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Saymn Aile;

Bu rehberde size “Konjenital Adrenal Hiperplazi” veya kisaltilmis adi ile KAH hastalig1
hakkinda bilgi verilecektir. KAH, adrenal (bdbrek {istii) bezlerimizin ¢alismasi ile ilgili bir

sorundan kaynaklanan kalitsal bir hastaliktir.

Bu rehberde sizlere KAH hastalig1 ve KAH hastaliginin yonetimi hakkinda bilgi verilecektir
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Adrenal Bez Nedir, Ne ise Yarar?

Adrenal bezler (bobrek iistii bezleri) her iki bobregimizin {izerinde bulunan ve hormon iiretme
islevi goren onemli organlardir. Adrenal bezler yasamin devami i¢in Oonemli hormonlar

tiretirler.
Bunlar:
1. Viicut tuz ve su dengesinden sorumlu ‘aldosteron’ hormonu,

2. Viicudun seker dengesinden, hastalik ve stres sirasinda miicadelesinden sorumlu olan

‘kortizol’ hormonu,

3. Erkeklik hormonu tiretiminde kullanilan hormonlar.
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KAH Nedir? Neden Olur?

KAH bobrek iistii bezlerinin hormon {iiretim basamaklarinda gorev alan enzimlerin, kalitsal
(genetik) bir nedenden dolayi, eksikligine bagli olarak gelisen bir hastaliktir. Bobrek tistii

bezlerinin liretmesi gereken hormonlarin bir kismi eksik ve bir kismi ise fazla tiretilir.

Eksik olan enzimin tipine gore farkli KAH tipleri ve farkli tedavi ve hastalik yonetimi s6z

konusudur.

KAH hastaliginin olusabilmesi i¢in sizlerin (yani anne ve babanin) hastalik igin tasiyici
olmas1 gerekir. Tastyict iki bireyin evlenme olasiliklari, akraba evliliklerinde artmaktadir. Bu
nedenle akraba evliligi yapmis olmaniz hastalik i¢in riski arttiran bir durumdur. Sizler KAH
hastaligina sahip olmadigimmiz halde, KAH hastast bir ¢ocugunuz var ise, bundan sonraki
cocuklarinizin da KAH hastast olarak dogma olasilig1 %25°dir.Ancak bu %25 ihtimal her
cocugunuza rastlayabilir ve her dogan bebeginiz KAH tanisi ile dogabilir. Bu siire¢ Sekil 1°de

aciklanmistir (Sekil 1).

Tasiyic1 Anne Tasiyic1 Baba

Saghkh Bebek Tasiyic1 Bebek Tasiyic1 Bebek Hasta Bebek




%025 Olasihk

%25 Olasihik

%025 Olasihk

%25 Olasihk

Sekil 1: KAH hastaliginin olusabilme siireci

En sik goriilen KAH tipi, 21-hidroksilaz isimli enzimin yetersiz islevine bagli goriilen

KAH’tir. Bu nedenle rehberin bundan sonraki kisminda 21-hidroksilaz enziminin yetersiz

islevine bagli KAH’dan bahsedilecektir.

Bu enzim eksik oldugunda; bobrek iistii bezinden iiretilmesi gereken aldosteron ve kortizol

hormonlari iiretilemez, ancak testosteron normalden fazla iretilir. Klinik belirtiler buna gore

gelisir.
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KAH’1n Belirtileri Nelerdir?

21 hidroksilaz enzimi hic islev gormiiyor (<%1 enzim aktivitesi) ise; kiz ve erkek
cocuklarda; aldosteron ve kortizol hig iiretilemez, testosteron asiri iiretilir. Tuz, su ve seker
dengesi ve stresle miicadele durumu agir sekilde etkilenir. Yagsamin ilk birkag¢ haftasi iginde
‘Adrenal Kriz’, ‘Tuz kaybi Kkrizi’ olarak adlandirilan yasami tehdit eden bir klinik durum
gelisir. Emmeme, kusma, kilo kaybi, uykuya egilim, az hareket etme, nobet gecirme gibi
belirtiler goriilebilir. Tansiyon diisiik bulunur. Viicutta ciddi s1vi kaybi vardir. Kanda sodyum

ve seker diistikliigii ile potasyum yiiksekligi saptanir.

Asirt erkeklik hormonu iiretimi anne karninda baglar. Anne karninda cinsel organlar
gelisirken erkeklik hormonunun yiiksek olmasi, kiz bebeklerin dis genital yapilarinda erkek
yoniinde degismesine neden olur. Kiz olgular dogumda ‘erkek’ zannedilebilirler. Dogum
raporlart da yanhshkla ‘erkek’ olarak diizenlenebilir. Bu bebekler genetik olarak kiz
cinsiyettedirler (yani kromozom yapilar1 46, XX dir). Bu bebeklerin kiz cinsiyet ile uyumlu
olarak, beklendigi lizere rahim ve kiz yumurtaliklar1 vardir. Erkek bebeklerde ise genital
yapida boyle bir durum olmaz, yalnizca penis yapilart biraz biiyiik olabilir. Hem kiz, hem

erkek bebeklerde genital bolge derisinde koyu renk olabilir.

21 hidroksilaz enziminin az miktarda (%1-5 kadar) islev gormesi durumunda; Kortizol
eksikligi belirtileri goriiliir (kan sekeri ve tansiyon diislikliigii, adrenal kriz durumu). Stres ve
hastalik donemlerinde gecici tuz ve su kaybi goriilebilir. Kizlarda dis genital yapilar erkek
yoniinde degisik derecelerde etkilenmistir. Erkeklerde erken cocukluk doneminde penis
buiytikliigii ve genital bolgede killanma goriiliir. Her iki cinsiyette genital bolge derisinde koyu

renk goriilebilir.

21 hidroksilaz enziminin hafif eksikliginde; belirtiler daha ileri yaslarda cikar. Kiz ve
erkeklerde erken yasta koltuk alt1 ve genital bolgede killanma, hizli biiylime, sivilce gelisimi,

kemik yasinin ilerlemesi ve nihai eriskin boyun olumsuz etkilenmesi gibi belirti ve bulgular



saptanir. Ergen ve eriskin donemde viicutta killanma artisi, ses kalinlagmasi (kizlarda), adet

diizensizligi, 6zellikle kadinlarda ¢ocuk sahibi olmada giigliik gibi klinik belirtiler bulunabilir.
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KAH Tanis1 Nasil Konulur?
Topuk kani tarama programi ile:

21 hidroksilaz enzim eksikligine baglhi KAH tanisi1 i¢in Saglik Bakanligi tarafindan, topuk

kan1 tarama programi yapilmaktadir.

Dogan her bebekten, dogum sonrasi agizdan beslenmeyi izleyen 48-72 saat dolduktan sonra,
topuk kani alinmaktadir. Saghk kurumlarinda dogan bebeklerden evine gonderilirken,
digerlerinden ise dogum sonrasinda ilk hafta icinde aile hekimine veya gd¢men sagligi

merkezine gotiiriildiigiinde topuk kani alinmaktadir.

Topuk kaninda silipheli durumlar oldugunda, aileler aranmakta, ilgili bir ¢ocuk endokrin
merkezine yonlendirilmekte ve ileri degerlendirmeleri yapilmaktadir. Ileri tetkik ve

degerlendirmeler mutlaka “cocuk endokrin hekimleri tarafindan” yapilmalidir.

Hekim muayenesi ile:

Dogumda cinsiyet tayini yapmay1 gii¢lestiren durumlar oldugunda (kiz ya da erkek ayrimi

yapilamayan durumlarda),

Erkek goriinen bir bebekte yumurtaliklarin ele gelmemesi, kiz goriinen bir bebekte genital
bolgede tek agiklik olmasi (vajen ve idrar yapilan yerin birlikte olamasi) gibi durumlarda

tanidan siiphelenilir ise, hekim ileri tetkik yaparak tani koyabilir.

Kan tetkikleri ile;

Adrenal kriz, tuz kaybi krizi gibi yenidogan bebeklerde genel durumu bozan anormal klinik
durumlarda, anormal kan tetkikleri saptandiginda; hekim KAH tanis1 i¢in ileri hormon

tetkikleri yaparak tani koyabilir.



Ailede KAH tanili bireyler var ise; bebekte bir klinik belirti ve bulgu heniiz gelismeden de
hekim kan tetkikleri yaparak tan1 koyabilir.

Anne karninda iken herhangi bir sebep ile yapilan kromozom analizi ile dogumda tespit edilen

cinsiyet uyumsuz ise, hekim ileri hormonal tetkik yaparak tani koyabilir.

Ultrason ile:

Anne karninda iken ultrason ile tespit edilen cinsiyet ile dogumdaki cinsiyet uyumsuz

ise,hekim ileri hormonal tetkik yaparak tani koyabilir.

Erkek goriiniinde dis genital yapiya sahip bir bebekte, herhangi bir sebeple yapilan ultrasonda

rahim ve kiz yumurtaliklar1 goriiliir ise, hekim ileri hormonal tetkikler yaparak tan1 koyabilir.

Klinik ve laboratuar tetkiklerle KAH tanist dngoriilen olgularda genetik ¢alisma yapilarak, KAH
tanis1 ve tipi kesinlestirilebilir. Genetik testler yapilirken sizlerden de (anne ve babadan da) kan

alinarak, tasiyicilik durumlarmizin belirlenmesi gerekli olabilir.
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KAH Tedavisi Nasil Yapilir?

Tla¢ Tedavisi: Bobrek iistii bezlerinden iiretilemeyen hormonlar ilag olarak verilir (yani eksik
hormonlar yerine konulur). Bu tedavi hayati 6nem tasir. Tedavinin amaglari; eksik
hormonlarin olusturacagi sikayetleri ortadan kaldirmak, normal biiylime ve gelismeyi

saglamak, normal ergenlik gelisimini saglamaktir.

Bobrek iistii bezlerinden iiretilemeyen hormonlarin ilac olarak verine konulmasi ile:

*(Ozellikle kan sekeri, kandaki tuz oran1 ve tansiyon dengede tutulur.
*Koyulagsmis cilt renkleri (viicut, genital yapi, meme baslar1 ve dis etlerindeki koyu renk)
normale gelir.

*[stenmeyen diizeyde erkeklik hormonu (testosteron) iiretilmesi énlenir.

Tedavide hidrokortizon etken maddeli ila¢ (doktorunuzun regete ettigi hidrokortizon igeren
ilag), genellikle (doktorunuz farkli bir kullanim sekli 6nermedi ise) 8 saatte bir, giinde 3 defa,
ag1z yoluyla verilir. Ilag dozlar1 mutlaka endokrin hekimi tarafindan belirlenir. Tedavi &miir
boyu siirer. Ilacin diizenli kullanimi son derece dnemlidir. Ilacin bulunamadigi durumlarda,

mutlaka izlem yapan merkez ve endokrin hekimi ile iletisime geg¢ilmelidir.

Tedavide bazi hastalara fludrokortizon etken maddeli ilag (doktorunuzun recete ettigi
fludrokortizon iceren ilag) da verilmektedir. Bu ila¢ agiz yolu ile, doktorunuz farkli bir
kullanim sekli onermedi ise, giinde 1-2 defa verilir. ilag dozlar1 endokrin hekimi tarafindan

belirlenir.

Bazi hastalara yasamin ilk yilinda ek olarak tuz (sofra tuzu) verilmesi de gerekebilmektedir.

Tuz boliinmiis dozlarla sulandirilarak agizdan verilebilecegi gibi, mamalara ve besinlere de



karistirllarak da verilebilir. Tuz miktar1 ve nasil verilecegi endokrin hekimi tarafindan

belirlenir ve size agiklanir.

Hidrokortizon hi¢ alinmazsa veya ila¢ dozlar1 unutulursa; ¢ocugunuzda kan sekeri, tuz ve

tansiyon digtikliikleri, halsizlik, yorgunluk, kilo alamama ve ciddi norolojik sorunlar
(bay1lma, ndbet gecirme gibi) gelisebilir. ilag uzun siireli diizensiz kullanilir ise, sik sik doz
atlanir ise; ¢ocugunuzun cilt rengi giderek koyulasir, kiz ve erkek cocuklarinizin sesleri
kalinlasir, sivilceleri artar, killanmalarinda artig olur, hizli boy uzamalar1 olur, ancak erigkin
boya erken ulasacaklar1 icin erigkin boylar1 ailelerine gore kisa kalir.Erken ergenlik

geligebilir, kizlarda klitoris biiylimesi, erkeklerde ise penisin fazla biiyiimesi goriilebilir.

Atesli hastalik, kaza veya ameliyat gibi viicut stresinin artti§i durumlarda hidrokortizon
dozunu mutlaka artirmaniz gerekir (Bakiniz: ‘Stres Durumlarinda Hidrokortizon Dozu
Nasil Ayarlamir?’). Ilag dozlarmi hekimin 6nerdigi sekilde diizenli vermeniz Snemlidir.

[lacin ¢ocuk veya ergen tarafindan icildiginden emin olunmalidir.

Fludrokortizon hi¢ alinmazsa veya ila¢ dozlari unutulursa; ¢cocugunuzda halsizlik, tansiyon

diistikliigt, biling durumunda bozulma, koma gibi hayati tehdit eden durumlar gelisebilir.

flag dozlar1 izlemde endokrin hekimi tarafindan ayarlanir. Uygun ila¢ tedavi dozunu
belirlemek icin, kan ve gerekirse idrar tetkikleri ve el bilek filmi ile kemik yas1

degerlendirmesi gerekebilir.

Cerrahi Tedavi (Ameliyat): Dis genital yapilarinda hormonal etkilenmeye bagl erkeksi
gelisim sorunu olan kiz olgularda cinsiyete uygun diizeltici ameliyatlar yapilmas1 gerekebilir.
Ameliyat ve izlem plan1;; Cocuk Endokrinoloji, Cocuk Cerrahi, Cocuk Urolojisi (varsa),
Cocuk Psikiyatrisi, Genetik, Kadin-dogum (varsa), Radyoloji ve gerekli diger doktorlardan
olusan bir ekip tarafindan yapilir. Alinan konsey karari ile planlanan ameliyatlar; uzman

cerrahlar tarafindan yapilmaktadir.

Ameliyat oncesi yapilacak islem hakkinda; siz ve ¢ocugunuz bilgilendirilirsiniz ve yazil

onayiniz alinmadan bir islem yapilmaz.

Erkek ¢ocuklarda ameliyat gerekmez.
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Stres Durumlari Nelerdir?, Adrenal Kriz Nedir?

Saglikli cocuklarda; atesli hastalik, ciddi hastalik, yaralanma veya ameliyat gibi viicut
stresinin artti§1 durumlarda; bobrek {istli bezlerinden normalden daha fazla miktarda, stresle

bas etmeyi saglayacak kadar hormon iiretilir.

KAH tanili ¢ocuklarda ise boyle bir denge kendiliginden saglanamayacagi icin; atesli veya
ciddi hastalik, yaralanma veya ameliyat gibi viicut stresinin arttig1 durumlarda giinliik alinan
hidrokortizon dozunun da stres dozuna arttirilmasi gerekir. Hidrokortizon dozu stres dozuna
arttirtlmaz ise; “Adrenal Kriz” olarak adlandirilan hayati 6nem tasiyan, asagidaki belirtilerin

goriildigi bir klinik tablo ile karsilagilir:

e Olagan dis1 yorgunluk, halsizlik
e Bag donmesi (baslangicta ayaga kalkarken belirgindir)
e Istahsizlik, bulant1, kusma, karin agrist

e Upykuya egilim, bayilma, havale gegirme

Bu klinik belirtiler hafiften agir tabloya kadar ilerleme gosterir. Hafif belirtiler de
onemsenmelidir. Adrenal Kriz belirtileri var ise, ¢ocugunuzu acilen en yakin saglik
merkezine goétiirmeniz gereklidir. Bazi durumlarda ise kullandiginiz hidrokortizon dozunu
hekiminizin Onerdigi sekilde arttirsaniz bile yukarda bahsettigimiz adrenal Kriz belirtileri
goriilebilir. Boyle durumlarda da en yakin saglik merkezine vakit kaybetmeden bagvurmaniz

gerekmektedir.
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Stres Durumlarinda ila¢ Dozlar1 Nasil Ayarlanir?

Atesli olmayan hafif hastaliklarda (hafif nezle gibi),sinav stresi gibi giinliik

durumlarda hidrokortizon dozunu artirmaniza gerek yoktur.

Genel anestezi uygulamaksizin yapilacak kiiciik islemlerde (deri biyopsisi vb.);

hidrokortizon dozunu artirmaniza gerek yoktur.

Atesli hastaliklarda ates normale donene kadar kullanmakta oldugunuz, agiz yolu ile
giinde 3 defa verdiginiz hidrokortizonun her bir dozunu 2-3 kat arttirmaniz gereklidir
(Ornegin; Hidrokortizon 10 mg iceren tabletten sabah Y tablet, 6gleden sonra % tablet,
gece Y tablet alinmakta iken, sabah 2 veya 3/4 tablet, 6gleden sonra '2 veya 3/4
tablet, gece !4 veya 3/4 tablet alinmasi gerekir). Ayrica ¢ocugunuzun a¢ kalmamasina
dikkat etmeniz, sivi aliminida artirmaniz 6nemlidir. Stres durumu diizeldiginde, ilag

dozlarin1 eski dozlara degistirmeniz uygun olacaktir.

Ishal varsa, diizelene kadar (birka¢ giin) c¢ocugunuza vermekte oldugunuz,
hidrokortizonun her bir dozunu 3 katina ¢ikmaniz gerekmektedir. Ancak ishalde
verdiginiz ila¢g emilimi de bozulabilecegi icin, yukarida sayillan Adrenal Kriz

belirtileri var ise, cocugunuzu en yakin saglik merkezine gotiirmeniz gereklidir.

Dis dolgusu gibi lokal anestezi ile yapilacak basit girisimlerde o giinkii hidrokortizon
dozunu 2 katina ¢ikartip, sonraki giin ek bir sorun olmaz ise, eski kullandiginiz doza

geri donmeniz uygun olacaktir.

Atesli hastalik, ishal devam ediyor, bulanti kusma nedeniyle ¢ocugunuz agizdan sivi
alamiyor, beslenemiyor, ilacini alamiyor ise ve/veya adrenal kriz belirtileri giderek

agirlasiyor ise; ACILEN EVDE kas igine uygulanabilen hidrokortizonu uygulamaniz



gerekir. Ardindan zaman kaybetmeden cocugunuzu en yakin saglik merkezine

gotiirmelisiniz.

Acil durumda saglik kurulusuna bagvuru yaptiginizda; ilk miidahaleyi yapacak hekim;

Cocuk Endokrinolojisi ve Diyabet Dernegi’nin web sitesinden,

“http://www.cocukendokrindiyabet.org/uploads/dokumanlar/Z3kX80pz8ndb1An
Duuiv.pdf”

baglantisindan veya asagida sunulan karekod baglantisindan, Cocuk Endokrinolojisi
ve Diyabet Dernegi tedavi protokollerine ulasabilir (Bakiniz: ‘Hasta Tanitim Kartr’
boliimii). Bu konuda sizin hekimi bilgilendirmeniz ve elinizdeki bu rehberi hekime

gostermeniz uygun olacaktir.

Kolonoskopi yapilacaksa, bagirsak bosaltimi yapildigi giin ve kolonoskopi giinii
agizdan ila¢ alimamayacagi i¢in; damardan ve kas i¢ine uygulanabilen hidrokortizon
veya es degeri ilaclar (metilprednizolon gibi) damardan veya kas i¢ine uygulanir.
Islem sonras ek sorun olmaz ise, eski kullanilan doza geri déniiliir. Bu uygulamalart
endokrin hekimi ve saglik ekibi yliriitiir. Bu islemler i¢in islem giinli hastaneye yatis

gerekir.

Genel anestezi altinda yapilacak islem ve ameliyatlarda, ciddi kazalarda veya yogun
bakim ihtiyact gerektiren durumlarda, damardan ve kas igine uygulanabilen
hidrokortizon veya es degeri ilaglar; damardan veya kas icine ¢ok daha yiiksek
dozlarda uygulanir. Siire¢ diizeldiginde, ek sorun olmaz ise, eski kullanilan doza geri
doniiliir. Bu uygulamalar1 hekim ve saglik ekibi yiiriitiir. Bu iglemler icin iglem giinii

veya islemden birkag giin 6nce hastaneye yatis gerekir.

Bu durumlarin yo6netimi ile ilgili olarak Cocuk Endokrinolojisi ve Diyabet

Dernegi’nin web sitesinden;

http: kendokrindivabet.or loa kKumanlar m H
a3207S40B.pdf

baglantisindan, Cocuk Endokrinolojisi ve Diyabet Dernegi tedavi protokollerine
ulagsmak miimkiindiir. Cocuk Endokrin ve Cocuk Acil hekiminin bulunmadig1 saglik

merkezine basvuru yapilmis ise, hastanin ¢ocuk endokrin hekiminin oldugu bir



merkeze sevk siirecinde bu tedavi protokolleri kullanilabilir. Bu konuda sizin hekimi

bilgilendirmeniz ve elinizdeki bu rehberi hekime gdstermeniz uygun olacaktir.

e Stres durumlarinda fludrokortizon dozunu artirmaya gerek yoktur.
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https://cocukendokrindiyabet.org/wp-content/uploads/adrenal-

hastalarda-perioperatif-yaklasim.pdf
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https://cocukendokrindiyabet.org/wp-content/uploads/adrenal-

vetmezlik-nedeni-ile-hidrokortizon-kullanan-hastalar-icin-acil-durum-

tedavi-plani.pdf
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Adrenal Kriz Siiphesi Durumunda Ne Yapilmahdir?

Adrenal kriz siiphesi durumunda, sizin ¢ocugunuza, evde, kas i¢ine hidrokortizon uygulamasi
yapmaniz gerekmektedir. Bu uygulama egitimini ilk hastalik tanis1 aldiginizda, ilgili endokrin

klinigi size verecektir. Bu egitim size aralikli olarak tekrar hatirlatilacaktir.

Kas icine hidrokortizon uygulamasi igin sizin ACIL DURUM CANTASI hazirlamaniz

islerinizi kolaylastiracaktir.
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Acil Durum Cantasinda Bulundurmaniz Gerekenler:

e Kas i¢ine uygulanabilir hidrokortizon veya buna esdeger ilaglar,
e Enjektor (Tercihan 2 ml’lik siyah uclu enjektor),

e Alkol ve pamuk,

e KAH Aile Rehberi (ilgili boliim ynergeleri).

DIKKAT: Kas igine hidrokortizon uygulamasi icin, ilacin kas igine verilen formlarinin
elimizde olmasi gereklidir. Bu ilaglar tanida ve izleminiz sirasinda, ¢ocugunuzu takip eden
endokrin klinigi hekimlerince recete edilir. Size recete edilen ilaglar bittiginde ve ilaglarin son

kullanma giinleri doldugunda, regeteyi yeniletmeli ve ilaglar1 tekrar temin etmelisiniz.
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Kas Icine Hidrokortizon Asagidaki Dozlarda Uygulamir:

¢ 3 yasindan kii¢iik ¢ocuklarda 25 mg hidrokortizon TEK DOZ

e 3-12 yas arasi ¢cocuklara 50 mg hidrokortizon TEK DOZ
e 12 yasindan biiylik cocuklara 100 mg hidrokortizon TEK DOZ

Kas icine hidrokortizon uygulamasinda kullanilan, piyasada bulunan, hidrokortizon
preparatlar1 giincel listesi Cocuk Endokrinolojisi ve Diyabet Dernegi’nin web sitesinde
bulunmakta ve diizenli araliklarla giincellenmektedir. Giincel ilag listesine asagidaki linkten

ulasabilirsiniz.

https://www.ilacabak.com/etkengoster.php?Id=1598

Bu hidrokortizon preparatlari temin edilemiyor ise, aym1 dozlarin beste biri dozda
metilprednizolon da kullanilabilirsiniz. Giincel metil prednizolon preparatlart listesine

asagidaki linkten ulasabilirsiniz.
https://www.ilacabak.com/etkengoster.php?Id=1430

ORNEK: 25 mg Hidrokortizon yerine es degeri 5 mg Metilprednizolon uygulanabilir.
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Kas Icine Hidrokortizon Nasil Uygulanir?
*Kas ici uygulama (enjeksiyon) nedir?

Kas i¢i uygulama; enjektor igne ucunun st kol, uyluk ve kalga gibi bolgelerde bulunan
kaslarin i¢ine yerlestirilmesi ve ilacin kas i¢ine verilmesidir. Bunun i¢in enjektorii cilde 90°
ac1 ile yani dik olarak uygulamalisiniz. Enjektdr ucunu; cilt, cilt alti yag dokusundan
gecirmeli ve kas i¢ine ulagtirmalisimiz (Sekil 2). Bu uygulamay1 adrenal kriz durumunda

yapacaginiz i¢in, i¢in tiim iglemleri hizli yapmalisiniz.

Sekil 2: Enjektor igne ucunun 90° agi ile, dik olarak, cilt, cilt alt1 yag dokusundan gegirilmesi

ve kas i¢ine ulastirilmast

*Kas ici enjeksiyon viicudumuzda hangi bolgelere yapilabilir?



Kas i¢i enjeksiyon uygulama bolgeleri Sekil 3°de gosterilmistir (Sekil 3).

Sekil 3: Kas ici enjeksiyon uygulama bolgeleri
** st kol

1 yasindan biiyiik c¢ocuklarda tist kol kullanilabilir. Sekil 4’de uygulama bolgesi
gosterilmektedir (Sekil 4).

Sekil 4: Ust kol kas ici enjeksiyon uygulama bélgesi

**Uyluk

Yenidogan doneminden itinbaren 1 yasina kadar olan cocuklarda kullanilacak bdlgedir.

Ancak 1 yasindan sonra da kullanilabilir. Bu bolgede yag doku miktar arttik¢a, kas igine



enjektor ucunun ulagmasi gii¢ olabilir. Uyluk kas i¢i enjeksiyon uygulama bolgesi Sekil 5’de

gosterilmistir (Sekil 5).

Sekil 5: Uyluk kas i¢i enjeksiyon uygulama bolgesi

***Kalca

Her yas grubunda kullanilabilir. Kalga dort kadrana boliiniir, {ist dis kadran enjeksiyon
uygulamasi i¢in kullanilir. Kalca kas i¢i enjeksiyon uygulama bolgesi Sekil 6’da sunulmustur
(Sekil 6).

Sekil 6: Kalca kas i¢i enjeksiyon uygulama bolgesi

*Enjeksiyonun Hazirhk Asamalar:



Hidrokortizon enjeksiyonunun hazirlanma ve uygulanma asamalar1 Sekil 7°de gosterilmistir

(Sekil 7).

Sekil 7.1. Hidrokortizon kas i¢i uygulanan formu, ila¢ kutu igerigi ve enjektor

Sekil 7.2. Oncelikle ilacin sulandirma ampuliinii, iizerinde nokta olan kistmdan, nokta
kisminin ters yoniine dogru basing uygulayarak kirmiz.




Sekil 7.3. Enjektoriin igne kismini koruyan, seffaf plastik kilifi ¢ikarmiz. igne ucunu herhangi
bir yere degdirmemeye 6zen gosteriniz.

Sekil 7.4. Ampul i¢indeki siviy1 enjektore ¢ekiniz.

Sekil 7.5. ilacin toz flakonunun kapagimm ¢ikariniz. Flakonun plastik iist kismini bir yere
degidirmemeye 6zen gosteriniz.



Sekil 7.6. Enjektordeki siviyl, ilacin toz flakon sisesine aktariniz.

Sekil 7.7. Sulandirdiginiz toz flakonu calkalayarak, igeriginin tamamen seffaf olmasini
saglayiniz.




Sekil 7.8 Yeni bir enjektor aginiz ve ilact gocugunuzun durumu i¢in uygun olan dozda ¢ekiniz
ve enjektoriin igne kismini yukari bakacak sekilde tutarak igindeki havayr c¢ikariniz.
Emjektoriin igne kisminin igini de ilagla kontrollii sekilde doldurunuz. Ilac1 ¢ocugunuz igin
uygun sekilde kas igine, Onceki sekillerde gosterildigi gibi, yavasga veriniz. Enjektorii
yavasca cikariniz. Igneyi batirdigmiz cilt bolgesine birka¢ dakika kisa siireli bastiriniz

Sekil 7: Hidrokortizon enjeksiyonunun hazirlanma ve uygulanma asamalari



bl Caadl @b o8 0958088 suned) slas) ol s

fhand) caall sa La

A lall &1 Aliae Jie camal) CBlae e dliae 35 Y1 (el JA0) s JLlasll sl
aty o g eelld ¢l ay Azl Jala 5 il o sall (s o5 (&l Qala Y1 Gl caadll
aall AoV g Aall e 3 Y e O cang sl e B sae s 53 90 Ay 330y Jla)
(2 ISl kil Aliaal) Jals ) Juadl alall s

g i i« (Adrenal Crisis) 4k o ¥ Al 8 b elaY) 138 Y 15k
(BB 5 a e JS @l sladl)

it Aiaal) daud¥) g Alally 139 4 (s 3908 JSm A 2 90 ) Ja AShal) 8 ) (ul ) JLB) 12 Je)
ALzl Ja13 1) Jseasll calal)

Sduand) (al) plae) (e amadl (e (3lalia (o (B

(3 JS&N ) ki) 3 JSAl B daud ga Ldand) Gial) plas) 3hlia
(Aand) (ial) plac) (3hlia 13 JSA




g glal) &\JM\
JSill ea g Baals daw (e ab sleel 23 Al JUlYI Al Ay glall ) A aladiial (Sa
(4 83 )Ls\) Jradilly ukill dahia 4

Lglal) £1,40 A Al cial) plac) dihia 14 JS)

341
bl Al e sy BV Ala e e JUbD aadild dalaidl oda
Al goes 2 g PIARECIN S RER) oy

&Y el dsas cmaall e a8 dilial a2 8 gl Al LS 320 ) as
Alzaall Jals
(5 Sl kil 5 AN 8l 8 Liaall cial) glac) dilaie s 55 o



WA 3 Ll ial) plae) Aikaia ;5 JS
5
@l Al ) gl andy A enll ) e b ddkid) oda aladiul (K
iall slae) dihie ppingi o Jloaall Call slaey s Al (g slall @l adiind
(6 JSE ki) 6 JSal a el b Leaall

Al B Al (sl plac) ABhaia 16 S



¢Aall juzald Jal ya

(7 sl kil 7 JSAl) 05008 sS s uedl (s g mdant dal je e 58 o

dd8al) g o) gal) Ao (5 giaa Aaadl (Bl (anadiall ¢ g3 ) oS g ubgd) JSG& 17,1 JSA

G g (A5 glal) Aaill ALIGaY Agal) (pa o) gally Laldd) Ca8ASY J glaa 43 gual uS) (Y gi 17,2 JSE)
el Al uslaal) olad¥) (b Cilaly Jarally




ol Al pxe o o jal) AdBall 3 ) il eny oM GEAAY Soudl) Cdi) J5 07,3 Jeall

Ko™ ‘55\1 Y

Aiald) Jala ) A saal JAaN 3 g sal) Jilad) quan 7.4 JSE)

B g Al (g glal) Suiudl) ;#\Mﬂaeﬁﬁwﬁ\ )98 (3 gansa 358 elad 30 17,5 S

T ¥



.9\3&\‘5%5)3)13“1)&\@5Aﬁﬂidiw\dﬁ\ 07.6 JS&

Jala BLid W) gina zmay s 1 I3AD) (3 sanaal) 38 7 5 17,7 JLi)




OS5 Cuay Adlaal) el i Alad £ gal) (p Apalial) Ao jadl Gl g Suay Adlae 8 ;7,8 JSA)

Cay b A guna A8y oy £19A0L 3 ) JAIS pa (e 3SU LglAIa e 1 g AT ¢ e DU Agatia 3 )
pasa o bl sl dlfaal) ol o dllad) JIEY) B i ga op LaS cdliaad) JAN phay o) gal)
Lga g da Unin 3y auad alal) 85 ) Jgd

Hasta Tamtim Karti Nedir? Ne ise Yarar?

Hasta tanitim karti; cocugunuzun adi soyadi ve hastaligi, sizin iletisim bilgileriniz, cocugun
takip edildigi hastane ve hekime ait iletisim bilgilerinin bulundugu karttir. Bu kartta ayrica
acil bir durumda hastay1 goren hekimin yapmasi gereken uygulamalara yonelik bilgilere, hizli

sekilde ulasmay1 saglayan karekod uygulamasi bulunmaktadir.

soretisteroio | DIKKAT ONEMLI TIBBI BILGI!

TEDAVISI
KULLANMAKTAYIM! Ciddi hastalik, travma,
kusma-ishal, acil cerrahi girisim durumunda,
agizdan hidrokortizon alinamadiginda

Bastiis “GECIKMEDEN"

= 1. Damar yolu agilarak sivi verilmesi
2. Damar yoluyla hidrokortizon
Ofaianae verilmesi gerekmektedir.

ayrintili tedavi igin http://www.cocukendokrindiyabet.org/upload
S— parkodu okutun  s/dokumanlar/Z3kX80pz8ndb 1AnDuuiv.pdf

Ulasilacak Telefonlar
EvTel - ~

Yakini Tel
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sorektisteroio | DIKKAT ONEMLI TIBBI BILGI!

TEDAVISi
KULLANMAKTAYIM! Ciddi hastalik, travma,

kusma-ishal, acil cerrahi girisim durumunda,
a§|zdan hldrokortlzon alinamadiginda

“GECIKMEDEN"

e = 1. Damar yolu acilarak sivi verilmesi
3, 2. Damar yoluyla hidrokortizon

Yakini Tel
s aynntlll tedaw Ian http://mwww.cocukendokrindiyabet.org/upload
SE——- & parkodu okutun  s/dokumanlar/Z3kX80pz8ndb1AnDuuiv.pdf

Ulasilacak Telefonlar




KAH Tamh Cocuklar Nasil izlenir?

KAH tanili ¢ocuklar; tani aldiklar1 andan itibaren Omiir boyu endokrin hekimi izleminde
olmalidirlar. Rutin izlem 3 ayda bir yapilmaktadir. Ancak adrenal kriz siireci, acil durumlar,
ilac doz degisiklikleri gibi hekimin karar verecegi 0zel durumlarda kontrol siklig1
artabilmektedir. Diizenli kontrollerde; ¢ocuklarin boy ve kilo degerlerine bakilir, biiyiimeleri
ve kilo alimlar1 degerlendirilir. Tansiyonlar1 Olciiliir. Ergenlik siirecleri degerlendirilir.
Muayeneleri detayli yapilir. ilag dozlarinin yeterli gelip gelmedigini anlamak icin kan
tetkikleri alinir. Gerekli hallerde idrar tetkikleri de istenir. Belirli araliklarla da kemik yasi

degerlendirmesi i¢in el bilek grafisi istenir.

Tiim degerlendirmelerile; uygun ilag dozunu ayarlama, ila¢ tedavi uyumunu saglama, normal
bliylime ve normal ergenlik siirecini saglama, ilerde ¢ocuk sahibi olmakla ilgili sorun

yasamamay1 saglama amag¢lanmaktadir.

KAH’li ¢ocuk ve adolesanlar fazla doz hidrokortizon tedavisi alirlarsa; biiylimeleri
yavaglayabilir, istahlar artabilir, hizl1 kilo alabilir, tansiyonlar1 yiikselebilir.

KAH’l1 ¢cocuk ve adolesanlar yetersiz doz (ilacin diisiik dozda verilmesi veya ila¢ dozlarinin
atlanmasi durumlarinda yetersiz dozdan bahsedilir) hidrokortizon tedavisi alirlarsa;
istahsizlik, bulanti, kusma, yetersiz kilo alma, bayilma, ndbet gecirme, komaya girme gibi
durumlar goriilebilir. Uzun donemde yetersiz doz kullanimi; erken ergenlige girme, eriskin
boyun kisa kalmasi, ¢gocuk sahibi olmakta zorluklar gibi durumlarla karsilasmaya da neden

olabilir.

Rutin asillama: KAH’l1 ¢ocuklarin rutin asilarmin yapilmasi 6nerilmektedir. Ast sonrasinda

ates olmast durumunda ‘hastalik dozu’ seklinde hidrokortizon tedavisi Onerilmektedir.
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KAH’lh Cocuk ve Adolesanlarin Uzun Donem Yasamlar: Nasil Olur?

Bilyiime: KAH’l1 hem kiz, hem erkek ¢ocuk ve adolesanlarda yetersiz tedavi dozlarinda ve
fazla ila¢ dozlarinda biiylime etkilenir. Kemik yasi ilerler veya geri kalir. Sonug olarak eriskin

boy kisa kalabilir. Bu nedenle tedavinin uygun dozda ve diizenli kullanilmasi ¢ok énemlidir.

Ergenlik: KAH’l1 hem kiz, hem erkek ¢ocuk ve adolesanlarda yetersiz tedavi dozlarinda

androjenlerin artigina bagl erken ergenlik gelisebilir ve erken ergenlik tedavisi gerekebilir.

Cocuk Sahibi Olma (Fertilite): Yetersiz tedavi dozlarinda; erkek ¢ocuk ve adolesanlarda;
testislerde (yumurtaliklarda) adrenal rest timorii denilen, testis igindeki adrenal beze ait
kalint1 dokunun biiyiimesi ve kisirlik gelismesi s6zkonusu olabilir. Yetersiz tedavi dozlarinda;
kizlarda overlerin (yumurtaliklarin) islevlerinde bozulma ile birlikte adet diizensizligi,
polikistik over sendromu, ¢ocuk sahibi olmakta zorluk gibi durumlar goriilebilir. Bu nedenle

tedavinin uygun dozda ve diizenli kullanilmasi ¢ok dnemlidir.

KAH’l1 bireyler ilerde iyi bir gebelik takibi ile saglikli cocuk sahibi olabilirler. Ancak genetic

danigsma gereklidir.

Yasam Siiresi: KAH’l1 cocuk ve adolesanlarda beklenen yasam siiresi araya giren ek sorunlar

olmadigi siirece normaldir.

Egitim ve Is Yasami: KAH’l1 ¢ocuk ve adolesanlarda zeka gelisimi normaldir. KAHl1

cocuklarin tedavileri uygun sekilde yapildiginda ilerde normal bir is yasamina sahip olurlar.
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Diger Cocuklarda KAH Goriilme Olasihg Var midir?

Her iki ebeveyn de hatali KAH geni igin tasiyici ise dogacak olan sonraki her ¢ocukta KAH

goriilme olasilig1 vardir.

Bu durumda karsilasilabilecek olasiliklar su sekildedir:
eBebek her iki ebeveynden hatali gen alirsa KAH’1 olacaktir.

*Bebek her iki ebeveyden saglikli gen alirsa tamamen saglikli olacaktir.

eBebek sadece bir ebeveynden hatali gen alirsa, tipki tasiyict olan ebeveyni gibi tasiyici
olacaktir ve saglikli goriinecektir. Ancak kendisi gibi tastyict biri ile evlenir ise, KAH’I

cocuk sahibi olma olasilig1 benzer sekilde olacaktir (Bakiniz Sekil 1).
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Sonraki Gebelikte KAH Tanis1 Dogumdan Once Konabilir mi?

Daha sonraki gebeliklerde de KAH goriilebilecegi i¢in, ileride planladiginiz gebelikler i¢in
endokrin, kadin-dogum ve genetic uzmani ile goriismeli ve genetik danigma almalisiniz.
Herhangi bir gebelik durumunda dogmamis bebege ait doku veya amniotic sivi Ornegi
alinarak bebeginiz cinsiyetin eve KAH’l1 olup olmadigina karar vermek miimkiindiir. KAH 11

bir kiz bebege hamile olunmasi durumunda, gebelikte verilecek uygun ilaglar ile bebegin dig

genitallerinde anormallik olmasi onlenebilmektedir. Bu tedavinin yol acabilecegi olumlu ve

olumsuz durumlar pek ¢ok branstan hekim ile tartigilarak karar verilir.
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KAH Tamamen Tedavi Edilebilir mi?

Heniliz KAH’1in tam diizeltici tedavisi olmasa da, eksik hormonlar1 uygun sekilde yerine
koyma tedavi sisaglikli bir hayat siirdiirmek i¢in yeterli ve gereklidir. Ancak gen caligmalar

ile hastaligin tamamen diizeltilmesi yoniinde ¢aligmalar bulunmaktadir.
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