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Adrenokortikal yetmezlik ve hipoparatiroidizm
Adrenocortical insufficiency and hypoparathyroidism
Mustafa Akgam(*), Sultan Durmus Aydogdu(**), Nesrin Dogruel(**), Nurdan Kural(**)

Ozet

Karin agnisi, kusma ve dalginlik nedeni ile bagvuran alti yagindaki erkek hastanin fizik incelemesinde; agirlik 16 kg, kan basinci
70/40 mmHg ve cilt hiperpigmente idi. Koma hali mevcuttu. Absolu eosinofil: 800/mm?®, kan sekeri 24 mg/dl, BUN: 26 mg/dl,
Na: 118 mEq/L, K: 6.1 mEq/L, kan kortizolii (saat 8%): 0.6 ng/ml (ACTH stimulasyonu ile artmad), aldosteron: 20 pg/ml, ACTH:
1700 mlU/ml ve PTH: 0.05 ng/ml bulundu. Bu bulgular ile adrenokortikal yetmezlik tanisi kondu. Sivi ve sodyum replasman te-
davisinden sonra hipokalsemik tetaninin gelismesi, olgunun adrenokortikal yetmezlige hipoparatiroidizmin eslik ettigi “ tip | oto-
immin poliendokrinopati sendromu” olabilecegini dustindtrdi.

Anahtar kelimeler: adrenokortikal yetmezlik, hipoparatiroidizm, ¢ocukluk yas grubu

Summary

A six-year-old boy was admitted with abdominal pain and vomiting. He was comatose and his kin was hyperpigmented. The eo-
sinophil count was 800 cells/mm?®. The blood glucose, cortisol (at 8°am), aldosteron, ACTH and PTH levels were, 24 mg/d|,
0.6 ng/ml, 20 pg/ml, 1700 mIU/ml and 0.05 ng/ml, respectively. The cortisol level was not increased after ACTH stimulation.
The clinical and the laboratory findings suggested adrenal insufficiency. After initial therapy, hypoparathyroidism developed sug-
gesting “ type | autoimmune polyendocrinopathy syndrome”.
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Giris

Adrenokortikal yetmezlik; hipotalamus, hipofiz ve
adrenal korteksin konjenital veya akkiz lezyonlan
ile meydana gelebilen akut ya da kronik seyirli ve
hayati tehdit edebilen bir tablodur. Adrenal kortek-
sin glukokortikoid, mineralokortikoid ve androjen
hormonlarindan biri, ikisi veya hepsini birden ilgi-
lendiren yetmezlik gézlenebilir (1,2).

Primer kronik adrenokortikal yetmezlik olan Addison
hastaliyi 6zellikle gocuklarda nadir goriilmektedir.
Siklig, Amerika ve Isvigre'de % 0.014, Japonya'da
ise % 0.0005 olarak bildirilmektedir (2,3).
Cocuklarda Addison hastaliginin en sik nedeni, erig-
kinlerde oldugu gibi 6nceleri tiiberkiloz iken, antiti-
berkiloz ilaglarin yaygin olarak kullaniimaya baslan-

masindan sonra, glinimiizde otoimmun adrenalit ol-
mustur (1,2,4,5). Addison hastalig siklikla, tip | veya
tip Il otoimmun poliendokrinopati sendromlarinin bir
komponenti olarak ortaya gikmaktadir (1,5).
Otoimmun hipoparatiroidizm ise siklikla, tip | otoim-
mun poliendokrinopati sendromunun Addison ve
kronik mukokutandz kandidiyazis komponentlerin-
den biri veya ikisiyle birlikte goriilmektedir (1,2,5).
Hastamiz, gocukluk yas grubunda Addison hasta-
iginin nadir olmasi ve hipoparatiroidinin eslik et-
mesi nedeni ile sunulmak istendi.

Olgu Sunumu

Karin agrisi, kusma ve dalginlik yakinmalari ile ge-
tirilen 6 yasindaki erkek hastanin fizik incelemesin-
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de: agirhk: 16 kg (5 persentil alt), boy. 111 cm
(10-25 persentil), TA: 70/40 mmHg (5. persentil
alti), ates: 37.7 °C, nabiz: 92/dk bulundu. Agiz ke-
nari, meme baslari, perianal bélge, kasik ve koltuk
alti kivrim yerlerinde daha belirgin olmak Utizere tiim
ciltte yaygin olarak hiperpigmentasyon vardi. Agri-
I uyaranlara ekstremitelerini oynatarak cevap veri-
yordu. Derin tendon refleksleri hipoaktifti, karin cil-
di refleksi ise alinamadi. Meningeal irritasyon bul-
gulari ve patolojik refleks yoktu. Bilateral akciger
alanlarinda krepitan raller isitildi.

Laboratuvar incelemelerinde: idrar tetkiki: normal.
tam kan sayimi: |6kositoz disinda normal, absolii
eozinofil: 800/mm?®, sedimentasyon: 92 mm/saat,
kan sekeri: 24 mg/dl, BUN: 26 mg/dl, Na: 118
mEg/L, K: 6.1 mEq/L, Ca: 8 mg/d|, P: 6.2 mg/dl,
ALT, AST, alkalen fosfataz, PT, PTT, fibrinojen, id-
rar-kan aminoasitleri normal, CRP: 96 mg/dl, PPD
(-), TORCH kompleksi (-), Salmonella grup agliiti-
nasyonu (-) bulundu. Lomber ponksiyon bulgular
normaldi ve kilttrlerde tireme olmadi. Akciger gra-
fisinde bilateral parakardiyak enfiltrasyon vardi. Di-
rekt batin, iki yonlu kafa ve el-bilek grafisi, batin
USG ve BBT normal olarak degerlendirildi. Korti-
zol (sabah 08*'de): 0.6 ng/ml (N: 50-230 ng/ml)
bulundu. Adrenokortikotrop (ACTH) stimiilasyonu
sonrasi yikselme olmadi. Aldosteron: 20 pg/ml
(N: 12-125 pg/ml), ACTH: 1700 mlU/ml (N: 0-50
mlU/ml), PTH: 0.05 ng/ml (N: 0.15-0.6 ng/ml) 6l-
¢uldu. Tiroid fonksiyon testleri normal idi.

Klinik izlem ve tedavi: Hipotansiyon, hiperpigmen-
tasyon, hiponatremi, hiperpotasemi, hipoglisemi
ve BUN ytksekligi ile hastada adrenal yetmezlik ve
takipte olguda hipokalsemik tetani (Ca: 6.2 mg/dl,
P: 14.4 mg/dl) gelismesi nedeni ile, beraberinde
hipoparatiroidizm olabilecegi dustniildii. Oncelik-
le sodyum defisit tedavisi yapilan hastaya hormon
sonuglari ¢iktiktan sonra DOCA, prednizolon, kal-
siyum ve D vitamini tedavisi verildi. Bes ay sonraki
kontroliinde genel durumu iyi, agirhig 20 kg idi ve
cilt rengi agiimisti.

Tartisma

Adrenokortikal yetmezlik bulgular hastalarda eti-
yolojik nedene bagl olarak degisik yaslarda, akut
ya da sinsi baslayabilir (1). Hastaligin nonspesifik
bulgularn nedeniyle tanida gecikme olabilmekte ve
hastalar kaybedilebilmektedir. Destriiktif lezyonlar-
da adrenal bezin % 90'dan fazlasi tahrip olmadik-
¢a klinik bulgular ortaya ¢gikmamaktadir (6).
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Cocuklarda komplet adrenokortikal yetmezIligin
baslica nedenleri, konjenital adrenal hiperplazi, idi-
yopatik konjenital adrenal hipoplazi, otoimmun ad-
renalit, fulminan enfeksiyonlar (Waterhouse — Fri-
derichsen sendromu) ve tiiberkiilozdur, iyatrojenik
olarak da go6zlenebilir. Ayrica sifiliz, adrenal hemo-
raji, kist, metastatik timor, adrenol6kodistrofi, sito-
megalovirus ve fungal enfeksiyonlar da komplet
adrenokortikal yetmezlige yol agabilir (1,2,6-10).
Addison hastaliginda genellikle gézlenen bulgular
bulanti, kusma, hipotansiyon, ishal, karin agrisi, ki-
lo kaybu, artralji, hafif ates, cilt ve mukozalarda pig-
mentasyon artimi veya vitiligo ve mental konfiiz-
yondur. Eger hastalik tanimlanip tedavi edilmezse
adrenal kriz tabloya eklenip fatal sonuglanabilir.
Krizler, enfeksiyon, travma, asir yorgunluk, morfin,
barbitiirat, laksatifler, tiroid hormonlar ve insiilin
gibi ilaglarla ortaya gikabilir (1,7).

Addison hastaligina baska otoimmun endokrin
hastaliklar da eslik edebilir. Tip | otoimmun polien-
dokrinopatide genellikle kronik mukokitantz kan-
didiyazis ve/veya hipoparatiroidizm bulunmaktadir.
Daha nadir olarak da gonadal yetmezlik, alopesi,
intestinal malabsorpsiyon, kronik aktif hepatit, hi-
potiroidizm ve tip | diyabetes mellitus goriilmekte-
dir (1-3,5). Tip Il'de ise tiroid hastaligi ve tip | diya-
betes mellitus bulunmaktadir (1,2).

Hastalarda saptanabilecek laboratuvar bulgularin-
dan bazilari; hiponatremi, hiperpotasemi, hiperre-
ninemi, hipoglisemi, eozinofili, kan kortizol ve al-
dosteron duzeyinin distik olmasi, ACTH diizeyinin
yiksek olmasi ve kortikotropin ile uyaridan sonra
kortizol diizeyinde artma olmamasidir (1,2).

Karin agrisi, kusma ve konfiizyon nedeni ile getiri-
len hastamizda Addison hastaligini distindiren
buyime geriligi, hipotansiyon, ciltte hiperpigmen-
tasyon gibi fizik muayene bulgularina ek olarak, hi-
poglisemi, hiponatremi, hiperpotasemi, yiiksek
ACTH duzeyi ve ACTH uyarisina yanitsiz diistik
kan kortizol diizeyi gibi laboratuvar bulgular ol-
mustur. Addison krizi igin tetigi geken faktoriin de
bronkopndmoni oldugu dusiinilmistir. Yapilan
tetkiklerle etiyoloji belirlenememistir. Ancak hipo-
paratiroidizmin olaya eslik etmesi nedeni ile, her
ne kadar ileri tetkiklerle kanitlanamamis olsa da
etiyolojinin otoimmun (tip | otoimmun poliendokri-
nopati sendromu) olabilecegi diistiniilmistiir.
Addison hastaliginda, destekleyici tedavi yaninda
hidrokortizon; mineralokortikoid eksikligi halinde
DOCA tedavisi verilmektedir. Hastamiza da bu te-
daviler yaninda hipoparatiroidizm nedeni ile kalsi-



yum ve vitamin D tedavileri verilmis, 5 ay sonraki
kontroliinde genel durumunun iyi oldugu, agirhgi-
nin arttigy, cilt renginin diizeldigi, kan sayimi ve bi-
yokimya bulgularinin normal oldugu gértlmustdir.
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