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O7ZET
Konjenital qdrenal hiperplazi {KAH) erkek poculdarda
psewdde puberte prekossun sk sarsdagpdan e
denlerindendir. Duaha pok 20 hidreksifaz chzikligi
pdrilmekiedie. Basit virdizan ipte 21 hidrokedag ekeik-
figfinde venidofan dévenunde garprey Mink bulgularm
elmamasl fanwin gecikmesing neden olabilpiekiedir. Bu
elpular kronclojik vaglariea pire flerl fizik ve Eemik
natifrasyony pasterin, erken gelisen puberte bulgoular
e dikkar vidginda
baltnidenizde e alvug KAH 3 bagl bir puberie pra-

ks eklgroesne srnedmia i,

pekerler,  Bu o yazomigda 6

Anahtar siizeikler: Pseude puberte prokoks, Reojenital
refrenal fiperpluzi, 20 hidroksifog eksiigr.

SUMMARY

Comgenital adrenal fyperplasia (CAH) 5 one mostly
encountered repsons of peende precocieus puaberry in
boys., 21 hvdroxylase deficiency s the type which is masl
frequently seem. Sinee steiking elinical manifesialions
aury net fe aliserved i newborn period. the dingnosis
could  eayily  be delayed. After thal,  prematueely
developing  pubertal chances ax well gy advanced
phvsical and bone maluration are apparent fealures:
This report presemly a 6 year old hoy whe was
dignesed as kaving precocions puleriv due to CAH.

Key words: Prewdo precocious  pulerty, congenifol
advenal hyperplasia, 21 hydroxylase deficiency.

Puberte bulgulannin erkek gocuklarda 9, ki
cocuklannda ise 3 yusindan Once  ortava
phmas puberte prekoks (PP) olarak  ad-
landimhr (1)
mozomal cinsi ile uygunluk gisteriyorsa izo-
seksiiel PP ismini alic. Pubertal degisiklikler
hipotalamuos-hipofiz-ponad aksinin erken uya-

Bu buolgular hastanin kro-

rilmas) sonucunda olmugsa gergek (santral,
komplet), cksojen veya endojen, gonadal veya
ckstragonadal orijinli seks steroidlerine bagh
olarak olugmus ise pseudo (periferik, in-
kamplet) PP'den bahsedilir (2),

lirkek cocukia isoseksiel PP, santral sinir sis-
temi leeyon ve timdrlerinden, adrenal ve non-
adrenal-nonpituiter  timdrlere,  cksojen go-
nadotropin veya seks steroidi alimndan, kon-
jenital adrenal hiperplazive (KAH) kadar
degisen bir etyolojik spektrum gosterir (2).
Bu yaada, KAH've bagl bir isosekstiel PP ol-

gusu sunulmugtur,
OLGU TAKDIMI

Al vagindaki erkek hasta kann agrst glka-
veli ile bugvurdu, Yapulan rutin fizik mua-
venesi swasmda penisin bivik oldugu ve
pubik  killanmasimm  bagladifn - gézlendi.
Ovkiistinden venidogan doneminde skrotum
Eifdinin kovu renkli oldufu daha sonra nor-
donemde aile taralindan farkedildizi, pubik
killanmasinn ise hastaneye bagvurusundan 2
ay unce bagladi@ 6grenildi. Soyge¢miginde
anng ve habamin 11, dercceden akraba ol-
duklarr, hastamin saghikh bir kiz kardesi
oldugu, ailede
olmadiF not edildi,

henzer bulpulann  mewveut

Fizik muayenede vileut agich@n 30 kg (=97p),
bovu 129 c¢cm (> 978), kan basmmcr 110/
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S0mmHg bulundu. Her iki tests voliimii 3mi,
penis boyutlan 7x3em (normalin 2 standart
deviasyonunun Gstiinde), pubik killanmas: isc
Tanner evrelemesing gire Evee 1T diizevin-
deydi (Sekil 1} (3.4). Diger sistem bulgulan
dogaldi. Greulich-Pyle atlasy ile defierlen-
dirilen kemik yagi 13 yas ile uyumlu bulundu
(5). T3: 170ng/dl (N: 86-187), T4: 10.5 pg/dl
(N: 4.5-12.5), TSH: 1.2pU0/ml (N: (.25-4.3)
FSH: 4 mIlml (N: 0-13), L L2 mlU/mi
(N: (-25), total testosteron; 25.7ng/dl (N: <3-
Y ngfddl), DHEA-5: 70 ug/ml (N; 80-5600, 17
OH progesteron : 25.5 ng/ml (N: 0-0.6), idrar
17 ketosteroidleri ise 1926 ve 13 mg/24 saat
(MN:<2) bulundu, Kromozom analizinde 46 XY
aldugu edilen  hastamn

lespit batin  ult-

rasonceralisinde sol sirrenal hiperplazi ile
uyumiu bulgular meveottu, Bilgisayarl beyin
ve hipofiz tomogralisi ise normaldl, KAH
tanist Konulan hasta hidrokortizon tedavising
v takibe alind

Sekil 1.

TARTISMA
Alu yaginda ileri fizik mattirasyon, pubik
killanma ve makropenis bulgulan gisieren 46
XY kromozom yapsina salip hasta iso-
sekstel PP olarak degerlendirildi. Gergek PP
lehine alinabilécek yiksek FSH, LH ve 1es-

losteron deferlering  sahip olmayan, (estis
voliimil prepubertal diizeylerde olan hastada
pseudy PP otamsing yinelindi (6). Bu grup
iginde yer alan gonadotropin salgilayan ve-
val virilizan tiimdrler, uyumlu radyolojik ve
hormonal  bulgulanin nedeniyle
ekarie edildi.

olmamast

Erkek cocuklarinda pseudo PPun en sik
girilen nedeni KAH'dir (2. KAH'de adrenal
steroddogenczisdeki envimatik bir defekt, glu-
kokoriknid bazen de mineralokortikoid ek-
delekiten glukokortikoid
prekirsirlerinde, androjenlerde ve bunlann
idrarfa aulan metabolitlerinde artisa neden
olur (7). Hastamzda yenido@an dineminde
gizlenen genital sistem bulgulan, kanda 17
OH progesteron diizeyinin, idrarda da 17 ke-
tosteroidlering. artmiy olmasi  etyolojide
KAH'Y digiindiirmicktedir. Pseudo PP'da en
stk giriilen enzim defektleri 21 hidroksilaz,
T hidroksiliz ve 3-B-hidroksi steroid de-
hidrogenax eksiklikleridir (8).
Hipertansivon,
Rayb - gibi

sikliging, fnee

viicultan  luz

bulgularin ©l-
mamast nedeniyle hastamzda
basit virilizan lipte 21 hid-
roksilaz cksikligi lamst ko-
nularak  hidrokortizon  te-
davising baglanmusir (27,

KAH tedavisinde glukokorti-
koid  wverilerek  androjenlerin
supresyonu ve virilizasyonun
durdurulmas:  amaglanmakta-
dir. Basil hifd-
roksilae eksikliginde, aldoste-
ron dizeyl diigiik olmamakla hirlikie plazma
renin aktivitesinin yiiksek olahilecedi, boyle
algularda mincralokorikoid  ila-
vesinin, iyi bir hormonal kontrol saflayabile-
cegi gibi glukokortikoid fhtivacim da azal-
tabilecedi Gne stirilmilyse de genel edilim sa-

virilizan 21

tedavive
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dece plukokontikeid kullanma vénindedir (99,
Uzun stireli caliymalar, yeterli tedavi edilmis
KAH olgulannda pubertenin, testikiiler fonk-
siyonlarin, normal spermatogenezis ve fer-
tilizasyonun saglanabildigini  belinmekiedir,
Ancak iyi tedavi edildigi halde hipogonadiz-
min, tedavi almadift halde normal gonadal
fonksiyonlarin gézlendigi hastalarda meveut-
tur {2). Tedavi sonucunda adrenal seks ste-
roidlerinde ani diigtiy saglanan bazi KAH ol-
gularinda by digiigin hipotalamusu aktive
ederek gergek PP'un da gelisebilecei, bu du-
mumun luteinizan hormon-salgilavic hormon
analoglan ile etkin olarak tedavi edilebilecegi
bildirilmistir (10,

PP'da tedavinin smaglarmdan bird de seks ste-
roidlerinin gtkisi ile hizlanmig olan fizik ve
kemik  maturasyonu  yvavaslatmakur,  Aksi,
epifizlerin erken dénemde kapanarak ¢ocufun
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erigkin yagda kisa boylu olmasma vol aca-
cafimdan, hasta pubertal buyime hamlesing
girmeden &nce tedavinin baglanmasi  ge-
rekbidic (11).

PP olgularinda psikoscksiicl gelisim ¢ogun-
lukla kronolojik yaga wygundur. Bu nedenle
agresif seksiel daveamglar sik degildir (2),

KAH, ileri iilkelerde tarama testleri ile erken
diinemde tespit edilebilen ve prenatal tamsi
konulabilen bir hastalikur, Ulkemizde bunlar
heniiz yapiimasa bile yenidogan dinemindeki
genilal bulgulann iyi degerlendirilmesi, dok-
tora basvurma nedent ne olursa olsun, has-
talann genital sistem muayvenclering de dzen
gisterilmesi tedavinin crken dimemde  basg-
lanilarak

istenmeyen  komplikasvonlann

hilyiik algtide tnlenmesini saglayvabilecekir,
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