
Adrenokortikal Yetersizlik

Adrenal yetmezlik hipotalamus, hipofiz veya adrenal korteksin do¤umsal veya edinsel  patolojilerine ba¤l› olarak ortaya ç›kan ve
yaflam› tehdit eden krizlerle seyreden bir hastal›kt›r. Adrenal yetmezlik primer veya sekonder ve do¤umsal veya edinsel olarak s›n›f-
land›r›labilir (Tablo-1,2). Primer adrenal yetmezlik glukokortikoid ve s›kl›kla mineralokortikoid hormonlar›n›n eksikli¤iyle karakterize-
dir. Sekonder adrenal yetmezlikte hipotalamustan salg›lanan kortikotropin-releasing hormon (CRH) ve/veya hipofizden salg›lanan ad-
renokortikotropik hormon (ACTH) eksik olup, adrenal korteks fonksiyonlar› azalm›flt›r ancak mineralokortikoid fonksiyonlar› korun-
mufltur.

Primer Adrenal Yetmezlik
Tablo-1 de gösterildi¤i gibi primer adrenal yetmezli¤in birçok nedenleri vard›r.Çocukluk ça¤›nda primer adrenal yetmezli¤in en s›k

görülen nedeni konjenital adrenal hiperplazidir ve insidans› 1/10000-1/18000’dir. Otoimmün adrenal yetmezlik ikinci s›kl›kta görülür.
Konjenital adrenal hiperplaziden kaynaklanan adrenal yetmezlik genellikle yenido¤an döneminde ortaya ç›kar, daha büyük çocuklar-
da ise s›kl›kla otoimmün poliglanduler sendromun bir parças› olarak ortaya ç›kar. Erkek çocuklarda adrenolökodistrofi, DAX-1 ile il-
gili hastal›klar daha s›k görülmektedir. Primer adrenal yetmezli¤in edinsel nedenleri aras›nda en s›k görülenler: Lokal travma veya
akut enfeksiyonun neden oldu¤u adrenal hemorajilerdir. Adrenal hemorajiler s›kl›kla zor ve uzam›fl do¤um sonucu görülür, erkek in-
fantlarda daha s›kt›r. Daha büyük çocuklarda ise meningokoksemi veya di¤er enfekfeksiyonlar sonucu görülebilir. Geçen yüzy›lda
adrenal yetmezli¤in en s›k nedeni olan tüberküloz daha az s›kl›kla görülürken, mantar enfeksiyonlar› ve son y›llarda HIV enfeksiyo-
nuna ba¤l› olarak da adrenal yetmezlik görülmektedir

Konjenital Adrenal Hiperplazi (KAH)
Her biri kortizol biyosentezi için gerekli olan befl enzimden birindeki mutasyonun neden oldu¤u befl konjenital adrenal hiperplazi

tipi vard›r. Tüm KAH tipleri otozomal resesif kal›t›m gösterir. Kortizol biyosentez yolundaki de¤iflik basamaklarda rol oynayan enzim-
lerdeki mutasyonlar sonucu kortizol sentezi azal›r veya hiç olmaz. Azalan kortizol sentezi sonucu hipotalamik-hipofizer düzeydeki
azalan negatif feedback etkiyle CRH / ACTH artar. Artan ACTH ‘nun adrenal bez üzerindeki uyar›c› etkisiyle adrenal bezlerde bilate-
ral hiperplazi geliflirken, mutant bloktan önceki kortizol prekürsörlerinde art›fllar olur. Tüm KAH’ li olgular›n yaklafl›k %90’ n›n› 21-Hid-
roksilaz enzim eksikli¤i oluflturur. 11-Hidroksilaz eksikli¤i, 3-beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikli¤i, 17-alfa hidroksilaz /17-liyaz
eksikli¤i, Lipoid adrenal hiperplazi daha az s›kl›kla görülen formlard›r. Tüm KAH tipleri primer adrenal yetmezlikli olgular›n %70-75’ni
olufltururlar. 21-Hidroksilaz eksikli¤i P450scc enziminin çeflitli mutasyonlar sonucu tam veya k›smi eksikli¤i sonucunda kortizol sen-
tezi yap›lamaz veya çok az yap›l›r. Glukokortikoid eksikli¤i hastal›k seyrinde görülen bir çok kilinik bulgunun sebebidir. Bu hastalar›n
bir k›sm›nda görülen di¤er bir bulgu mineralokortikoid sentezinin yap›lamamas› sonucu su ve tuz krizleridir.Bu hastalarda do¤umdan
sonraki 2-3 .haftalarda ortaya ç›kan  su ve tuz krizleri hiponatremi, hiperkalemi, asidoz ve floka kadar ilerleyen tablolar görülebilir. Su
ve tuz kay›plar›n›n görülmedi¤i tipe basit virilizan tip denir. 21- Hidroksilaz eksikli¤i olan hastalar›n en önemli kilinik bulgular›ndan bi-
ri de artm›fl androjen sentezine ba¤l› olarak görülen artm›fl virilizasyon ve maskulunizasyon bulgular›d›r. ‹ntrauterin dönemde fazla
androjen maruz kalan difli fetusta kliteromegali, d›fl genital organlarda erkek tipinde de¤ifliklikler ki a¤›r olgularda d›fl genital organ-
lar tamamen erkek tipinde olabilir, ayr›ca  tüylenmede art›fl, kaslarda geliflme, h›zl› büyüme, seste kal›nlaflma görülebilen di¤er bul-
gulard›r. Erkek hastalarda ise intrauterin dönemde fazla androjene maruz kal›nsa da  do¤umda bu bebeklerde penis normal veya bü-
yük, genital bölgede hiperpigmentasyon, h›zl› büyüme, kaslarda hipertrofi,  tüylenmede art›fl görülür. Su ve tuz kay›plar›yla birlikte d›fl
genital organlardaki farkl›laflma ile hastal›ktan flüphelenilir. Serum testosteron, androstenedion , ACTH düzeyleri artm›flt›r. Serum 17-
OH progesteron düzeyinin belirgin art›fl›yla tan› kesinlefltirilir. Tuz kayb› olan olgularda hiponatremi, hiperkalemi, artm›fl renin aktivi-
tesi saptan›r. Tan›n›n flüpheli oldu¤u durumlarda ACTH testi yap›larak  yüksek 17-OH progesteron düzeylerinin saptanmas›yla tan› ke-
sinlefltirilir. 21-Hidroksilaz eksikli¤inin  üçüncü tipini oluflturan geç bafllang›çl› tipinde ise do¤umda normal olan  olgular  çocukluk ça-
¤›nda  prematür pubarche, h›zl› somatik geliflme, kemik yafl›n›n ileri gitmesi gibi bulgularla seyreder. K›zlarda  genellikle adölesan dö-
nemde amonere veya oligomonere, akne, hirsutizm bulunur. Erkeklerde küçük testisle beraber büyük penis saptan›r.

Konjenital Adrenal Hipoplazi (AHC): Adrenokortikal geliflimdeki intrinsik defektler nedeniyle adrenal hipoplaziye neden olan, ye-
ni do¤an ve çocukluk döneminde tuz kayb›yla seyreden adrenal krizlerle karakterize heterojen bir hastal›kt›r. Glukokortikoidler, mi-
neralokortikoidler ve androjenlerin eksiklikleri genellikle yaflam›n ilk 2 ay› içinde ortaya ç›kar. Baz› olgularda daha geç olarak da gö-
rülebilir. AHC 1/12500 do¤umda görülür. 

X’e ba¤l› AHC: X’e ba¤l› AHC’den sorumlu olan DAX1 (NROB1 geni) Xp21 de bulunur. Bu hastal›¤a neden olan gen adrenal ve testis-
lerde oldu¤u kadar hem hipotalamus, hem de hipofizdeki gonadotroplarda eksprese olur. Hipogonadotropik hipogonadizm bu formun bir
özelli¤idir.  X’e ba¤l› AHC contiguosus gen delesyonun bir parças› olarak da Duchenne muskuler distrofisi ve/veya gliserol kinaz eksik-
li¤i, mental retardasyon birlikte görülür. ‹nfant döneminde adrenal yetmezlik vard›r, kriptorflidizm s›kl›kla bulunur ve hipogonadotropik
hipogonadizmin erken bir bulgusu olabilir. Bu çocuklar hipogonadotropik hipogonadizm nedeniyle puberteye girmezler.

Adrenal Yetersizlik
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Familyal glukokortikoid eksikli¤i (ACTH direnci): Bu tip kronik adrenal yetmezlik izole glukokortikoid eksikli¤i, artm›fl ACTH dü-
zeyi ve normal aldosteron üretimiyle karekterizedir. Su-tuz kayb› görülmezken, hipoglisemi, konvulziyonlar, ciltte pigmentasyon art›-
fl›, geliflme gerili¤i yaflam›n erken dönemlerinden itibaren s›k görülen bulgulard›r. Hipoglisemi yeni do¤an döneminden itibaren görü-
lebilir ve aylarca sürebilir. Nadiren do¤umdan hemen sonra pigmentasyon art›fl› olabilir. Minör enfeksiyöz hastal›klar çok a¤›r sey-
redebilir ve atopiye e¤ilim artm›flt›r. Otozomal  resesif geçifl gösterirler. Bu olgular›n yaklafl›k %40’›nda ACTH resöptör geninde mu-
tasyonlar tan›mlanm›flt›r. Bu olgularda serum kortizol düzeyi çok düflük, plazma ACTH düzeyi çok yüksektir, s›kl›kla 1000 pg/ml’ nin
üzerindedir. Renin, angiotensin, aldosteron genellikle normaldir.

Triple A Sendromu: Bu nadir otozomal resesif hastal›k bafllang›çta ACTH direnç sendromu olarak tan›mlanm›fl, fakat hastal›¤›n
ilerleyici yap›s› dejeneratif  bir proçes oldu¤unu telkin etmifltir. Bu sendromdan sorumlu tutulan AAAS/ALAD‹N geni tan›mlanm›flt›r.
Sendromun karakteristik özellikleri: Gözyafl›n›n olmamas› (Alakrima), Akalazya ve Adrenal yetmezliktir. Bu üç ana bulgudan ikisi ol-
gular›n %100’ünde bulunur. Efllik eden di¤er bulgular: Pupil ve kranial sinir anormallikleri optik atrofi, otonomik nöropati, distal motor
nöropati, geliflme gerili¤i, palmoplantar hiperkeratozis, yara iyileflmesinde gecikme gibi cilt bulgular›d›r. Olgular›n %15’inde minera-
lokortikoid eksikli¤i geliflir.

Adrenolökodistrofi: X’e ba¤l› adrenolökodistrofi adrenal ve nörolojik fenotip ile birliktedir. Adrenal yetmezlik s›kl›kla 15 yafl›ndan
önce ortaya ç›kar, ancak herhangi bir yaflta da görülebilir. Nörolojik hastal›k 10 yafltan önce görülebilir. SSS beyaz cevherinde h›zl›
ilerleyen inflamatuar demiyelinizasyon veya daha kronik ilerleyici distal aksonopati eriflkin dönemde spastik paraparezi ve periferal
nöropatiye yol açabilir. Biyokimyasal bozukluklar ya¤ asitlerinin beta-oksidasyon defekti sonucu çok uzun zincirli ya¤ asitlerin
(VLCFA) birikimiyle karakterizedir. Defektif gen olan ALDP bir ATP transporteri olarak ifllev görür. Defektif ALDP proteini adrenal, nö-
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Tablo 1. Primer Adrenal Yetmezlik Nedenleri
Hastal›klar Etkilenen gen Klinik fenotip

Do¤umsal
Konjenital adrenal hiperplazi
21 hidroksilaz eksikli¤i CYP21 virilizasyon/tuz kayb›
3-ß-hidroksi steroid dehidrogenaz eksikli¤i HSD3B2 ambigus genitalia/tuz  kayb›
11-ß-hidroksilaz eksikli¤i CYP11B2 virilizasyon/hipertansiyon 
Kolesterol desmolase eksikli¤i CYP11A XY seks reversal/tuz kayb›
Lipoid hiperplazi STAR XY seks reversal/tuz kayb›
Konjenital adrenal hipoplazi

SF1 XY seks reversal
DAX1 hipogonadropikhipogonadizm  

‹MAGE sendromu (‹UGR, 
metafizial displazi, genital anomali)

Triple A sendromu AAAS akalazya, alakrima
ACTH direnci MC2R, MRAP
Glukokortikoid direnci GCCR Mineralokortikoid/androjen fazlal›¤›
Metabolik hastal›klar
Adrenolökodistrofi ABCD1 Nörolojik bozukluklar
Zelweger PEX Serebrohepatorenal sendrom
Smith-Lemli-Opitz DCHR7 Polidaktili, XY seks reversal,

ental gerilik
Wolman hastal›¤› LIPA Hepatomegali
Kearnes-Sayre sendromu Oftalmopleji, myopati
Edinsel
Otoimmun adrenalitis
‹zole
Otoimmun Poliendokrinopati sendrom tipI AIRE
Otoimmun Poliendokrinopati sendrom tipII
Hemoraji/‹nfarkt
Travma
Waterhouse-Frederickson sendromu
Antikoagulan
‹laç etkisi
Aminogluthetimide, mitotane, ketoconazole, metyrapone, medroxyprogesterone, megestrol, etomidate, rifampin, phenytoin, barbiturates
‹nfeksiyon
Viral: HIV, sitomegalovirus
Fungal: koksidiomikosis, histoplasmosis, blastomikosis, kriptokokkosis
Micobacterial: Tbc
Amebik
‹nfiltratif
Hemokromatosis, histositosis, sarcoidosis, amiloidosis, neoplasm



ral doku ve plazmada VLCFA birikimine neden olur. Plazma VLCFA düzeyinde art›fl ve yüksek bir C26/C22 oran›n›n tan›sal de¤eri yük-
sektir. ABCD1 genindeki inaktive edici mutasyonun gösterilmesi tan›y› kesinlefltirir.

Zellweger Spektrumu (PEX gen ailesi): Bu terminoloji üç majör kilinik fenotipten oluflan gurup için kullan›lmaktad›r. Hepsinde de
peroksizomal bozukluk vard›r. Zellweger sendromu ve Neonatal adrenolökodistrofide adrenal yetmezlik görülürken, ‹nfantil Refsum
hastal›¤›nda adrenal yetmezlik yoktur.

Wolman hastal›¤›: Bu letal otozomal resesif depo hastal›¤› lizozomal asid lipaz eksikli¤ine ba¤l›d›r. Bilateral adrenal kalsifikasyon-
la karakterizedir. Lizozomal asid lipaz geninde hastal›ktan sorumlu olan mutasyon saptanm›flt›r.

Otoimmün Poliglanduler Sendrom Tip 1 (APS-1): Otoimmün adrenal yetmezlik çocukluk ça¤›nda ikinci s›k görülen kronik adrenal
yetmezlik nedenidir. Otozomal resesif geçiflli bir hastal›kt›r. APS-1 geni (Autoimmune Regulator gen = AIRE geni) 21.kromozomun
uzun kolu üzerinde bulunur (21q22.3), santral immün tolerans›n geliflimi için gerekli olan bir transkripsiyon faktörüdür. Bugüne kadar
45 den fazla mutasyon tan›mlanm›flt›r. Genotip-fenotip iliflkisi yoktur. Mukokütanöz kandidiazis,  adrenal yetmezlik ve hipoparatiroidi
üç ana kompenentidir. Mukokütanöz kandidizazis  2 yafl›ndan önce, hipoparatiroidi 5-10 yafllarda, adrenal yetmezlik ise 5-20 yafllar
aras›nda ortaya ç›kar. Vitiligo, alopesi, kronik aktif hepatit, atrofik gastrit, pernisiyöz anemi, çölyak hastal›¤›, tip 1 diyabetes mellitus,
Hashimato tiroiditi, primer hipogonadizm, lenfositik hipofizitis APS-1 seyrinde görülebilecek di¤er bozukluklard›r. APS-1 k›z ve erkek-
lerde eflit oranda görülür.

APS-2, otoimmün adrenal yetmezlik ve otoimmün tiroid hastal›¤› ile karakterizedir. Adölesan dönemde veya eriflkin dönemde gö-
rülür.

APS-3, otoimmün tiroid hastal›¤›, atrofik gastrit/pernisiyöz anemi, vitiligo ile karakterize olup, adrenal yetmezlik yoktur.
APS-2 ve APS-3 daha çok k›zlarda ve herhangi bir yaflta  ortaya ç›karlar.
Otoimmün adrenal yetmezli¤in tan›s›nda serumda adrenal korteks antikoru (ACA) ve 21-OH antikorun (21OHAb) saptanmas› olduk-

ça önemlidir. ACA ve 21-OHAb’nun her ikisinin de birlikte pozitif olmas› otoimmün adrenal hastal›k tan›s›nda flüphe b›rakmaz, ancak
düflük titrelerdeki pozitifliklerde di¤er tan›sal yöntemlere baflvurmak gerekir.

Sekonder Adrenal yetmezlik
Sekonder adrenal yetmezli¤in ortalama prevalans› 150-280 /1000.000. Sekonder adrenal yetmezlik en s›k glukokortikoid tedavisi-

nin uygun olmayan flekilde sonland›r›lmas› veya süpresif dozlarda kullan›m› sonucu görülür. Hipotalamik-hipofizer aks›n birçok has-
tal›klar›nda adrenal yetmezlikle beraber bir veya daha fazla hipofizer hormon eksiklikleri bir arada görülebilir (Tablo-2).

‹zole ACTH eksikli¤i klinik olarak heterojen bir antitedir. T-box hipofizer-restricted transcription factor (TPIT/TBX19)’ deki mutas-
yon erken dönemde adrenal yetmezli¤e yol açar, bu hastalarda CRF’ ye ACTH yan›t›n›n olmad›¤› s›kl›kla görülür. Pro-opiomelanocor-
tin (POMC) genindeki defekt ACTH eksikli¤ine ilaveten erken bafllang›çl› obezite, k›rm›z› saç gibi çok spesifik fenotip de olabilir. Bu

Tablo 2. Sekonder Adrenal Yetmezlik Nedenleri
Hastal›klar Etkilenen gen Klinik fenotip
Hipotalamus
Do¤umsal
Septo-optic dysplasia HESX1 Nistagmus
CRH eksikli¤i
Maternal hiperkortizolemi

Edinsel
Uzun süreli kullan›m›n ard›ndan steroidin kesilmesi
‹nflamatuar hastal›klar
Travma
Radyoterapi
Cerrahi
Tümörler
‹nfiltratif hastal›klar: Sarkoidozis, Hisiositozis X
Hipofiz
Do¤umsal
Aplazi/hipoplazi
Multipl hipofizer hormon eksikleri PROP1
‹zole ACTH eksikli¤i TPIT

POMC Obezite, k›z›l saç
PCSK1 Proprotein convertase 1

Hipoglisemi,malabsorpsiyon, 
gonadotropin eksikli¤i

Edinsel
Uzun süreli kullan›m›n ard›ndan steroidin kesilmesi
Travma
Tümör: Kraniofarengioma
Radyoterapi
Lemfositik hipofizitis
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hastalarda kortizol eksikli¤i bulgular› yaflam›n ilk 6 ay›nda ortaya ç›kar. Adrenal yetmezlikli POMC eksikli¤i otozomal resesif geçifl
gösterirken, tafl›y›c› ailelerde fazla kilo öyküsü vard›r ancak adrenal yetmezlik bulgusu yoktur. Proprotein Convertaz 1 bir serin endopro-
teaz›d›r ve matür protein sentezinde POMC ve proinsülinin y›k›m›ndan sorumludur.  fiiddetli ve erken bafllang›çl› obezite, reaktif hipoglise-
mi, kombine ACTH ve gonadotropin eksikli¤i ve yaflam›n erken döneminde malabsorbsyon ile seyreden iki  hastada  PC1 mutasyonlar› ta-
n›mlanm›flt›r. 

Kombine hipofizer hormon eksiklikleri: Hipotalamik ve hipofizer geliflimden sorumlu transkripsiyon faktörü kodlayan üç gen vard›r.
PIT1’ in öncülleri (PROP1) mutasyonlar› GH, TSH, LH, FSH, Prolaktin ve ACTH eksikliklerine yol açar. Adrenal yetmezlik genellikle geç adö-
lesan ve eriflkin dönemde ortaya ç›kar. Embriyonik stem cell 1’ de Homeobox gen ekspresyonu (HESX1) nadiren sadece septooptik disp-
laziyle birlikte olabilir, genellikle orta hat sendromlar› optik sinir hipoplazisi ve hipofizer hormon eksiklikleriyle beraber olur. LIM-domain
transkription faktör 4 (LHX4 ) GH, TSH ve ACTH eksikli¤i yan› s›ra serebellar anomaliler, ektopik posterior hipofiz, hipofiz sap aplazisi ve
küçük ön hipofiz ile seyreden iki kardefl tan›mlanm›flt›r.

Adrenal yetmezli¤in klinik bulgular›
Adrenal yetmezli¤in kilinik bulgular› halsizlik, güçsüzlük gibi nonspesifik bulgulardan akut vaskuler kollapsa (flok) kadar de¤iflen genifl

bir spektrum gösterir. Yenido¤an  ve süt çocuklu¤u döneminde glukokortikoid sekresyonunun primer eksikli¤ine ba¤l› olarak kusma, kilo
almada yetersizlik, hipoglisemi, akut hipovolemi ve hipotansiyon erken dönemde görülür. Daha az fliddetli olgularda geliflme gerili¤i ve cilt
renginde pigmentasyon art›fl› dikkat çeker. Büyük çocuk ve adölesanlarda akut adrenal yetmezlikle apati, konfüzyon, anoreksia, kusma,
dehidratasyon, kar›n a¤r›s›, tuz krizi, hiptansiyon ve hipoglisemi ile birlikte görülür. Kronik glukokortikoid eksikli¤i letarji, halsizlik, güçsüz-
lük, kilo kayb›, büyüme h›z›nda düflme, bafl a¤r›s›, depresyon ve hipoglisemiyle birlikte davran›fl de¤ifliklikleri, kar›n a¤r›s› ile birlikte seyre-
der. Hafif bir enfeksiyon veya travma akut vaskuler kollapsa kadar ilerleyebilir. Fizik muayenede postural hipotansiyon,  ciltte yayg›n pig-
mentasyon art›fl›, özellikle a¤›z içi mukozada, difl etlerinde, t›rnak diplerinde  görülür. Adrenal yetmezlik otoimmün kökenli ise; alopesi, vi-
tiligo, hipokalsemi bulgular›, guat›r saptanabilir. Bilateral adrenal hemorajisi olan yenido¤anlarda kar›nda kitle palpe edilebilir. KAH’l› ol-
gularda artm›fl virilizayon ve maskulinizasyon bulgular› görülebilir. Glukokortikoid eksikli¤i a¤›r olmad›kça sekonder adrenal yetmezlik bul-
gular› pek belirgin olmayabilir. ACTH eksikli¤i s›kl›kla di¤er hipofizer hormon eksiklikleriyle birlikte görülür ki bu olgularde büyüme gerili¤i,
pubertal gecikme, hipotiroidi  bulgular› saptanabilir. Eksik olan di¤er ön hipofiz hormonlar›n replasman› yap›ld›¤›nda hastal›k hali, yorgun-
luk ve halsizlik olmas› kilinik olarak önemli bir ACTH eksikli¤inin varl›¤›n› gösterir. Böyle hastalarda tiroid hormon al›nmas› akut adrenal
yetmezli¤i provoke edebilir. Tablo-3 de adrenal yetmezlik belirti ve  bulgular› gösterilmifltir.

Adrenal yetmezli¤in tan›s›
Primer adrenal yetmezlikte aldosteron sekresyonundaki bozukluk nedeniyle hiponatremi ve hiperpotasemi s›kl›kla görülür. Hipoglisemi

primer ve sekonder adrenal yetmezli¤in herikisinde de görülür. Vazopressin sekresyonu üzerindeki kortizolün karfl›t etkisinin kalkmas› ne-
deniyle vücutta su tutulumu olaca¤›ndan; hiponatremi sekonder adrenal yetmezlikte de görülebilir. Plazma kortizol sekresyonu sirkardi-
yen bir ritm gösterir ve en yüksek konsantrasyonu sabah saatlerindedir. Sabah saat 08’de al›nan tek bir serum örne¤inde ölçülen kortizol
düzeyi hipotalamo-hipofizer-adrenal aks›n endojen aktivitesini gösterir. Primer adrenal yetmezlik tan›s›n›, sabah saat 08’de al›nan kan ör-
ne¤inde serum kortizol düzeyinin <3.6 μg/dl, serum ACTH düzeyinin > 100 pg/ml olmas›yla konulur. Sabah saat 08’deki serum kortizol de-
¤eri 3.6-18 μg/dl aras›nda olan olgularda di¤er incelemelerin yap›lmas›na ihtiyaç duyulur. 18 μg/dl üzerindeki serum kortizol de¤erlerinde
ise adrenal yetmezlik ekarte edilir. Ancak tan› konusunda flüpheler varsa tan›y› kesinlefltirmek için intravenöz ACTH testi yap›lmas› gere-
kir. Standart doz ACTH uyar› testinde serum kortizol düzeyi <18 μg/dl  ise primer adrenal yetmezlik tan›s› konulur. Hiponatremi, hiperpota-
semi ve hiperreninemi saptanmas›yla mineralokortikoid eksikli¤i tan›s› do¤rulan›r.

Sekonder adrenal yetmezlikte sabah saat 08’deki serum kortizol de¤eri < 3.6 μg/dl ve serum ACTH düzeyi düflüktür. Tan›n›n kesinleflti-
rilmesi primer adrenal yetmezli¤e göre daha zordur. Alt›n standart test insülin tolerans testidir. Bu testle serum kortizol de¤eri <18 μg/dl
ise sekonder adrenal yetmezlik tan›s› konulur. Ancak hipoglisemik konvulziyon ve hipopotasemi riski nedeniyle bu test birçok merkezde
kullan›lmamaktad›r. Bu nedenle bu test hastalar çok yak›ndan izlenerek yap›lmal›d›r. Glukagon stimulasyon testinde serum kortizol düze-

yi <14 ise adrenal yetmezli¤i düflündürür, bu test çocuklarda adre-
nal fonksiyonlar› de¤erlendirmede duyarl› ve emin bir test olarak
kullan›labilir. Metopiron testi ve CRH testi de sekonder adrenal yet-
mezlik tan›s›nda kullan›labilir. Ancak her iki testin de tan›da birçok
handikaplar› mevcuttur. Standart ve düflük doz ACTH testleri sekon-
der adrenal yetmezlik tan›s›nda kullan›labilir. Düflük doz ACTH testi-
nin  sekonder  adrenal yetmezlik tan›s›nda  standart ACTH testine
göre daha duyarl› oldu¤u belirtilmektedir. Primer adrenal yetmezli-
¤in görüntüsel tan›s›nda ultrasonografi veya CT den yararlan›l›r. Se-
konder adrenal yetmezlik tan›s›nda hipotalamik-hipofizer lezyondan
flüphelenildi¤inde, do¤umsal anomalilerin tespitinde  MRI yap›l›r. 

Tedavi

Akut Adrenal yetmezlik:
Akut adrenal krizde kortizol ve aldosteron eksikli¤ine ba¤l› gö-

rülen dehidratasyonun acilen düzeltilmesi gerekir. S›v›-elektrolit
replasman tedavisi ile kan volümü geniflletilir, kan bas›nc› acilen
düzeltilir. Bunun için öncelikle 20 cc/kg olacak flekilde % 0.9’luk
SF 1 saatte iv olarak verilir. Daha sonra verilecek olan s›v› 60-100

Tablo 3. Adrenal yetmezli¤in belirti ve bulgular›

Glukokortikoid eksikli¤ine ba¤l›:
Bulant›
Kusma
Halsizlik
Azalm›fl gastrik asidite
Artm›fl insülin duyarl›¤›, açl›k hipoglisemisi
Hiponatremi
Hiperpigmentasyon
Mineralokortikoid eksikli¤ine ba¤l›:
Kas güçsüzlü¤ü, halsizlik
Kilo kayb›
Bulant›, kusma, ifltahs›zl›k
Tuz krizi
Hipotansiyon
Hiperkalemi, hiponatremi, asidoz
Adrenal androjen eksikli¤i:
Azalm›fl pubik ve aksiler tüylenme
Azalm›fl libido
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ml/kg 24 saat olacak flekilde gönderilir. S›v›n›n %5-10 dextrozla haz›rlanmas›na, içeri¤indeki glukoz oran›n›n bafllang›çta yüksek ol-
mas›na dikkat edilmelidir,  sonra giderek azalt›labilir. Bu tedaviyle sodyum, potasyum ve kan glukoz düzeyleri normale getirilmeye ça-
l›fl›l›r. Genellikle ilk 24 saatte sodyum ve klor normale döner, fakat potasyum hala yüksek kalabilir. S›v› tedavisiyle ayn› zamanda ste-
roid replasman› yap›lmal›d›r. Mineralokortikoid aktivitesi nedeniyle ilk seçenek hidrokortizon olmal›d›r.  Önerilen hidrokortizonun bafl-
lang›ç dozu  intravenöz olarak 50-75 mg/m2’dir. Takiben 50-75 mg/m2/gün, dört dozda verilmelidir. Eflde¤er olarak metilprednisolon 10-
15 mg/m2 / gün veya deksametazon 1.5-2 mg/m2 / gün olarak verililebilir. Glukokortikoid yan› s›ra mineralokortikoidler (9-alfa florohid-
rokortizon) 0.10 -0.20 mg/gün, ikiye bölünmüfl doz halinde oral olarak verilir. 

‹dame tedavisi
‹dame tedavisinde seçilecek steroid preperat› hidrokortizon olmal›d›r. Primer adrenal yetmezlikte oral hidrokortizon 9-12 mg/m2/

gün, üçe bölünmüfl doz olarak bafllan›r. Sekonder adrenal yetmezlikte daha düflük dozlarda verilebilir. Yar› ömrü daha uzun olan di-
¤er preperatlar (prednizon,deksametazon) da idame tedavide kullan›labilir. 

Mineralokortikoid replasman› için 9-alfa-fludrokortizon 0.05-0.150 mg/24 saat dozunda tek doz olarak verilir. E¤er tuz al›n›yorsa mi-
neralokortikoid tedavisi etkili olur. Ancak infant formulalar›nda tuz düflük oldu¤undan, formüla ile beslenen infantlarda 15-30 mEq/gün
sodyum klorür ilave edilmesi gerekebilir.

Adrenal yetmezlikli hastalar steroid replasman tedavisi al›rken karfl›laflt›klar› stres durumlar›nda ilave steroide gereksinim duyar-
lar. Afl›lama, komplike olmayan viral hastal›klar ve düflük derecede ateflli minör enfeksiyonlar gibi hafif stres durumlar›nda, hastan›n
genel durumu iyiyse ve aktifse stres doz art›r›m› gerekmeyebilir, ateflli hastal›klar gibi orta derecede stres durumunda idame dozu iki
misline ç›kar›l›r, fliddetli stres durumunda 3-4 misline art›r›labilir. Oral tedavi alamayan hastalarda 50 mg/m2 hidrokortizon im olarak
verilmeli, gerekirse 8 saat arayla im hidrokortizona devam edilmelidir.

Cerrahi giriflim öncesinde, anesteziden hemen önce 50 mg/m2 hidrokortizon intravenöz olarak verilir. Cerrahi prosedüre devam
ederken ayn› doz hidrokortizon ikinci kez devaml› infüzyon halinde veya iv bolus tarz›nda alt› saatte bir 24 saat süreyle verilebilir.
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