Orijinal Soru: Klinik Bilimler 191

191 Zamaninda 3.200 g normal spontan vajinal yolla dogan 1 aylik erkek bebek; acil servise kilo alamama, kusma, emmede
bozulma ve uyku hali nedenleriyle getiriliyor. Anne ve babasinin kuzen oldugu égreniliyor. Fizik muayenesinde genel durumu
orta, %5-7 dehidrate ve vucut agirligr 3.100 g olarak saptaniyor. Laboratuvar incelemesinde serum sodyum dizeyi 118 mEq/L,
serum potasyum duzeyi 6,5 mEq/L, aclikkan glukozu 45 mg/dL ve ure, kreatinin, AST, ALT ve hemogram degerleri normal
bulunuyor.

Bu hasta icin en olasi tani asagidakilerden hangisidir?

A) Kistik fibrozis

B) Sepsis

C) Adrenal yetmezlik

D) Gastrointestinal sistem obstriksiyonu
E) Yetersiz anne sutu alimi

Dogru Cevap:C

DERS NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

(Bu referanslar; soru kitabi Tiim Tus Sorulari, Kamp notlarimiz ya da non spesifik slaytlardan DEGIL, |LG|Li NOTLAR
sadece gunncel ders notlarimizdan verilmistir. Bu notlari subelerimizde kolayca edinip, referanslari
kontrol edebilirsiniz.)
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Klinik: puf
Primer adrenal yetmezlikte semptom ve bulgular: e sunmak
 Hiperpigmentasyon SIZ

Hipoglisemi, ketosis maksimum

Hipotansiyon

Dehidratasyon soruyu yaptlrmak e

Hiponatrem Buyrun bir ornek
Hiperkalemi

Metabolik asidoz da ha aus

Normokrom normositer anemi, noétropeni, lenfositoz, eozinofili
Plazma renin aktivitesinde artis, idrar sodyum ve klorunda artis-potasyumda azalma

Bazal (sabah) kortizol dederi dlslik ve ACTH yiiksek ise; primer adrenal yetmezlik
distnulir.

Bazal kortizol dustk (<5 ma/dL) oldugu halde ACTH artmamis ise sekonder
(santral) adrenal yetmezlik distnulir.

Konjenital adrenal hiperplaziden (21 hidroksilaz eksikligi) supheleniliyor ise
plazma 17-OH progesteron seviyesi dlglimelidir.
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KONJENITAL ADRENAL HIPERPLAZI (KAH)

e Enzim defektleri otozomal resesif geger. Adrenal steroidogenezdeki bozukluk,

alukokortikoid sentezinde bozulma ve androjen-mineralokortikoid sentezinde bozulmalara
neden olur,

En sik goriilen enzim eksikligi 21 hidroksilaz enzim eksikligidir (olgularin
%90'dan fazlasi). Bu enzimin eksiklidinde glukokortikoid ve mineralokortikoid sentezi
bozulmakta, androjen sentezi artmaktadr.

o Artan androienler disi dis qenital yapilarda (labialar, klitoris, vajinanin 2/3 alt kismi)

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



Klinik Bilimler 191. soru
Pediatri 2022 ders notu 3. Fasikil Sayfa 748

21 Hidroksilaz Eksikligi:
Klasik tip:

e Tuz kaybettiren form ve basit virilizan form olmak iizere iki alt formu
vardir,

Tuz kaybettiren form

e Klasik tiplerin %70’ini olusturur. Enzim aktivitesi yoktur.

e Bu formda enzim aktivitesi hic bulunmamaktadir ve bu nedenle glukortikoid
ve mineralokortikoid sentezi yapilamamaktadir.

Bu hastalar yenidodan déneminde tipik olarak 10-14. glinlerde emmeme,
kusma, dehidratasyon, letarji, konvulsiyon gibi bulgularla bagvurur.

Fzik muayenede kiz gocuklarinda belirsiz dis genital yapi (ambigus genitalya)
ve her iki cinsiyette ACTH artisina bagh hiperpigmentasyon gozlenir.

Laboratuvarinda “tuz kaybina” ait hiponatremi, hiperpotasemi, metabolik
asidoz ve glukokortikoid eksikligine ikincil hipoglisemi

e Tanisal 67ellik 17-0OH nroaesteronun cok viiksek olmasidir
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1 Adrenal yetmezlik klinik bulgular:

» Glukokortikoid eksikligine bagh semptom ve bulgular

v Halsizlik, yorgunluk
v Kilo kaybi, anoreksi
v Mivalji, eklem agjns
v Ates

TUS HAZIRLIK MERKEZLER]

Normokromik anemi, lenfositoz, eozinofili
Hipoglisemi

Kan basincinda diistiklik, postural hipotansiyon
Hiponatremi

Mineralokortikoid eksikligine bagh semptom ve bulgular

Karin agrisi, bulanti ve kusma

Bas donmesi, postural hipotansiyon, kan basincinda diisuikluk
Tuz yeme istedi

Kreatinin artisi (volim kaybina badh)

Hiponatremi, hiperkalemi, metabolik asidoz

Adrenal androjen eksikligine bagh semptom ve bulgular:

v Enerji kayb
v Kadinlarda kuru cilt, libido kaybi, aksiller ve pubik killarin kaybi

Hiperpigmentasyon (artmis ACTH'va badlidir, primer adrenal yetmezlikte olur)

Akut adrenal krizde kronik bulgulara ek olarak ates, sok, karin agrisi, apati ve
krizin adirhdina gore biling dedisiklikleri olur.

Radyolojik bulgular:
v Kliglik kalp (damla kalp)
v Adrenal bélgede kalsifikasyon

Primer Adrenal Yetmezlikte Klinik
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Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com’u ziyaret ediniz.



