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ÖZET 
Giri� : Klinik bulgularının benzerli�i nedeniyle geç ba�langıçlı konjenital adrenal hiperplazi (GKAH) hastalı�ı polikistik 
over sendromu (PKOS) ve idiopatik hirsutizm (�H) hastalı�ı ile karı�tırılabilir. Hiperandrojenik kadınların %1 ile %10 unda 
GKAH gözlenmektedir. Biz bu çalı�mada hirsutizm �ikayetiyle poliklini�imize ba�vuran kadın olgularda GKAH sıklı�ını ve 
bu hastalardaki klinik bulguların �iddetini belirlemeyi amaçladık. 

Gereç ve Yöntem : Çalı�ma kapsamına, genel endokrinoloji poliklini�ine hirsutizm �ikayetiyle ba�vuran benzer ya� orta-
laması ve vücut kitle indeksinde olan 205 kadın olgu ve kontrol grubu olarak 26 normal sa�lıklı kadın alındı. Tüm olgular-
da bazal hormonlar  ve ACTH stimulasyon testi ile 17-hidroksiprogesteron (17OHP) ölçüldü.  

Bulgular : 205 hirsutizmli olgunun 20’si GKAH tanısı (%9.75), 123’ü PKOS (%60),  62’i (%30.25) �H tanısı aldılar. Olgula-
rın kortizol, ACTH, LH, FSH, testosteron, progesteron seviyelerinde anlamlı bir farklılık bulunmaz iken GKAH’li hastalar-
da bazal ve ACTH ile stimule 17OHP seviyelerinde anlamlı yükseklik tesbit edildi.  

Sonuç : Hirsutizm nedeniyle poliklini�e ba�vuran olguların önemli bir kısmı GKAH vakalarıdır. EÜTF Endokrinolji polikli-
ni�ine ba� vuran hastalar arasında bu oran  %9.75’dir.  

SUMMARY 
Similar clinical features of late-onset congenital adrenal hyperplasia (LOCAH), polycystic ovary syndrome (PCOS) and 
idiopathic hirsutism (IH) can cause diagnostic problems.  The ratio of LOCAH can vary from 1-10 % among 
hyperandrogenic women.  The object of this study is to determine the percentage of LOCAH among hyperandrogenic 
women admitted to our out-patient clinic. 
205 hirsute, 26 healthy age and BMI matched controls were included in this study. Hormone profiles including ACTH 
stimulation tests were performed in the follicular phase of their menstruel cycle. 20 out of 205 hirsute women were 
diagnosed as LOCAH (9.75%), 123 of them as PCOS (60%) and 62 (30.25%) as IH. Significant elevations were 
observed in basal and stimulated 17 OH progesterone levels of LOCAH, as expected.  In conclusion the ratio of LOCAH 
is not low among hyperandrogenic women. Thorough evaluations are needed to reach the diagnosis. 

G�R�� 
Geç ba�langıçlı adrenal hiperplazi (GKAH) androjen fazla-
lı�ının yol açtı�ı klinik bulgularla kar�ımıza çıkan otozomal 
resesif geçi�li genetik bir hastalıktır (1-3). Klinik bulguların 
benzerli�i, tanı testlerinin uygulama zorlu�undan dolayı 
ço�u vaka polikistik over sendrom (PKOS) veya idiopatik 
hirsutism (�H) tanısı almaktadır. Hiperandrojeneminin yol 
açtı�ı klinik bulgular (oligoamenore, akne, hirsutizm)  hem 
PKOS’lularda, hem GKAH’lılar da hem de �H vakalarında 
kar�ımıza çıkarlar.   
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Çalı�malar PKOS’un konjenital adrenal hiperplazi gibi 
adrenal androjen üretiminin arttı�ı durumlarda da olu�abi-
lece�ini göstermi�tir (4,5).  

GKAH prevalansı beyaz ırkta %1-2, Askenazi Yahudilerin-
de ise %3.7 olarak bulunmu�tur (2,3). Yapılan  çalı�malar 
PKOS’ lu olgularda GKAH sıklı�ını %1 ile %19 arasında 
de�i�en oranlarda göstermektedir (6,7). Bu fark etnik 
grupların genetik yapısından kaynaklanabilir. Kesin tanı, 
moleküler çalı�malarla belirlense de (8,9) ACTH 
stimulasyon testi hala altın standart olarak kullanılmaktadır 
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(10,11). 21-hidroksilaz yetmezli�ine ba�lı geli�en 
GKAH’lılarda  do�um sırasında hemen hiçbir bulgu yoktur. 
Androjenik semptomlar genelde peripubertal  dönemde 
veya daha sonrasında geli�ir. Bu durum hastalı�ın ilerleyi-
ci oldu�unu dü�ündürmektedir. GKAH’daki androjen fazla-
lı�ında hirsutizm, akne, oligoamenore bulunurken bir kıs-
mında ise belirgin bir klinik görülmez (12-14). Bu çalı�ma-
mızda poliklini�imize hirsutizm nedeniyle ba�vuran kadın 
olgularda GKAH oranını bulmayı ve olgulardaki klinik 
bulguların �iddetini belirlemeyi amaçladık. 

GEREÇ VE YÖNTEM 

Bu çalı�maya hirsutizm yakınmasıyla Ege Üniversitesi 
Endokrinoloji poliklini�ine ba�vuran 205 kadın hasta ile 
aynı ya� ve vücut kitle indeksine sahip 26 sa�lıklı kadın 
kontrol grubu olarak alındı. Kontrol grubu normal 
menstrüel siklusu olan hiperandrojenemi bulguları bulun-
mayan gönüllülerden olu�maktaydı. Çalı�maya alınan 
olgular en az 6 aydır hormonal profilini etkileyecek ilaç 
kullanımı tanımlamıyordu. Hirsutizm skorlaması Ferriman-
Galley-Lorenzo indeksi kullanılarak aynı ki�i tarafından 
yapıldı (15). Bu indekse göre 8 ve üstünde de�eri olan 
olgular hirsutizmli olarak kabul edildiler. PKOS tanısı ise 
a�a�ıda belirtilen kriterlerden 2 veya daha fazlasını ta�ı-
yan olgulara konuldu. Oligo/amenore, hiperandrojenemi, 
pelvik ultrasonografide polikistik over görünümü ve serum 
luteinize hormon (LH):foliküler stimule edici hormon (FSH) 
oranının > 2 olması. Hiperandrojenemi tanısı serum ser-
best testosteronunun (sT) 3.2 pg/ml’ den fazla olmasıyla; 
oligomenore tanısı yılda 6’dan daha az menstrüel kanama 
ya�anması ile kondu. Amenore ise 6 aydan fazla süredir 
menstrüel periodun olmaması olarak tanımlandı. Hirsutizm 
dı�ında hiperandrojeneminin hiçbir bulgusunu ta�ımayan 
vakalar �H tanısı aldılar.  

Kontrol grubunun ya� ortalaması 28.5±5.2 yıl, hasta gru-
bunun ya� ortalaması 29.5 ±5.6 yıl, kontrollerin Vucut Kitle 
�ndeksi (VK�) 22,2±4,01 kg/m2, hasta grubunun ise VK� 
23,5±3,2 kg/m2 idi.  

Hormonal de�erlendirme foliküler fazda (menstrüel 
siklusun 1.-2.-3. günleri) yapıldı; serbest ve total 
testesteron, DHEAS, FSH, LH, 17OHP (17-
hidroksiprogesteron), ACTH ile uyarılmı� 17OHP, 
prolaktin, kortizol, ACTH, TSH, seviyeleri ölçüldü. ACTH 
uyarı testinde bazal  ve sentetik synacthen sonrasında 60. 
dakikadaki 17OHP düzeyleri ölçüldü. Uyarı sonrası  
17OHP düzeyleri 10 ng/ml üzerinde olan hastalar geç 
ba�langıçlı konjenital adrenal hiperplazili olarak kabul 
edildi (16).  

Laboratuvar yöntemleri: Serbest testosteron 
radioimmunassay (R�A) yöntemiyle DPC (Diagnostic 
Products Corporation ) kitleri kulanılarak gamma-counter 
(Packard Cobra Auto-Gamma) ile; 17OHP düzeyleri de 
radioimmunassay yöntemiyle DSL (Diagnostic Systems 

Laboratories, Inc.) kitleri kullanılarak gamma-counter 
(Packard Cobra Auto-Gamma)  ile ölçüldü. 

 FSH, LH, prolaktin, TSH, ACTH  chemiluminescent 
immunometric assay yöntemi, DHEAS, total testesteron ve 
kortizol düzeyleri chemiluminescent competetive 
assayyöntemi, progesteron ise sequential competetive 
mmunoassay yöntemiyle, DPC kitleri kullanılarak immulite-
2000 cihazı ile ölçüldü. 

�statistiksel de�erlendirmede SPSS 9.0 programı kullanıl-
dı. Gruplar arası kıyaslamalar  one-way ANOVA testi ile 
yapıldı.  Kar�ıla�tırmalar için Pearson korelasyon analizi 
kullanıldı.  P de�eri < 0.05  istatistiksel olarak anlamlı 
kabul edildi. 

BULGULAR 

Bu çalı�maya katılan 205 hastanın 20’sinde GKAH tesbit 
edildi (%9.75), 123’ünde (60%) PKOS, 62 (30.2%)’da da 
�H tanısı konuldu. Ferriman-Gallwey skoru GKAH hastala-
rında 9-20 (ortalama 12.1±2.5), PKOS hastalarında 9-16 
(ortalama 11.1±2.2), �H hastalarında 8-13 (ortalama 
10.5±1.4), kontrol grubunda ise 3-5 (ortalama 3.5±1.2) 
arasında saptandı (Tablo 1). GKAH hastaları ile PKOS ve 
�H arasında Ferriman-Gallwey skorları açısından anlamlı 
fark yokken (p>0.05), her üç grubun skorları kontrol gru-
buna göre anlamlı olarak yüksekti (p<0.002). GKAH tanılı 
20 hastanın 10’unda (%50) oligomenore saptanırken, 
PKOS’lularda bu oran %44’dü (p>0.05). GKAH tanılı 20 
hastanın 6 tanesinde (%30) ultrasonogafik incelemede 
polikistik overler tesbit edildi. Aynı zamanda GKAH hasta-
larının hirsutizm skoru ile sT arasında pozitif korelasyon 
mevcuttu (p<0.05). 
 Hormon seviyeleri her grup için tablo 2 de verilmi�tir. 
PKOS grubunda LH/FSH oranları ve bazal LH seviyeleri 
GKAH ,�H ve kontrol grubuna göre anlamlı derecede fark-
lıydı (p<0.05, Tablo 2). 

Serbest testosteron düzeyleri GKAH hastalarında 3.6±2.9 
pg/ml, PKOS’lularda 3.1±0.9 pg/ml, �H grubunun 1.2±0.7 
pg.ml, kontrol grubunda ise 1.08±0.5pg/ml bulundu (�ekil 
1).  PKOS ve GKAH grubunun kontrol grubuyla kıyasla-
masında istatistiksel anlamlılık bulundu (sırasıyla 
p<0.0001, p<0.001). PRL, ACTH, kortizol, progesteron 
(P), Östrojen (E2) seviyelerinde PKOS ve GKAH grubu 
arasında fark tesbit edilmedi. GKAH ve PKOS hastalarının 
DHEAS düzeyleri ile kontrol grubununki istatistiksel olarak 
anlamlı düzeyde farklıydı(p<0.004). Birbirleri arasında 
isatistiksel derecede fark saptanmadı (p>0.05). 17OHP 
düzeyleri GKAH’lı hastalarda hem PKOS hem de kontrol 
grubundan yüksekti (p<0.001, p<0.05). Uyarılmı� 17OHP 
düzeyleri ise GKAH’li ve PKOS’lularda kontrol grubundan 
anlamlı derecede yüksekti (p<0.0001, p<0.001). Kendi 
aralarındaki fark da istatistiksel olarak anlamlıydı 
(p<0.001, �ekil1. 
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�ekil 1. GKAH,PKOS ve kontrol grubunda serbest testosteron ve ACTH ile stimüle 17OHP seviyeleri 
17OHP (ng/ml),  sT (pg/ml) ( P<0.001 )  

Tablo 1. Çalı�maya katılan hastaların klinik özellikleri 

 GKAH PKOS �H Kontrol 

Hasta sayısı 20/205(%9.75) 123/205 (%60) 62/205(%30.2) 26 

Ya� (yıl) 26.7±9.9 29.5 ±5.6 25.2±4.6 28.5±5.2 

VK� (kg/m2) 23.5±5 23,5±3,2 22.2±4.1 22,2±4,01 

Hirsutizm skoru 12.1±2.5 11.1±2.2 10.5±1.4 2.1±1.4 

Oligomerore (%) %50 %44 - - 

PKO görünümü (%) %30 %85 - - 

PKO = Polikistik over  

VK�  = Vücut kitle indeksi 

Tablo 2. GKAH, PKOS,�H ve kontrol grubunun hormon de�erleri 
 

 GKAH PKOS �H Kontrol p 

s T (pg/ml) 

P (ng/ml) 

DHEA-S (µg/ml) 

Bazal 17OHP (ng/ml) 

Stimüle 17OHP (ng/ml) 

ACTH  (pg/ml) 

Kortizol (µg/ml) 

LH (mIU/ml) 

FSH (mIU/ml) 

E2 (pg/ml) 

LH/FSH  

PRL pg/ml 

TSH  

3.6±2.9 

2.7±1.2 

226.7±91.9 

4.2±1.7 

10.4±4.8 

24.09±10.5 

18.2±5.9 

5.6±3.6 

5.5±3.8 

43.2±10.9 

1.01±0.9 

23.4±11.5 

2.1±0.3 

3.1±0.9 

2.1±0.8 

225.2±81.5 

1.5±0.5 

4.6±0.9 

22.3±8.5 

17.1±4.6 

8.9±5.3 

4.8±2.1 

61.5±13.4 

1.85±3.2 

18.9±8.7 

2.2±0.5 

1.2±0.7 

1.3±0.5 

174.3±40.4 

1.1±0.6 

2.4±0.3 

24.5±8.2 

15.5±6.3 

5.2±2.8 

5.1±1.4 

46.3±12.8 

1.01±0.6 

18.2±6.5 

1.7±0.5 

1.08±0.5 

0.9±0.5 

162.2±70.8 

0.8±0.4 

1.04±0.6 

21.8±11.5 

16.2±6.4 

4.6±3.1 

5.2±2.6 

52.4±18.5 

0.88±0.4 

20.1±6.8 

1.8±0.3 

<0.001a, 

>0.05a 

<0.05a 

<0.05b 

<0.001b 

>0.05 

>0.05 

<0.05c 

>0.05 

>0.05 

<0.05c 

>0.05 

>0.05 

a. GKAH ve PKOS grupları ile kontrol grubu ve �H arasındaki istatistiksel anlamlılık. 

b. GKAH ile PKOS,�H ve kontrol grubu arasındaki istatistiksel anlamlılık. 

c. PKOS ile GKAH,�H ve kontrol grubu arasındaki istatistiksel anlamlılık. 
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TARTI�MA 
Hiperandrojenik kadınların %1 ile %10 unda 21-hidroksilaz 
eksikli�ine ba�lı nonklasik adrenal hiperplazi gözlenmek-
tedir (17). Bu oranlarda gözlenen farklılıklar etnik gruplara 
göre de�i�mektedir (18). Speiser ve ark. GKAH insidansını 
Askenazi Yahudilerinde %3.7, Hispaniklerde ise %1.9 
olarak bulmu�lardır (19). Hirsutizm, menstrüel bozukluklar, 
infertilite GKAH’ın iyi bilinen androjen fazlalı�ına ba�lı 
bulgularıdır (20). Benzer klinik görünüm nedeniyle adrenal 
enzim yetersizli�i di�er androjen fazlalı�ı durumlarından 
ayırt edilmesi gerekli bir hastalıktır. PKOS’lu pek çok has-
tanın dekzametazon tedavisiyle hiperandrojenemi bulgula-
rının gerilemesi, overlerin ultrasonografik bulgularının 
PKOS ve GKAH da benzerlikler göstermesi bu iki hastalı-
�ın kesi�ti�i noktalar oldu�unun kanıtlarıdır (21,22).  

Çalı�mamızda hiperandrojenemik hastalar arasında 
GKAH oranı %9.75 olarak bulunmu�tur ve bu sonuç  
Kamel ve ark.nın çalı�ma sonuçları ile benzer olup GKAH 
vakalarının bizim populasyonumuzda  da nadir olmadı�ı-
nın göstergeleridir. Bugüne dek bu konuda yapılmı�  en 
geni� çaplı çalı�ma Kuttenn F ve ark.larına ait  Fransız 
çalı�masıdır.  Bu ara�tırıcılar Fransız toplumunda GKAH 
prevalansını %6 olarak bulmu�lardır (23). 

 

GKAH hastalarında hiperandrojenemiye ba�lı klinik görü-
nüm hafif akne olu�umundan virilizasyona kadar çok farklı 
görünümlerde olabilmektedir.  GKAH tanısı alan olguları-
mızda androjen seviyelerindeki ılımlı yüksekli�e ra�men 
oligomenore, polikistik over görünümüne sık rastlanmakta; 
hirsutizm skoru da anlamlı derecede bir yükseklik sergile-
mektedir. Olgularımızın %50’sinde oligomenore , 
%30’unda da polikistik over görünümü tesbit edilmi�tir. Bu 
bulgular Aziz ve ark.’nın yapmı� oldu�u çalı�ma sonuçları 
ile uyumludur (14).  GKAH vakalarımızın hormon düzeyle-
ri, androjen profilleri (serbest testesteron, DHEA-S) litera-
türdeki di�er çalı�malarda oldu�u gibi PKOS hastalarıyla 
benzer özellikler göstermektedir (23-25). 

Sonuç olarak androjen fazlalı�ı bulgularıyla ba�vuran 
hastalarda ACTH stimulasyonuyla  17OHP ölçülüp ayırıcı 
tanı yapılmalıdır. Ultrasonografide PKO görünümünün 
yalnızca  PKOS’a ait olmadı�ı bilindi�inden bu tetkik ile  
tanıya gitmek yanıltıcı olabilir. Ayrıca bazal androjen dü-
zeyleri çok yüksek olmamasına kar�ın GKAH’li olgularda 
PKO, hirsutizm ve oligomenoreye sık rastlanmasının ne-
deni duyarlılık artı�ı olabilir. Bu konuyu aydınlatmaya 
yönelik çalı�malara ihtiyaç vardır. 
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