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Hastaya konulan tani: Konjenital adrenal hiperplazi-Adrenal yetmezlik —Adrenal Kriz

Konjenital adrenal hiperplazide bulgular kortizol eksikligi/ tuz tutan hormon eksikligi ve erkeklik
hormonu artis1 ve bazen de kan basincini kontrol eden hormonlarin artigina baglidir. Adrenal yetmezlik
olan hastalarda agir bir stres esnasinda adrenal kriz denilen sivi ve tuz kaybi ve sok tablosu ortaya
¢ikabilir. Bu durum acil tedavi edilmez ise 6liimciildiir.

Onerilen tedavi yontemi: Tedavi eksik olan kortizoliin yerine konmas: ya da daha yilksek doz ile
saglanir. Tedavi i¢in segilebilecek birkac tane benzer yapida ila¢ olup ¢ocuklar i¢in en uygun olani
hidrokortizondur. Cocugunuza hidrokortizon tedavisi ile birlikte hormon eksikligine bagli ortaya
cikacak sivi ve elektrolit kaybr icin ise Fludrokortizon tedavisi baslanacaktir. Kan basinci yiiksekligi
olan hastalarda ise kan basincim1 kontrol altina alacak ilag¢ tedavisi verilecektir. Adrenal krizde dsivi,
elektrolit ve ilag tedavisi uygun dozlarda acil yapilir.

Onerilen tedavinin suresi: Tedavi 6miir boyu siirdiiriiliir. Tedavi kesilirse hayat1 tehdit eden sok
tablosu olusabilir. Tedavinin diizensiz uygulanmasi eriskin donemde boy kisaligina, kizlarda erkek tipi
gorunime neden olabilir. Adrenl krizde ise tedavi acil klinik tablo diizelene kadar yapilir ve sonrasinda
idame tedaviye devam edilir.

Verilecek ilaclarin kullamim sekli ve olas1 yan etkileri: Hidrokortizon ve Fludrokortizon adli ilaglar
Turkiye’de bulunmadigindan yurtdisindan temini gerekmektedir. Her iki ila¢ da agiz yoluyla kullanilir,
hidrokortizon 15-25mg/m?/giin giinde 2-3 kez, Fludrokortizon 0.1mg ise giinde 1-2 kez kullamlacaktir.
Biiylime plagi kapanan ¢ocuklara giinde tek doz gece yatarken 0.25-0.4mg/glin deksametazon verilir.
Hidrokortizonun agizdan almamadigi durumlarda (kusma, ameliyat gibi durumlar) damar yoluyla
verilecektir. Eksik olan ilag¢ yerine kondugu i¢in 6nemli yan etki beklenmemektedir. Doz dizenlenmesi
yapilmaz ise hidrokortizon fazlaligina bagli biiylimede yavaslama, sismanlik, kan sekerinde yukselme,
osteoporoz (kemik erimesi) gibi yan etkileri ortaya ¢ikabilir. Primer hipoaldosteronism’li hastalarda doz
ihtiyaca gore 0,05-2mg/gun olabilir. Yan etki olarak Fludrokortizon ise viicutta asirt su ve tuz
tutulmasina, tansiyon yiiksekligine, kanda potasyum adli maddenin eksikligine neden olabilir. Kan
basinci1 yiiksek olan hastalarda Klorotiyazid 20 mg/kg/giin 2 dozda kullanilir. Yan etki olarak;
hipokalemi, hipokloremik metabolik alkaloz, hiperglisemi, hiperlipidemi, hiperkalsemi, hipertrisemi,
I6kopeni, prerenal azotemi gorilebilir. Tlaglarm dngériilen yan etkileri disinda dngériilmeyen (6nceden
bilinmeyen-alisilmisin disinda kalan) etkisi olabilir. Prenatal tedavide gebelik tespit edilince tedavi
erken baslatilmalidir. Postmenstriiel 6-7. gebelik haftasina kadar baslanmali ve gebelik boyunca devam
edilmelidir. Gebelikte 10-11. haftada korion villus biopsisi, 14-16. haftada amniosentez ile tani teyit
edilmelidir. Dekzametazon 20mcg/kg/giin ile tedaviye baslanir. Adrenal krizde damar yolu ile sivi,
elektrolit ve yuksek doz ila¢ tedavisi verilir. Tum ilaclar allerjiye neden olabilir ve ciddi alerjik
reaksiyonlarda o6lim riski olabilir. Bu nedenle en ¢ok 3-4 aylik araliklar ile biiyiime izlenmeli ve
hormon kontrollerinin yapilmasi gerekmektedir.

Alternatif tedavi yontemleri, avantaj ve dezavantajlari: Tiirkiyede bulunan diger steroid tipi ilaglar
(prednizolon, deksametazon vb) kullanilabilir. Ancak yan etkiler, 6zellikle biiylime yetersizligi bu
ilaglarda daha fazladir.

Hastanin onerilen tedaviyi kabul etmemesi halinde hastah@in yaratacagi sorunlar: Kortizol
oOzellikle stres durumlarinda kanda diizeyi artan ve Strese viicudun yanitini diizenleyen Onemli bir
hormondur. Cocugunuza hidrokortizon tedavisi basglanmaz ise strese neden olan herhangi bir
durum,6rnegin enfeksiyon, cerrahi girisim V.S hayati tehdit eden, bobrek st bezinde yetersizlikle
adrenal kriz denilen sok tablosuna ve komaya neden olabilecektir. Uzun dénemde ise artan erkeklik
hormon dizeylerine bagh erken ergenlik, killanma artis1, erkeksi viicut yapisi, erkek tarzi tavirlar,
kemik yasinin hizli ilerlemesi ve eriskin boyun kisa kalmasi, dogurganlikla ilgili sorunlar ve psikolojik
problemler yasanabilecektir. Ancak etkin ve uygun dozlarda tedaviye ragmen hastaligin dogasi
nedeniyle kisa eriskin boy riski s6z konusudur.
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Hasta sahibine tarafimdan ayrintili bilgi verilmistir.
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Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dalinda takip edilen hastama yapilacak tedavi
konusunda doktor tarafindan bana ayrintili bilgi verildi. Yukaridaki belgeyi okudum ve anladim.
(Cocuguma yapilacak tedaviyi, saglig1 acisindan olusabilecek tiim olumsuz etkiler ve risklerin farkinda
ve bilincinde olarak kendi rizamla, higbir baski ve zorlama olmaksizin kabul ediyorum.

Hastanin veli / vasi (si):

Adi:-Soyadi: ... imza:

Sahit: Hekim tarafindan hasta sahibine ayrintili bilgi verildigini onaylarim.

Adi:-Soyadi: ... imza:

HAZIRLAYAN KONTROL EDEN ONAYLAYAN

Kalite Direktort Bashekim




