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Cocuk Acil BD

ADRENOKORTIKAL YETERSIZLIiK VE AKUT ADRENAL KRiZ

Adrenal yetmezlik hipotalamus, hipofiz veya adrenal korteksin dogumsal veya edinsel patolojilerine
bagli olarak ortaya ¢ikan ve yasami tehdit eden akut krizlerle seyreden bir hastaliktir. Adrenal yetmezlik
birincil veya ikincil olarak simiflandirilr,dogumsal veya kazanilmis nedenlerle olabilir.Birincil adrenal
yetmezlik adrenal bezin kendisi ile ilgili nedenler nedeniyle glukokortikoid mineralokortikoid
hormonlarinin eksikligiyle karakterizedir.lkincil adrenal yetmezlikte ise hipotalamustan salgilanan
kortikotropin-releasing hormon (CRH) ve/veya hipofizden salgilanan adrenokortikotropik hormon
(ACTH) eksik olup, adrenal korteks fonksiyonlar1 azalmigtir ancak mineralokortikoid fonksiyonlari
korunmustur.

Birincil Konjenital Adrenal Yetmezlik

Konjenital nedenlerin yaklagik % 75’nin nedeni Konjenital Adrenal Hiperplazidir ve genellikle
yenidogan doneminde ortaya ¢ikar. Edinsel nedenler arasinda ise otoimmiin adrenalitis birincil adrenal
yetersizligin en sik nedenidir. Gegen yiizyilda edinsel adrenal yetmezligin en sik nedeni olan tiiberkiiloz
iken, mantar enfeksiyonlar1 ve son yillarda HIV, CMV enfeksiyonuna bagli olarak da adrenal yetmezlik
olgu sayilarinda artis gézlenilmektedir.

Birincil edinsel diger nedenler travma, enfeksiyon, ilaglar, kanama, infiltatif hastaliklarin neden oldugu
adrenal yetmezliklerdir. Adrenal kanamalar uzamis dogum sonucu yenidoganlarda (3/100.000 canlt
dogum), biiyiik ¢ocuklarda ise meningokoksemi veya antikogulan tedavi, batin travmasi ve ¢ocuk
istismarina bagl olarak goriilmektedir.

Konjenital Adrenal Hiperplazi (KAH)

Otozomal resesif kalitim gosterir. Kortizol biyosentez yolundaki degisik basamaklarda rol oynayan
enzimlerdeki mutasyonlar sonucu kortizol sentezi azalir veya hi¢ olmaz ve buna bagli olarak degisik
klinik bulgular gosterir. Azalan kortizol sentezi sonucu hipotalamik-hipofizer diizeydeki azalan negatif
feedback etkisiyle CRH / ACTH artar. Artan ACTH 1n adrenal bez iizerindeki uyarici etkisiyle adrenal
bezlerde bilateral hiperplazi gelisirken, enzim doniigiimiiniin engellendigi basamak dncesinde klinik
tabloyu belirleyen kortizol onciillerinde artislar olur. Tiim KAH’ 1i olgularin %90 nindan fazlasini 21-
Hidroksilaz enzim eksikligi olusturur. 11-Hidroksilaz eksikligi, 3-beta hidroksisteroid dehidrogenaz
eksikligi, 17-alfa hidroksilaz /17-liyaz eksikligi, Lipoid Adrenal Hiperplazi daha az siklikla goriilen
formlardir.21-Hidroksilaz eksikligi tam veya kismi eksikligi sonucunda kortizol sentezi yapilamaz veya
cok az yapilir. Yenidogan doneminde baglayan Klasik ve adélesan donemde baslayan Nonklasik
olmak tizere iki tipi vardir. Klasik tipin %701 2-3 .haftalarda ortaya ¢ikan su ve tuz Krizleri



hiponatremi, hiperkalemi, asidoz ve soka kadar ilerleyen tablolar goriilebilen tuz kaybettiren tipidir.
Diger Klasik tip ise su ve tuz kayiplariin goériilmedigi basit virilizan tipidir. 21- Hidroksilaz eksikligi
olan hastalarin en 6nemli kilinik bulgularindan biri de artmis androjen sentezine bagl olarak goriilen
virilizasyon ve maskulunizasyon bulgularidir. Intrauterin dsnemde fazla androjen maruz kalan disi
fetusta kliteromegali, dis genital organlarda erkek tipinde degisiklikler ki agir olgularda dis genital
organlar tamamen erkek tipinde olabilir, ayrica tiiylenmede artig, kaslarda gelisme, hizli biiylime, seste
kalinlasma goriilebilen diger bulgulardir. Erkek hastalarda ise intrauterin donemde fazla androjene
maruz kalinsa da dogumda bu bebeklerde penis normal veya biiyiik, genital bolgede hiperpigmentasyon,
hizl1 biiylime, kaslarda hipertrofi, tiiylenmede artis goriiliir. Serum testosteron, androstenedion, ACTH
diizeyleri artmistir. Serum 17-OH progesteron diizeyinin belirgin artisiyla tani kesinlestirilir. Tuz kaybi1
olan olgularda hiponatremi, hiperkalemi, artmis renin aktivitesi saptanir. Taninin siipheli oldugu
durumlarda ACTH testi yapilarak yiiksek 17-OH progesteron diizeylerinin saptanmasiyla tani
kesinlestirilir. 21-Hidroksilaz eksikliginin Klasik olmayan ge¢ baslangicli tipinde ise dogumda normal
olan olgular ¢ocukluk ¢aginda prematiir piiberte, hizli somatik gelisme, kemik yasinin ileri gitmesi gibi
bulgularla seyreder. Kizlarda genellikle ad6lesan donemde amonere veya oligomonere, akne, hirsutizm
bulunur. Erkeklerde hipogonadizm goriilebilir3-beta hidroksisteroid dehidrogenaz eksikliginde benzer
klinik bulgular olmasina karsin diger KAH nedenleri olan 11-Hidroksilaz eksikligi, 17-alfa hidroksilaz
eksiklginde hipertansiyon, hipokalemi, renin diisiikliigii tanida 6nem tasir. Lipoid Adrenal Hiperplazi,
P450 Oksirediiktaz Eksikligi (Antley-Bixler Syndrome) en agir formudur.

Aldosterone Sentaz Eksikligi, Triple A Sendromu (Alakrima, Akalazya ve Adrenal yetmezlik),IMAGe
sendromu, Ailevi glukokortikoid eksikligi, Adrenolokodistrofi, Smith-Lemli-Opitz Sendromu, Wolman
Hastalig1, Kortikosteroid baglayici protein eksikligi diger birincil konjenital adrenal yetmezlik nedenleri
arasinda sayilabilir.

Konjenital Adrenal Hipoplazi (AHC): 1/12500 dogumda goriiliir. Glukokortikoidler,
mineralokortikoidler ve androjenlerin eksiklikleri genellikle yasamin ilk 2 ay1 i¢inde ortaya ¢ikar.

Birincil Edinsel Adrenal Yetmezlik:

Edinsel Birincil Adrenal Yetersizligin en sik nedeni Addison (Otoimmiin adrenal yetmezlik)
hastaligidir. Patolojik incelemelerde adrenal bez ¢ok kiiclilmiistiir ve korteksde belirgin lenfosit
infiltrasyonu vardir. Erken donemde glikokortikoid eksikligi gelisir , ilerleyen donemlerde tiim
adrenokortikal fonksiyonlar kaybedilir. Medulla genellikle tutulmaz. Addison hastalig1 genellikle
poliglandiiler endokrin sendromlarla birliktelik gostermektedir. Otoimmiin Poliglanduler Sendrom Tip 1
(APS-1)otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. APS-1 geni (Autoimmune Regulator gen = AIRE geni)
21.kromozomun uzun kolu {izerinde bulunur. Kronik mukokutanéz kandidiyazis,
hipoparatiroidi,vitiligo, alopesi, kronik aktif hepatit, atrofik gastrit, pernisiydz anemi, ¢6lyak hastaligi,
tip 1 diyabetes mellitus, Hashimato tiroiditi, birincil hipogonadizm, lenfositik hipofizitis APS-1 seyrinde
goriilebilecek diger bozukluklardir. Otoimmiin Poliglanduler Sendrom Tip 2(APS-2), otoimmiin adrenal
yetmezlik ve otoimmiin tiroidit hastaligi ile birliktedir. Adolesan déonemde veya erigskin donemde
goriiliir. Otoimmiin adrenal yetmezligin tanisinda serumda adrenal korteks antikoru (ACA) ve 21-OH
antikorunun (210HAD) saptanmasi Onemlidir.

Ilaglar: Steroid sentezini azaltan ketakonazol, metirapon,etomidat,medroksiprogesteron, Mitotan, steroid
metabolizmasini artiran rifampisin,fenitoin gibi ilaglar birincil adrenal yetmezlige yol agabilir.

Adrenal Kanama: Yenidogan doneminde zor ve uzamis dogumlarda daha siktir. Daha biiyiik
cocuklarda ise meningokoksemi veya diger enfekfeksiyonlar sonucu, antikoagiilan kullanimi sirasinda
yada kiint batin travmalar1 sonucu goriilebilir



ikincil Adrenal Yetmezlik

Ikincil Adrenal Yetmezligin ortalama prevalans1 150-280 /1.000.000. Konjenital yada edinsel olabilir
Konjenital nedenler, izole ACTH eksikligi Kombine Hipofizer Hormon eksiklikleri, genellikle orta hat
sendromlar1 optik sinir hipoplazisi ve hipofizer hormon eksiklikleriyle beraber olur.

Edinsel ikincil Adrenal Yetmezlik ,en sik olarak glukokortikoid tedavisinin uygun olmayan sekilde
sonlandirilmasi veya siipresif dozlarda kullanim1 sonucu goriliir. Kafa travmasi, tiimorler , cerrahi
girisimler,enfeksiyonlar, radyoterapi ,sarkoidoz gibi infiltratif hastaliklar ikincil adrenal yetmezlik
nedenleri arasinda sayilabilir.

Adrenal Yetmezligin Klinik Bulgulan
Birincil Adrenal Yetmezlik Klinik Bulgulari:

Yenidogan ve siit gocuklugu doneminde glikokortikoid sekresyonunun birincil eksikligine bagli olarak
kusma, kilo almada yetersizlik, hiponatremi, hipoglisemi, hiperkalemi, akut hipovolemi, ketozis, iire
yiiksekligi ve hipotansiyon ,sok tablosu ile siklikla akut krizle gelir. Daha az siddetli olgularda gelisme
geriligi ve cilt renginde pigmentasyon artis1 dikkat ¢eker. Artmis virilizayon ve maskulinizasyon
bulgular1 skrotumda hiperpigmentasyon, ambigus genitalia adrenal yetmezlikten siiphelenilmesi
acisindan énemlidir. Keton iiretimi yetersiz oldugundan ketozis yenidogan déneminde daha az goriiliir.

Biiyiik ¢ocuk ve ad6lesanlarda akut adrenal kriz konfiizyon, istahsizhik, kusma, dehidratasyon, karin
agnisi, tuz krizi, hipotansiyon ve hipoglisemi ile birlikte goriiliir. Kronik glukokortikoid eksikligi letarji,
halsizlik, giigsiizliik, kilo kaybi, bitylime hizinda diisme, bas agrisi, depresyon ve hipoglisemiyle birlikte
davranis degisiklikleri, postural hipotansiyon,karin agrisi ile birlikte seyreder.Fizik muayenede, ciltte
yaygin pigmentasyon artisi, 6zellikle agiz i¢ci mukozada, dis etlerinde, tirnak diplerinde ,gilines 1s1nina
maruz kalmayan alanlardada goriiliir. Adrenal yetmezlik otoimmiin kokenli ise; alopesi, vitiligo,
hipokalsemi bulgulari, guatr saptanabilir. Postural hipotansiyon ve hipoglisemisi olan bir addlesanda
Addison Hastalig1 tanida atlanilmamalidir.

Ikincil Adrenal Yetmezlik Klinik Bulgular:

Glukokortikoid eksikligi agir olmadikga ikincil adrenal yetmezlik bulgular1 pek belirgin olmayabilir.
ACTH eksikligi siklikla diger hipofizer hormon eksiklikleriyle birlikte goriiliir ve bu olgularde biiylime
geriligi, pubertal gecikme, hipotiroidi bulgulari saptanabilir. Eksik olan diger 6n hipofiz hormonlarin
replasmani yapildiginda hastalik hali, yorgunluk ve halsizlik olmasi klinik olarak énemli bir ACTH
eksikliginin varligin1 gosterir. Boyle hastalarda tiroid hormon tedavisi akut adrenal yetmezligi provoke
edebilir, dikkatli olmak, tedavi oncesinde kortizol vermek gerekebilir.



Adrenal Yetmezlik Tanisi

Oykii:

Hastanin semptomlarini agiklayacak yeterlilikte dogum, prenatal ve maternal dykiisii alinmalidir.
Akraba evliligi sorgulanmali ve kulandig tiim ilaglar arastirilmalidir.

Fizik Muayene:

Hastanin vital bulgulari, dehidratasyon derecesi , agirligi kaydedilmeli, tepeden tirnega fizik muayenesi
yapilmali ve genital muayene atlanilmamalidir. Hiperpigmentasyon olgularin %50 sinde gézlenmektedir.
Otoimmun kokenli ise kandidiyazis, vitiligo,guatr saptanabilir. Bilateral adrenal hemorajisi olan
yenidoganlarda karinda kitle palpe edilebilir.

Labaratuar:

Birincil Adrenal Yetmezlikte aldosteron sekresyonundaki bozukluk nedeniyle hiponatremi ve
hiperpotasemi, metabolik asidoz,ketozis siklikla goriiliir. Hipoglisemi birincil ve ikincil adrenal
yetmezligin her ikisinde de goriiliir. Vazopressin sekresyonu tlizerindeki kortizoliin karsit etkisinin
kalkmasi nedeniyle viicutta su tutulumu olacagindan; hiponatremi ikincil adrenal yetmezlikte de
goriilebilir. Eosinifili sik goriiliir,fakat tan1 koydurucu degildir.Tedavi baglanilmadan kortizol,
ACTH,aldosteron.PRA (Plazma Renin Aktivitasi) diizeyi i¢in ,KAH siiphesi varsa 17-OH progesteron
icin kan 0rnegi ayrilmalidir.Sabah saat 08.00°de alinan tek bir serum 6rneginde dl¢iilen kortizol diizeyi
hipotalamo-hipofizer-adrenal aksin endojen aktivitesini gosterir. Birincil Adrenal Yetmezlik tanisini,
sabah saat 08.00’de alinan kan 6rneginde serum kortizol diizeyinin <3.6ug/dl, serum ACTH diizeyinin >
100 pg/ml olmasiyla konulur. 18 pg/dl iizerindeki serum kortizol degerlerinde ise adrenal yetmezlik
tanisindan uzaklasilir. Sabah saat 08.00°deki serum kortizol degeri 3.6-18 pg/dl arasinda olan olgularda
diger incelemelerin yapilmasina ihtiya¢ duyulur. Taniy1 kesinlestirmek icin intravendz ACTH testi
yapilmast gerekir. Standart doz 250 pg (15 pg /kg) IV sentetik ACTH (Cosyntropin)uyari
testinde,30.dakikada 7 pug /dL altinda bir yiikselme, 60.dak sonrasi serum kortizol diizeyi <20 pg/dl ise
birincil adrenal yetmezlik tanisi konulur. Hiponatremi, hiperpotasemi ve hiperreninemi saptanmasiyla
mineralokortikoid eksikligi tanis1 dogrulanir.ikincil Adrenal Yetmezlikte sabah saat 08.00°deki serum
kortizol degeri < 3.6 pg/dl ve serum ACTH diizeyi disiiktiir. Diisiik doz 1pug ACTH testinin ikincil
adrenal yetmezlik tanisinda standart ACTH testine gore daha duyarli oldugu belirtilmektedir.24 saatlik
idrarda sodyum ve potasyumbakilmasida tanida dnem tagir.

Etkene yonelik tanisal testlerinde yapilmasi gerekir. Uzun zincirli yag asitlerinin artist
adronoldkodistrofiyi ,antiadrenal ve 21 —OH antikorlarinin varligi ise otoimmun adrenalitis tanisini
destekler.

Goriintiileme:

Birincil adrenal yetmezligin goriintiisel tanisinda adrenal ultrasonografi veya CT den yararlanilir.
Ikincil adrenal yetmezlik tamsinda hipotalamik-hipofizer lezyondan siiphelenildiginde, dogumsal
anomalilerin tespitinde beyin ve hipofiz MRI yapilir. Akut krizde goriintiileme, adrenal kanamada ve
metastazlarda 6nem tasir.



Ayiricl Tanx:

Yenidogan ve siit cocuklugu déoneminde kusma, uykuya egilim,kilo alamama, hipoglisemi,hiponatremi
ve hiperkalemi ile gelisen akut adrenal kriz sepsis,konjenital kalp hastaligi, dogumsal matabolik
hastaliklarla karisabilir. Daha biiyiik cocuklarda karin agrisinin 6n planda oldugu olgularda akut batin
ile ayirici tan1 yapilmasi gerekebilir.

Akut Adrenal Kriz Tedavisi

Enfeksiyon, travma , cerrahi girisim gibi stres etkenleri bu hastalarda akut adrenal kriz ve sok tablosuna
yol agabilir.

Amag ,hasta sok tablosunda ise ABC basamaklar1 birlikte yasam destegi vermek hipovolemik sivi
yerine koyma tedavisi (IV;10), es zamanh Kkortizol ( hidrokortizon) verilmesi ve hipoglisemi
hiperkaleminin ve ayn1 zamanda akut krize yol agan stres etkenlerine yonelik tedavinin
uygulanmasidir. Daha 6ncedende belirtildigi gibi tedaviye baslanilmadan kortizol, ACTH, PRA(Plazma
Renin Aktivitesi, aldosteron ve 17-OH Progesteron, DOC (dezoksikortizon) bakilmasi i¢in uygun kan
ornekleri ayrilmalidir.

Hipoglisemiye yonelik olarak ilk asamada 5 ml/kg intravendz %10 luk dekstroz (D10) verildikten sonra
hastanin serum glikozu yakindan takip edilmelidir.

Hiperkalemi agirsa intravendz kalsiyum, bikarbonat, rektal potasyum baglayici regine (Kayexalate) yada
inhale salbutamol,intravenoz glikoz ve insiilin tedavisi verilmelidir. Glikoz ve insiilin hiperkalemili
bebeklerde hipoglisemiyi agirlagtirabilir tercih edilmemelidr. Gerekirse Ranal Replasman Tedavisi
uygulanmalidir.12 derivasyonlu EKG mutlaka ¢ekilmelidir.

Mineralokortikoid aktivitesi nedeniyle ilk segenek hidrokortizon olmalidir. Onerilen hidrokortizonun
baslangi¢ dozu intravendz olarak 50-75 mg/m?dir. Bolus dozu takiben 100 mg/m?/giin hidrokortizon ,
boliinmiis dort dozda yada intravendz inflizyon seklinde devam edilmelidir. (Esdeger olarak
metilprednizolon 10-15 mg/m? / giin veya deksametazon 1.5-2 mg/ m?/giin olarak verilebilir). (Pratik
olarak yenidogan10 mg, siit cocugunda 25 mg, okul 6ncesi 50mg, okul donemi 75 mg, adélesanda 100
mg olarak bolus,ayni dozda hidrokortizonla 4 doz yada infiizyon seklinde altta yatan neden uzamadigi
stirece 24-48 saat devam edimesi seklinde tedavi verilir. Hidrokortizonun mineralokortikoid etkisi
oldugu i¢in minerlokortikoidler ilk giin gerekmeyebilir (100 mg hidrokortizon 0.1 mg fludrokortizon
degerinde) Oral alim1 olan hastalara glukokortikoid yani sira mineralokortikoidler (9-alfa
florohidrokortizon) 0.10 -0.20 mg/giin, ikiye boliinmiis doz halinde oral olarak verilir.

Tuz kaybi olan tiim bebekler, sok tablosunda olanlar ve EKG degisikligi olanlar mutlaka yogun bakim
sartlarinda izlenilmelidir.

idame tedavisi

Akut Kriz sonrasi klinik ve labaratuar bulgular diizelince giinliik % 25 lik doz azaltimi ile 3-4 giin
i¢inde fizyolojik idame dozuna gegilir. Idame tedavisinde secilecek steroid preperatr hidrokortizon
olmalidir. Birincil adrenal yetmezlikte oral hidrokortizon 9-12 mg/ m?%/ giin, tice boliinmiis doz olarak
baslanir. Ikincil adrenal yetmezlikte daha diisiik dozlarda verilebilir. Yar1 6mrii daha uzun olan diger
preperatlar, siit gocuklugu déoneminden sonra (prednizolon, deksametazon) da idame tedavide
kullanilabilir. Mineralokortikoid replasmani igin 9-alfa-fludrokortizon 0.05- 0.15) mg/24 saat dozunda



tek doz (ilk 3 ay 2 dozda )olarak verilir. Mineralokortikoid tedavisi tuz alintyorsa etkili olur. infant
formulalarinda tuz diisiik oldugundan, formiila ile beslenen infantlarda 15-30 mEq/giin sodyum kloriir
ilave edilmesi gerekebilir. Mineralokortikoid replasman tedavisi plazma renin diizeyine gore,
glukokortikoidler, ACTH ve objektif olarak klinik bulgularin diizelmesini gézoniine alarak takip
edilmelidir. Mineralokortikoidin yiiksek dozda kullanimi hipertansiyon, tasikardi ve hipokalemiye yol
acarken, glikokortikoidlerin yiiksek doz da kronik kullanim1 obezite, kisa boy, osteoporoza neden
olmaktadir. Hastalarin 3 ayda bir biiylime ve ila¢ dozu kontrolleri yapilmalidir.

Kritik Hastalarda Adrenal Yetmezlik Nedenleri

Kritik hastalarda adrenal yetmezlik siklig1 yatan hastalarin ciddiyetine gore degisiklik gosterir. Ortalama
olarak yogun bakim hastalarinin yaklasik %30’unda adrenal yetmezlik goriiliirken, sepsis ve septik sokta
bu oranlar %50-60 civarinda bildirilmektedir.Y ogun bakim hastalarinda voliim resiisitasyonuna yanit
vermeyen, katekolaminlere direngli ve vazokonstriiktor ilaglara gereksinim olan hipotansiyon
durumlarinda akut adrenal yetmezlik akla gelmelidir. Sepsis, ARDS ,travma hastalarinda géreceli
adrenal yetmezlik gelisebilmektedir.Etomidat kullanimininda adrenal yetmezlikte rolii oldugu
bildirilmistir.

Akut Adrenal Krizden Korunma

Adrenal yetmezlikli hastalar steroid replasman tedavisi alirkende karsilastiklari stres durumlarinda ek
steroide gereksinim duyarlar.

1-Asilama, komplike olmayan viral hastaliklar ve diigiik derecede atesli mindr enfeksiyonlar gibi hafif
stres durumlarinda, hastanin genel durumu iyiyse ve gocuk aktifse stres doz artirimi gerekmez.

Psiklolojik ve emosyonel stres durumlarinda doz artirimi gerekmez.

2-Atesli hastaliklar (>38 derece),ishal,yetersiz oral alim gibi orta derecede stres durumunda idame
dozu iki misline ¢ikarilir.

Yogun egzersizden 60 dakika dnce %30 oraninda ek hidrokortizon verilmesi bazi yazarlar tarfindan
onerilmektedir.

3-Minor cerrahi,ishal,pndmoni gibi siddetli stres durumunda doz 3-4 misline artirilabilir.

4-Cerrahi girisim,yanik ,travma ,sepsisgibi agir stres durunmlarinda akut kriz dozunda steroid
verilmelidir.

Cerrahi girisim dncesinde, genel anestezi 30-60 dak éncesi 50 -100/m?, post op 50-100mg/m? 6 saat ara
ile bolus yada stirekli infiizyon seklinde verilir. Akut kriz baslangicinda oral alimi kisith hastalara
hastaneye gelene kadar zaman kaybin1 6nlemek amaciyla Hidrokortizon (Solucortef') 50 mg /m? IM
formu ailesi tarafindan vastus lateralise uygulanmasi 6gretilmelidir.yaklasik 6-8 saat hastay1 bir
merkeze gelene kadar kollapsdan korur.Uzun siireli agliktan kaginilmasi gerektigi aileye ve gocuga
anlatilmalidir.

Cocuklarin adrenal yetmezlikle ilgili bir kiinye yada kolye tasimalari ailelere 6nerilmelidir.

Ikincil adrenal yetmezlikten korunmak igin kortizol tedavileri etkin olan en diisiik doz da verimeli,
tedavi azaltilarak uxun bir zaman diliminde kesilmelidir.



Adrenolokodistrofi tedavisinde gliserol triolat ve gliserol trierucate (Lorenzo Yagi), kemik ili gi
transplantasyonu yapilmakta ve lovastatin denenmektedir.

Prenatal Tam

21- Hidroksilaz eksikligi ilk trimestirde yapilan koriyon villus biyopsisi ve DNA analizi ya da ikinci
trimestrde amniyosentez ile saptanabilmektedir.

Pranatal Tedavi

Risk saptanan gebelerde, Deksamethazon tedavisi , bebegin cinsiyeti belirleninceye kadar 6.haftadan
once 20 pg/kg /giin 2-3 dozda baslanilarak (annenin gebelik dncesi agirligi) kiz bebeklerde ambigus
genitalya olusmasi ve virilizasyon onlenebilmektedir

Yenidogan Taramasi

Erkek bebeklerde klinik tan1 zor oldugu igin ¢ogu ilk ayda Akut Adrenal Kriz tablosuyla gelmekte ve
kaybedilmektedir. Bu nedenle bazi gelismis iilkelerde yenidoganda yapilan tarama testine 17-
hidroksiprogesteron diizeyleri tarama testi ilave edilerek bu bebeklerin erken dénemde taninmasi ve
glikokortikoid ve mineralokortikoid replasmani yapilmas1 mortaliteyi onemli derecede azaltmistir.
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