
KONJEN‹TAL
ADRENAL
H‹PERPLAZ‹

Hasta Rehberi Say› 6

Orta kolayl›kta okunabilir rehber



1

Bu rehberin amac› Konjenital Adrenal Hiperplazi olarak bili-
nen bir durumu tan›mlamakt›r. Nas›l tan› kondu¤u, nas›l tedavi
edildi¤i ve neden olabilece¤i baz› sorunlar hakk›ndaki bilgiler
tart›fl›lmaktad›r.
Bu rehberin konjenital adrenal hiperplaziyi anlaman›za
yard›mc› olaca¤›n› ve doktorlar›n›z ile yapaca¤›n›z tart›flmalar
için size bir temel sa¤layaca¤›n› ümit ediyoruz.

Adrenal bezler böbreklerin üzerinde bulunan üçgen flekilli bir
çift organd›r.
Adrenal bezler sa¤l›kl› olmak için gerekli olan hormonlar› üret-
mek için beyin ile birlikte çal›fl›r.
Bu hormonlar›n üç ana tipi vard›r:

• Kortizol: Vücudun hastal›klar ve stres ile mücadele etmesine
yard›mc› olur. Ayr›ca kanda do¤ru fleker düzeyinin korun-
mas›ndan da sorumludur.

• Aldosteron: Vücudun tuz
ve su dengesini kontrol
eder.

• Testosteron: Erkek özel-
liklerin geliflmesinden
sorumlu erkek hor-
monudur (androjen). 

ADRENAL BEZ NED‹R?
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• Hafif eksikli¤i olan erkek çocuklar: Hastal›k bu çocuklarda
daha ileri bir zamanda (iki ile dört yafl aras›nda) uzun boy,
penisin büyümesi ve belki bir miktar genital bölge k›llanmas›
ile ortaya ç›kar. Bu etkilerin nedeni afl›r› miktarda erkek hor-
monu olmas›d›r.

• Hafif eksikli¤i olan k›z çocuklar: K›z çocuklar afl›r› erkek hor-
monu olmas›n›n etkilerini sergilerler. Bu çocuklar genital böl-
gelerinde k›l ve klitorislerinde bir miktar büyüme ile uzun boy-
ludurlar. Hastal›ktan daha hafif etkilenen çocuklar “klasik
olmayan” olarak adland›r›l›rlar.     
Bu k›z ve erkek çocuklar yafl›tlar›na göre uzun boylu
olmalar›na ra¤men, tedavi edilmezler ise k›sa boylu eriflkinler
olacaklard›r. Bunun nedeni erkek hormonunun kemiklerin
erken olgunlaflmas›na neden olmas› ve dolay›s›yla büyümenin
erken tamamlanmas›d›r. 
Son olarak,  klasik olmayan KAH’›n genç eriflkin kad›nlarda
afl›r› k›llanma ve düzensiz adete neden olan çok hafif bir flekli
vard›r.

Konjenital Adrenal Hiperplazi (KAH) adrenal bezlerin yeterli
miktarda kortizol ve/veya aldosteron üretmedikleri ve afl›r›
androjen ürettikleri bir hastal›kt›r. Bu hastal›k kal›tsald›r (aile
bireylerinden geçer) ve do¤um öncesinde mevcuttur.

KAH’›n yayg›n fleklinin ortaya ç›k›fl flekli çocu¤un erkek ya da
k›z olmas› ve eksikli¤in a¤›r ya da hafif olmas›na ba¤l› olarak
de¤iflir.

• A¤›r eksikli¤i olan erkek çocuklar: Bebek do¤umda normal
gözükür. KAH’›n ilk belirtileri genelde zay›f beslenme, kilo
kayb› ve hayat›n birinci ve ikinci haftas›nda kusmad›r. Bunun
nedeni aldosteron eksikli¤inden dolay› tuz ve su kayb›d›r. 

• A¤›r eksikli¤i olan k›z çocuklar: Bebek rahim içerisinde iken
afl›r› miktarda erkek hormonuna maruz kalm›flt›r. Bu maruziyet
genitallerin erkeksi görünmesine neden olur (erkek-gibi). Fakat
bebek normal rahim, vajina ve yumurtal›klardan oluflan iç
organlar ile kesinlikle k›zd›r.   

KAH tan›s› konmas›nda bir
gecikme olmas› durumunda
bu hastal›kl› k›z bebeklerde
erkek bebeklerde oldu¤u
gibi tuz kayb› sorunlar›
ortaya ç›kar.  Bu tip klasik
KAH’l› çocular (erkek ve
k›z) tuz-kaybediciler olarak
adland›r›l›rlar.

KAH’IN ÇOCUKLARI ETK‹LEYEN YAYGIN
fiEK‹LLER‹ NELERD‹R?

KONJEN‹TAL ADRENAL H‹PERPLAZ‹ NED‹R?
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Ameliyat ile tedavi
Ameliyat ile tedavi yaln›zca baz› k›z hastalarda gereklidir.
Genelde ameliyat çocuk yaklafl›k bir yafl›nda iken yap›l›r.
Yap›lmas› gereken ameliyat çocuktaki erkekleflme derecesine
göre de¤iflir. Cerrah›n, hassas sinir ve kan damarlar›na zarar
vermeden klitorisi küçültmesi gerekmektedir. Ayr›ca cerrah›n
vajinan›n giriflini de açmas› gerekebilir. 
Bu çocuklar ergenli¤e girdiklerinde ameliyat› yapan cerrah ya
da bu konuda uzman bir jinekolog taraf›ndan muayene
edilmelidirler. Bu doktorlar ergenlikte ek bir ameliyata ihtiyaç
olup olmayaca¤›n› belirleyeceklerdir.  

KAH’lar› kontrol alt›nda olan çocuklarda ergenli¤in ola¤an
zaman›nda bafllamas› ve normal olarak seyretmesi beklenir.
Fakat k›zlarda polikistik yumurtal›klar oluflma olas›l›¤› vard›r ve
adet görmeye geç bafllayabilirler. Normal menstürasyon ola-
bilmesi için hormon dozlar›n›n ayarlanmas› gerekli olabilir. 
KAH’›n di¤er nadir flekillerinden etkilenen baz› çocuklarda
normal ergenlik geliflimi görülmez. Bu durumda uygun zaman-
da cinsiyet hormonlar› uygulan›r. KAH’l› k›zlarda rahim ve
yumurtal›klar normal oldu¤undan çocuk yapmalar›n›
engelleyecek hiçbir neden yoktur ve birçok KAH’l› kad›n nor-
mal hamilelik dönemi geçirir.

KAH’LI ÇOCUKLARDA ERGENL‹K
NORMAL M‹D‹R?

KAH’l› çocuklar›n tedavisi ilaç tedavisi ve ameliyat ile tedavi
olmak üzere ikiye ayr›l›r.

‹laç tedavisi
KAH’›n ilaç ile tedavisi, eksikli¤i gidermek için kortizol uygu-
lanmas›n› içerir. Kortizol, tablet fleklinde hidrokortizon olarak
uygulanabilir. Ayn› zamanda aldosteron eksikli¤i olan çocuk-
lara sentetik hormon uygulan›r. Bu hormon genelde fludrokor-
tizon tableti olarak uygulan›r.
Bazen fliddetli KAH’l› bebeklere (tuz kaybedicileri) fazladan
tuz verlir.
KAH tedavisinde ilaç uygulama s›kl›¤› çocuktan çocu¤a
de¤iflir. Hastal›k ya da fliddetli stres gibi durumlarda
hidrokortizonun i¤ne ile uygulanmas› gerekmektedir.

KAH NASIL TEDAV‹ ED‹L‹R?
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Hidrokortizon hastal›k ve stres ile mücadelede çok önemli bir
hormondur. Hasta ya da stres alt›nda olduklar›nda, KAH’l›
bireylerin ilaç dozlar›n›n art›r›lmas› gerekir. Doktorunuz
çocu¤unuzun hastalanmas› durumunda ne yapman›z gerek-
ti¤i konusunda sizi bilgilendirecektir. Ek olarak, lütfen
Say› No. 5 “Kortizol ve BH Eksiklikli¤i olan Çocuklar için Acil
Bilgiler” rehberine baflvurun.

KAH TEDAV‹S‹ AC‹L B‹R
DURUMDA NASIL DE⁄‹fi‹R?Hormon tedavi dozlar›n› ölçmek için testler yap›lmas› gerek-

mektedir. Fludrokortizon dozunu tahmin etmek için kan testleri
ve kan bas›nc› ölçümleri kullan›l›r. Hidrokortizon dozlar›n› tah-
min etmek için kan/idrar testleri ile birlikte ya da tek bafl›na
boy ve tart› de¤erleri ve büyüme h›z› kullan›l›r. 
Ek olarak, bir kemik yafl› testi de yap›labilir. Bu test kemik
geliflimini tayin etmek için el ve bile¤in röntgeninin çekilmesin-
den oluflur. Kemik gelifliminin çok h›zl› ilerlemesi durumunda
daha yüksek bir hidrokortizon dozu gerekli olabilir.

HANG‹ EK TESTLER GEREKL‹D‹R?
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