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Halsizlikle gelen 19 yasinda erkek hastada adrenal yetmezlik
Adrenal insufficiency in a 19-year-old male patient admitted with fatigue
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Adrenal yetmezlik oldukga enderdir ve %70-90’1 otoimmiin adrenalitis sonucu meydana gelir. Geri kalan olgular ise
diger enfeksiyonlar, kanser metastazi, adrenal hemoraji / infarkt ya da ila¢ etkisine bagh gelisir. Primer adrenal
yetmezlik Addison hastaligi olarak da bilinir ve adrenal korteksin hastaligidir. Adrenal yetmezlik genellikle 10-15
yaslarinda baslar. Bu yazida, yorgunluk ve halsizlik yakinmalari ile basvuran ve adrenal yetmezlik tanisi alan geng

erkek bir olgu sunulmaktadir. Bu gibi semptomlarla basvuran gen¢ hastalarda adrenal yetmezlik akilda tutulmahdir.
Ender goriilen fakat tani aldiginda tedavi edilebilen bu hastaligin yonetiminde erken tani ve tedavi hayat kurtaricidir.
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Abstract

Adrenal insufficiency is quite rare and 70-90% of cases develop as a result of autoimmune adrenalitis. The rest may
be the result of infections, metastasis, adrenal haemorrhage / infarct or adverse effects of drugs. Primary adrenal
insufficiency, also known as Addison's disease, is a disease of adrenal cortex. Adrenal insufficiency generally starts
around 10 to 15 years of age. In this report, a young male patient admitted with fatigue and weakness and diagnosed
as adrenal insufficiency is presented. Adrenal insufficiency should be kept in mind in patients presented with these
symptoms. Early diagnosis and treatment are lifesaving managements in this rare, but curable disease.
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Avrupa’da kronik primer adrenal yetmezlik prevalansi,
1960’lardan gunimize milyon kiside 40-70 olgudan 93-
144 olguya yukselirken yillik insidansi milyon kigide 4.4-
6.0 yeni olguya ulasmistir (1,2). Primer adrenal
yetmezlik kadinlarda ve 30-50 yaslari arasinda daha

Girig

Adrenal yetmezlik oldukga enderdir, %70-90'1 otoimmdiin
adrenalitis sonucu meydana gelir. Geri kalan olgular ise
diger enfeksiyonlar, kanser metastazi, adrenal hemoraji /

infarkt ya da ilag etkisine bagh gelisir (1).

Altta yatan nedene goére adrenal yetmezlik; primer,
sekonder ve tersiyer olarak U¢ gruba ayrilir. Primer
adrenal yetmezlik, adrenal korteks hastahgidir.
Sekonder adrenal yetmezlik, adrenal bezin yanitinin az
olmasinin sonucudur ve hipofiz hastaliidir. Tersiyer
adrenal yetmezlik, kortikotropin salgilatici hormonunun
(CRH), arjinin, vazopressin ya da her ikisinin
hipotalamustan salgilanmasinda yetersizlik ya da
hormonun etkisinde yetmezlik nedeniyle Kkortikotropin
saliniminin engellenmesi sonucudur (1).
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siktir (2). Yirminci yuzyihn ilk yarisinda primer adrenal
yetmezligin en sik nedeni tiberkulozdu (3,4) ancak daha
sonra otoimmun adrenal yetmezlik en sik neden oldu (3).
Toplum tabanli retrospektif gbézlemsel arastirma ile
primer adrenal yetmezligi olan hastalarin 6lum riskinin iki
kat arttigi gosterilmistir (5).

Addison Hastaligi olarak da bilinen primer adrenal
yetmezlik adrenal korteksin hastaligidir. Adrenal
yetmezlik genellikle 10-15 yaslarinda baslar. Antijenleri
hedef alinan adrenal enzimler P450scc, P450c17 (17alfa
hidroksilaz) ve P450c21’'i (21 hidroksilaz) icerir (4).
Adrenal antikorlarin bulunmasi (%92) yuiksek prediktif
degeri olan ve adrenal yetmezligin olustugunu gdsteren
bir bulgudur (6).



Tlberkiloz, dissemine fungal enfeksiyonlar, HIV, sifiliz
gibi enfeksiyon etkenleri, hemorajik infarkt, lenfoma,
metastatik hastaliklar (akciger, meme, mide, barsak
kanseri gibi) ve ilaglar (ketokonazol, flukanazol,
etomidat, suramin, fenitoin, rifampin gibi) da adrenal
yetmezlige neden olabilir (7).

Cocuklarda primer adrenal yetmezlik, erigkinden
farkhdir; genetik nedenler daha siktir. Addison hastasi
103 g¢ocugun 20 yilhk izleminde (1981-2001) en sik
neden konjenital adrenal hiperplazi (%72) bulunurken
%13’Unde otoimmiin hastaliklar, %6’sinda genetik
nedenler tanimlandi (8).

Olgu Sunumu

On dokuz yasindaki erkek hastanin, herhangi bir bilinen
hastali§i olmamasina kargin 16 yasindan beri halsizlik,
yorgunluk sikayetleri varmis. Bu yillarda mukokutanéz
hiperpigmentasyon gelismeye baslamis. Hasta bu
sikayetlerle bircok merkeze bagsvurmus; kendisine
semptomatik tedaviler verilmis ve herhangi bir ileri
inceleme yapilmamis. Son olarak bir hafta énce halsizlik,
yorgunluk, tansiyon dusukligu, kilo kaybi nedeniyle
basvurdugu merkezden adrenal yetmezlik 6n tanisiyla
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Endokrinoloji ve
Metabolizma Hastaliklari Bilim Dalina ydnlendirilmis.
Hiponatremi, hiperpotasemi saptanan olguda ACTH
>1250 pg/mL (10-46), kortizol 6 pg/dL (3-10) ve DHEAS
61.1ug/dL (23-266) olarak bulundu.

Hastamizin kendisi ya da yakinlarinda tlberkiloz,
mantar (histoplasmosis, paracoccidoidomycosis,
cryptococcosis, vb.), HIV, sifiliz, trypanosoma gibi
etkenlerle enfekte olma Oykisli bulunmamaktaydi.
Yapilan fizik muayenesinde bilinci agik, koopere olan
hastanin tim cildinde diffiiz hiperpigmentasyon vardi.
Oral mukoza ve gingivasinda pigmente makiller
saptandi. Astenik olan hastanin apendektomi sonrasi

skar dokusunda da koyulasma saptandi.

Hidrate edilen hastaya intraven6z metilprednizolon
uygulandi.  Elektrolit dengesi duzeltildikten sonra
replasman tedavisi olarak peroral 30 mg/glin
hidrokortizon basglandi. Serviste izlendigi siirece hastada

akut adrenal kriz gértlmedi.

Primer adrenal yetmezIigin etiyolojisini ortaya ¢ikarmak
Uzere yapilan quantiferon testi ve PPD tuberkiloz
olmadigini goésterdi. Sifilis agisindan non-treponemal
testler negatif saptandi. Batin tomografisinde adrenal
bezde granilom ve hemoraji saptanmadi. Hasta
otoimmun primer adrenal yetmezlik olarak degerlen-
dirildi. Eslik edebilecek diger otoimmin hastaliklar
diglamak icin bakilan tiroid fonksiyon testi ve
otoantikorlari normal bulundu, ¢élyak antikorlari negatif
saptandi ve hipoparatiroidi ekarte edildi.
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Adrenal yetmezlik, halsizlik, kilo kaybi, istahsizlik gibi
6zglin olmayan semptomlarla kendini gdsteren siklikla
30-50 yas araliginda ve kadinlarda gorilen bir hastaliktir
(4). Ancak sunulan olguda oldugu gibi 6zgin olmayan
semptomlarin  6n planda olmasi hastalara tani
konmasinin éniindeki en blyik engeldir. Primer adrenal
yetmezlik tanisi alan hastalarda  glukokortikoid,
minerelokortikoid ve androjen hormonlarinin eksikligine
bagh  halsizlik, enerji azhd, azalmis direng
(glukokortikoid  eksiligi, adrenal androjen eksikligi
nedeniyle %100 prevelansla); anoreksi, kilo kaybi
(6zellikle g¢ocuklarda, glukokortikoid eksikligine bagh
olarak %100 prevelansla), mide agrisi, bulanti, kusma
(6zellikle primer adrenal yetmezlikte en sik gorilen)
glukokortikoid ve minerelokortikoid eksikligine bagh %92
prevelansla gozlemlenir (2). Bu semptomlarin yaninda
miyalji ve eklem agrisi (glukokortikoid eksiligi), tuz istahi
(yalnizca primer adrenal yetmezlikte), libido kaybi
(kadinlarda), kuru ve purizii cilt (kadinlarda) de
gorilebilmektedir  (8). Adrenal yetmezligin  cilt
bulgularindan ciltte hiperpigmentasyon yalnizca primer
adrenal yetmezlikte, pro-opiomelanokortin derivelerinin
peptidlerinin fazlahgindan kaynaklanir ve hastalarin
%94’Unde gorilir. Kireg tasi renginde soluk cilt rengi,
yalnizca sekonder  adrenal yetmezlikte pro-
opiomelanokortin derivelerinin peptidlerinin azligindan
kaynaklanir. Adrenal androjen eksikligine bagli aksiller
ya da pubik killanmada azalma, ¢ocuklarda adrenarsin
ya da pubarsin olmadigini gosteren bulgulardir (7,8).

Biyokimyasal bulgulardan minerelokortikoid eksikligine
bagh artmis serum kreatinin dizeyi, hiponatremi %88
prevelansla gorilir. Anemi, eozinofili, tirotropin artisi,
hiperkalsemi ve hipoglisemidir (9).

Hastamizda halsizlik, yorgunluk, mukokutan6z
hiperpigmentasyon, tansiyon dusuklugu, kilo kaybi
olmasi nedeniyle o6ncelikle primer adrenal yetmezlik
disundlda. Sirekli kardiyak monitorizasyon sirasinda
hizli rehidratasyona oncelik tanindi. Yetmezlik tedavisi
icin metilprednizolon intravendz enjeksiyon uygulandi;
30 mg/gin peroral hidrokortizon tedavisi replasman
tedavisi elektrolit dengesi dizeltildikten sonra verildi.

Hemorajik enfarkt, metastatik hastaliklar (akciger,
meme, mide, barsak kanseri gibi) varligini géz ardi
etmemek icin planlanan batin tomografisinde adrenal
bezlerde granilom ya da hemoraji saptanmadi.
Ketokonazol, flukanazol, etomidat, suramin, fenitoin,
rifampin gibi, ilaglarin da adrenal yetmezlige vyol
acabildigi bilinmektedir (7). Ancak olgu bu ilaglarn
kullanmamaktaydi. Literatiirdeki bir izlem calismasinda
cocuklarda Addison hastaliginin en sik nedeni olarak
konjenital adrenal hiperplazi (%72) bulunurken bu olgu
siralamada ikinci sirada yer alan otoimmiin hastalklar
(%13) grubu icinde tanimlandi (10).
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Adrenal yetmezlik tanisi olan, 6zellikle yeni tani alan
hastalari adrenal krizden korumak igin hastanin uzun
sure steroid kullandigini belirten bir kart ya da bileklik
tagimasi énerilmelidir. iki-lic haftadan uzun siire eksojen
glukokortikoid tedavisi alan hastalar da ilaglarini
birdenbire kesmemeleri konusunda uyarilmalidir. Acil
durumlarda hastanin hidrokortizon enjeksiyonunu kendi

durumlarin fark edilmesi durumunda adrenal yetmezlik
tanisinin akla gelmesi, ender gérilen ama tani aldiginda
tedavi edilebilen bu hastaligin yonetiminde c¢ok
o6nemlidir. Adrenal yetmezlik tanisini uzun sayilabilecek
bir siregte alan geng erkek hasta olgusu ile gincel
bilgilerle  konunun irdelenmesi amaglanmistir. Bu
hastalar igin erken tani ve tedavinin hayat kurtarici

kendine yapabilmesinin 6gretilmesi

de o6nemli bir oldudu da unutulmamalidir.

noktadir (9).

Cocuk ve ergen
dehidratasyon,

izleminde ya da hipotansiyon,
elektrolit  dengesizlikleri gibi  klinik
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