP

Veysel BAYBURTLUOGLU'
Engin DOGANTEKIN 2

|GIRiS

Adrenal bez cerrahisi gliniimiizde adrenal kaynakli endokrin bozukluklar: dii-
zeltmek ya da malign adrenal kitlelerin tedavisi amaciyla siklikla uygulanmakta-
dir. Cerrahi yontemler zaman igerinde agik cerrahiden laparoskopik tekniklere
dogru gecis gostermis, giiniimiizde ise robotik cerrahi uygulamalari birgok mer-
kezde yapilir hale gelmistir. Her yontemin kendine 6zgii avantajlar1 ve dezavan-
tajlar1 olmakla birlikte adrenal bezin endokrin fonksiyonlar1 olmasi nedeni ile
yontemden bagimsiz olarak endokrin komplikasyonlar agisindan da hastanin
hem preoperatif hazirligi hem de postoperatif takibi iyi yapilmalidir.

Adrenal cerrahinin komplikasyonlarini intraoperatif komplikasyonlar ve

postoperatif komplikasyonlar olmak {izere iki bashk altinda degerlendirmek
miimkiindiir.

|iNTRAOPERATiF KOMPLIKASYONLAR

Adrenal cerrahide goriilebilecek komplikasyonlar tercih edilen yonteme ve in-
sizyona gore degisebilmekle birlikte kanama, komsu organ hasar1 gibi cerrahi
komplikasyonlar goriilebilmektedir.

Laparoskopik adrenalektomi ilk kez 1992 yilinda Gagner ve arkadaslar: ta-
rafindan tanimlandiktan sonra hizli bir sekilde benign adrenal kitlelerde altin
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Adrenal Cerrahisi Komplikasyonlarinin Yonetimi ve Postoperatif Takip

Adrenal cerrahi sonrasinda goriilebilecek komplikasyonlar Tablo 2de 6zet-
lenmistir (5).

Tablo 2. Adrenal cerrahinin postoperatif komplikasyonlari (5)

Primer Aldosteronizmli hastada:
Hipokalemi: Aniden gelisen postayum kaybina sekonder
Hiperkalemi: Kontralateral adrenal bezin aldosteron salgilamada yetersizligine sekonder

Cushing Sendromu olan hastada:

Yetersiz steroid replasmani nedeni ile hipokortikoidizm gelismesi
Osteoporoza sekonder fraktdr

Hiperglisemi

Yara iyilesmesinde sorun

Enfeksiyon riskinde artis

Feokromasitomada:
TUamorun ¢ikartilmasinin ardindan alfa adrenarjik blokaja sekonder hipotansiyon

Genel Komplikasyonlar
Kanama

Pnomotoraks

Pankreatit

Pnémoni

Uzamig ileus
intraabdominal koleksiyon
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ADRENALEKTOMIi PATOLOJISI

Hayriye CANIK YASAR'

| ADRENAL KORTEKS TUMORLERI

Adrenokortikal Adenom

Adrenal korteks hiicrelerinden koéken alan benign bir tiimordiir. Fonksiyonel
veya non-fonksiyonel olabilir. Cogu non-fonksiyonel oldugu i¢in gercek insi-
dans: bilinmemekle beraber, otopsi serilerinde %8.7, radyolojik incelemelerde
%4 dolayinda oldugu tahmin edilmektedir (1). Insidans yasla birlikte artmakta-
dir, 30 yasin altindaki hastalarin <%1'inde ve 70 yasin {izerindeki hastalarda ise
%7 civarinda rapor edilmistir (2). Kadinlarda insidans daha yiiksek olup, kadin/
erkek orani 1.6:1dir (3). Olgularin birgogu sporadiktir ve bazi sendromlarla ilis-
kili oldugu bilinmektedir. Fonksiyonel olanlar hiperaldosteronizm, hiperkorti-
zolizm-cushing sendromu, virilizasyon ve feminizasyon seklinde klinik tablo-
larla ortaya ¢ikabilir (1, 29).

Tiimor genellikle 50 gram altinda olmakla birlikte pediatrik hastalarda 500
grama kadar ¢ikabilir (4). Kapsiillii, kapsiilsiiz veya pseudokapsiillii olabi-
lir. Unilateral, solid ve iyi sinirhi nodiil seklinde olup kesit yiizii altin sarisi/ten
rengindedir.

Mikroskopik incelemede gevre adrenal doku ile karsilastirildiginda, adenom
hiicreleri farkli, daha genis sitoplazmali, niikleer boyutta farliliklar mevcuttur.
Hiicre sinirlari belirgin, hiicreler zona fasciculataya benzeyen bol miktarda ko-
piiklii sitoplazmaya sahiptir (Sekil 1). Cushing sendromunda balon hiicrelerin-
den olusan lipid agisindan zengin genis sitoplazmaya sahip hiicre kiimeleri go-
riliir. Onkositik ve miksoid varyant: vardir.

1

Dr. Ogr. Uyesi, Sabuncuoglu Serefeddin Egitim ve Aragtirma Hastanesi Tibbi Patoloji AD.,
drhcanik@hotmail.com, ORCID iD: 0000-0003-3633-8735
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olup nadir rastlanilan lezyonlardir. Metastazlar ise adrenal dokuda primerlerden

daha sik rastlanilan tiimoérlerdir. Genellikle bilateral olup bir¢ok doku ve organ-
dan kaynaklanabilir (29).
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