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Abstract

Primer hiperaldosteronizm (PHA) artmis aldosteron salinimi ve
baskilanmis renin-anjiyotensin sistemi ile karakterize bir sendromdur.
Hastaligin ana patofizyolojik 6zellikleri hipertansiyon, potasyum
homeostazisindeki degisiklikler ve hedef doku hasaridir. Prospektif
calismalar diinyada esansiyel hipertansiyonlu olgularin yaklasik %5-
15’ni PHA'nin olusturdugunu ortaya koymustur. PHA’'nin baglica
nedenleri aldosteron salgilayan adenomlar ve bilateral idiyopatik
adrenal hiperplazidir Hipertansiyon ile birlikte hipokalemi bulunan ve
antihipertansif tedaviye diren¢ gosteren olgular plazma aldosteron/
plazma renin aktivitesi orani ile PHA yoniinden taranmalidir. Hastali-
gin tanisina iliskin testler, baglangi¢ tarama testleri, taniy1 dogrulayici
testler ve PHA’nin subtiplerinin ayirici tanisi olmak iizere 3 grupta
toplanabilir. PHA, klasik antihipertansif tedavisine direnglidir. Tek
tarafli aldosteron salgilayan adenomlarda en ideal tedavi secenegi tek
tarafli laparoskopik adrenalektomi operasyonudur. Buna Kkarsin,
idiyopatik adrenal hiperplazilerin tedavisi medikaldir. PHA nin teda-
visinde 30 yihi askin bir siiredir tercih edilen ila¢ sprinolaktondur.
Tedavinin amaci hipertansiyon, hipokalemi ve kardiyovaskiiler hasara
bagli olas1 mortalite ve morbiditeyi 6nlemektir.

Anahtar Kelimeler: Hiperaldosteronizm; hipertansiyon;
hipokalemi; renin; spironolakton
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Primary hyperaldosteronism is the syndrome of excessive al-
dosterone secretion and concomitant suppression of the angiotensin-
renin system. Its main pathophysiological features are hypertension,
altered potassium homeostasis and accelerated target organ damage.
Prospective studies on its prevalence around the world reveal that
primary hyperaldosteronism occurs in 5-15% of patients with essen-
tial hypertension. The major causes of primary hyperaldosteronism
are aldosterone-producing adenoma and bilateral idiopathic adrenal
hyperplasia. Patients with hypertension and hypokalemia and most
patients with treatment-resistant hypertension should be screened for
primary aldosteronism with the calculation of plasma concentration to
plasma renin activity ratio. The diagnosis is generally 3-tiered, involv-
ing an initial screening, confirmation of diagnosis, and determination
of the specific subtype of primary hyperaldosteronism. Primary
hyperaldosteronism is often refractory to conventional medical treat-
ment. Unilateral laparoscopic adrenalectomy is an excellent treatment
option for patients with unliateral aldosterone-producing-adenoma.
But bilateral idiopathic hyperaldosteronism should be treated medi-
cally. Sprinolactone has been the drug of choice to treat primary
hyperaldosteronism for more than three decades. The treatment goal is
to prevent morbidity and mortality associated with hypertension,
hypokalemia and cardiovascular damage.

Key Words: Hyperaldosteronism; hypertension;
hypokalemia; renin; spironolactone

HA, sekonder hipertansiyonun onemli bir
nedenini  olusturur. PHA’min  kesin
prevalans: belli degildir. Eskiden hipertan-
siyonun nadir goriilen bir nedenini olusturdugu
(hipertansif olgulardaki prevalansi <%]1) belirtil-
mistir."? Ancak, hastalik tanisindaki yeni gelisme-
lerin sonucu+nda prevalansinda artis oldugu
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(hipertansif olgulardaki prevalanst %5-15) bildi-
rilmektedir."” Hastaligin prevelansi, hipertansif
olgularda hipertansiyonun siddetine gore degisken-
lik gostermekte olup, ilimli hipertansiyonda %?2,
ciddi hipertansiyonda %13 ve tedaviye direncli
hipertansiyonda ise %20 oraminda gériilmektedir.*®
Diger taraftan normotensif bireylerde de primer
aldosteronizme rastlamak olasidir.

Ug veya daha fazla antihipertansif ilag kombi-
nasyonu kullanmasina ragmen tansiyonu normal
sinirlara indirilemeyen olgular, hipertansiyon ve
hipokaleminin [serum potasyum (K*) <3 mEq/It]
bir arada bulundugu olgular, diisiik doz K* kaybet-
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tiren diliretik tedavisine baghh olarak ciddi
hipopotasemi gelisenler, gen¢ ve/veya c¢ocukluk
yaslarinda baslamis tedaviye direngli hipertansifler
ve ailede juvenil baslangich serebrovaskiiler hasta-
lik veya PHA Oykiisiiniin bulunan olgularda PHA
diistiniilmelidir. Hastalik kadinlarda erkeklere oranla
2 kat daha fazla goriilmekte ve 30-50 yaslar1 arasin-
da goriilme sikliginda artis ortaya ¢ikmaktadir.?

PHA’nin Nedenleri’

1. Aldosteron salgillayan adenom (ASA)=
Conn’s Sendromu: En sik goriilen (%60-70) for-
munu olusturur. Genellikle tek taraflidir, ancak
daha az siklikla da olsa ¢ift taraf siirrenal bezi etki-
lemis olabilir.

2.Bilateral adrenal hiperplazi (BAH)=
Idiyopatik adrenal hiperplazi (IAH): PHA’l
olgularin yaklasik %?25-30’nu olusturur. Difiiz
hiperplazi, makro veya mikronodiiler tip hiperplazi
goriiliir. Erkeklerde kadinlara gore 4 kat daha fazla
goriiliir.

3. Familiyal gecisli PHA: PHA’1 olgularin
nadir goriilen (%1-3) formudur. iki subtipi bulun-
maktadir.

a. Tip 1= Glukokortikoid ile diizelen hiperal-
dosteronizm,

b. Tip 2= Glukokortikoide duyarli olamayan
hiperaldosteronizm.

4. Adrenal karsinomlar: PHA nin %3-5’ini
adrenal karsinomalar olusturur.

5. Ektopik aldosteron salgilayan tiimorler:
Over ve bobrek tiimorlerinde oldukca nadir olarak
goriiliir.

Klinik
PHA’da hipertansiyon; ilimli veya antihiper-
tansif  tedaviye  direncli  hipertansiyondan,

hipertansif ensefalopati gelisebilen malign hiper-
tansiyona kadar degisebilir.”"'" Hipertansiyon,
familiyal veya juvenil baslangich olabilir, ancak
PHA’nin subtipleri olan ASA ile IAH’1 arasindaki
aymict  tamda  yardimer  degildir.'!  PHA’da;
Cushing sendromu, feokromasitoma ve esansiyel
hipertansiyona (EH) oranla daha yiiksek kan basin-
c1 degerleri goriiliir."* Hipertansiyonun komplikas-
yonu olarak; kalp yetmezligi, inme, hipertansif
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ensefalopati, proteiniiri ve hipertansif retinal degi-
siklikler ortaya ¢ikabilir. Hipertansiyon ile
hipokalemi birlikte bulunabilir, hatta diisiik dozda
K" kaybettiren diiiretik kullanimina bagli olarak
olgularda ciddi hipokalemi de gelisebilir.

Diger klinik bulgular1 arasinda hipokalemiye
sekonder halsizlik, kas giiclinde zayiflama, ab-
dominal distansiyon ve ileus yer almaktadir.’ Ciddi
hipokalemiye alkalozun eklenmesi ile polidipsi ve
poliiiride gelisebilir, baroreseptorlerin fonksiyonla-
rinda bozulmaya bagh olarak ortostatik hipotansi-
yonda goriilebilir.

PHA’nin Tams1

Tanis1 oldukca giicliikle konan PHA’da test-
lerden Once uyulmasi gereken bazi kurallar bulun-
maktadir. Antihipertansif ilaclarin biiyiik bir kismu
plazma aldosteron (PAL) diizeyine ve plazma renin
aktivitesi (PRA) iizerine etkili olduklarindan belirli
siirelerde birakilmalar1 gerekir.”"> Antihipertansif
ilaglardan kalsiyum kanal blokerleri, ACEI ve AT1
antogonistleri PAL diizeyini azaltirken, PRA’sim
arttirirlar. Betablokerler, alfa-methyl-dopa ve clo-
nidin grubu ilaglar ise renin diizeyini baskilamak-
tadirlar."” Sprinolakton ise, hem PAL diizeyini hem
de PRA’sim azaltici etkiye sahiptir. Bu nedenle
antihipertansif ilaglarin tetkiklerden ©nce (be-
tablokerler 2-4 hafta, ACEI ve anjiyotensin resep-
tor blokerler (ARB) 2-3 hafta, diliretikler 3-4 hafta
ve sprinolakton grubu ilaglarin 6-8 hafta) kesilmesi

gerekmektedir.”"”

Ancak, oOzellikle PHA’ll olgularda anti-
hipertansif ilaclarin onerilen siirelerde kesilmesi her
zaman olast degildir. Bu durumda; renin-
anjiyotensin-sistemine (RAS) ¢ok az etkileri oldugu
bilinen alfa-bloker grubu antihipertansif ilaglar
(prazosin veya doksazosin) ilk tedavi segenegini
olusturmaktadirlar. Tek basina kullanildiklarinda kan
basinct normale gelmemis olgularda dihidropridin
grubu kalsiyum kanal blokeri tedaviye eklenebilir.

Testler Uzerine Etkisi Olan Diger Faktorler

Yanlis (-) sonug verenler: Hipokalemi, reno-
vaskiiler hipertansiyon, malign hipertansiyon, anti-
hipertansif ilaclardan sprinolakton ve kalsiyum
kanal blokerleri,
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Yanlis (+) sonuc¢ verenler: Kronik bdobrek
yetmezligi, beta blokerler ve alfametil dopa grubu
antihipertansifler."

Diyet: Hastalarin testlerden 3-4 giin Once
normal tuzlu diyet (100-120 mEq/giin NaCl= her
ogiinde 1 gram= 1/5 tath kasig1 sofra tuzu) almasi
gerekir. Testlerden Once hastanin yeterli tuz alip
almadigin1 kontrol etmek i¢in, 3-4 giin normal
tuzlu diyet aldiktan sonraki 24 saatlik idrarda Na
diizeyi 250 mEq/giin iizerinde olmalidir.

Hastaligin tanisi i¢in yapilacak olan tetkikleri
laboratuvar ve goriintilleme olmak iizere 2 boliim-
de incelemek miimkiindiir.*

A) Laboratuvar Tam

PHA’nin tanisina yonelik yapilmasi gereken
laboratuvar testlerini 3 grupta incelemek uygun
olur (Sekil 1).*

1. Baslangic tarama (screening) testleri

a) Serum K* ve bikarbonat (HCO5) olgii-
mii: Olgularin biiyiik bir kisminda serum K* diize-
yi normaldir. Bu nedenle hastaligin tanisinda
hipokalemi ve metabolik alkalozun sensitivite ve
spesifitesi oldukca diisiiktiir. Hastalarin testten

PHA Tanisinda Tarama (Screening) Testleri

Ciddi, 3 antihipertansif ilacin yiiksek dozda kullanilmasina ragmen tedaviye
direncli HT ve hipokalemi, ailede PHA ykiisiiniin bulunmasi1 ve/veya erken
(cocukluk) yasta veya erken eriskin yasta HT* baslamasi.

Kullanilan anti-HT ilaglar1 &nerilen siirede kestikten sonra PRA ve
PI aldosteron diizeyine bakin

PRAQ+ PLAIGA | [PRAWH PLAI >150g/dL % PEEUNT |

P1 Ald/PRA <10 P1 Ald/PRA >20

| ! |

Captopril Siipr.Testi
P1.Ald>15 ng/dL+
P1. Ald/PRA >20

* KA Hiperplazi
* Ekzojen MK kullanimi

* Sekonder Hip. Ald.
*RVH,

® Renin salgilayan Tm. ‘ DOC salg. Tm.

* Malign HT * Cushing Sendrom

* Liddles sendrom

* Aort Koartasyonu

*KKY PHA

RVH= Renovaskiiler hipertansiyon, TM= Tiimor, HT= Hipertansiyon,
KKY= Konjestif kalp yetmezligi, PHA= Primer hiperaldosteronizm,
KAH= Konjenitral adrenal hiperplazi, MK= Minerolokortikoid,

Sekil 1. Primer hiperaldosteronizm tani ve ayirici tanisindaki
laboratuvar testleri.
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once yeterli tuz almasi1 gerekir, aksi halde diisiik
sodyum (Na") diyeti ile distal tiibiiler Na* -K* de-
gisimi sirasinda degisen Na® miktar1 ve bununla
iligkili olarak degisen K" miktar1 az olacagindan
hipokalemi saptanamayabilir. Hipertansif bir olgu-
da 3 giinliik normal tuzlu diyet (100-120 mEq/giin
Na® veya 6 gr NaCl/giin) uygulamasini takiben;
hipokalemi (serum K" <3.6 mEq/lt) ile birlikte
metabolik alkalozun (serum HCO; >31 mEqg/lt)
olmasi ve iiriner K* atiliminin >30 mmol/giin bu-
lunmast PHA’nin tamsii destekler.’” Serum K*
Olctimii icin kan ©rnegi alinmasi sirasinda elin
yumruk seklinde sikilmasi veya kolun turnike ile
asir1 sikilmasi hatali yiiksekliklere neden olabilir.*

b) Randomize PAL/PRA oram; PHA nin ta-
nist i¢in Onemli bir tarama testidir. PAL diizeyi
“ng/dL”, PRA ise “ng/ml/saat” olarak belirtilmek
sart1 ile oranin >20 olmasi PHA tanis! icin yeterli-
dir. Normal bir bireyde istirahat halinde PAL dii-
zeyi <10 ng/dL’dir. Hipertansif bir olguda PRA’s1
<1 ng/ml/saat ve PAL diizeyinin >15 ng/dL (270
pmol/L) olmas1 PHA nin tanisin1 desteklemektedir.
Bu testin sensitivite %95, spesifitesi %75’tir. An-
cak EH olgularin yaklasik %25’in de PRA’nin
diisiik oldugu unutulmamalidir. Bu test hipertansif
olgularda PHA tanis1 i¢in bir tarama testi olarak
kullanildiginda, hipertansif olgularda PHA orani
%5-13 arasinda degismektedir.>'*">

¢) Aldosteron sekresyonunun sirkadiyen
ritminin izlenmesi: Bu test ile aldosteron
sekresyonunun intrinsik sirkadiyen ritminin deger-
lendirilmesi amaclanir. Ancak, test oncesi RAS’1
etkileyen pek cok antihipertansif ilacin uzun siireli
(2-3 hafta) kesilmesi gereklidir. Ciinkii, antihiper-
tansif ilaclarin biiyiik bir kism1 RAS’1 etkilemekte-
dir. Bilindigi gibi aldosteron salimmi ACTH’a
bagiml olarak gerceklesir. Bu nedenle aldosteron
diizeyi sabah 07-08 saatleri arasinda en yiiksek,
aksam 22-24 saatleri arasinda ise en diisiik diizey-
dedir. IAH’de ise bu sirkadiyen ritim bozulmustur.
Bu testin tansal degeri diisiiktiir.”

d) Tuz ve su kisitlamasi sonrasi PRA’sin
olciilmesi: EH ile PHA arasindaki ayirici tanida
yardimcidir. PRA <1 ng/ml/saat saptanan bir has-
tada tuz ve su kisitlamasini takiben furosemid IV
uygulamas1 sonrasi veya olgunun 4 saat siireyle

81



Ozmen ve ark.

Endokrinoloji ve Metabolizma Hastaliklari

ayakta kalmas1 sonras1 PRA <1 ng/ml/saat bulun-
mas1 PHA’nin tanisim destekler.’

e) Kaptopril siipresyon testi: PHA nin tanisi
icin ya tarama testi ya da taniyr dogrulayici test
olarak kullanilir. Saglikli bir kiside 25-50 mg tek
doz PO kaptopril verilmesinden sonra PAL diize-
yinin <15 ng/dL bulunmasi normal olarak kabul
edilir. Buna karsin PAL diizeyinin suprese olma-
mas1 ise PHA lehine degerlendirilir. Testin tanisal
sensitivitesi  %90-100, spesifitesi ise  %50-
80" dir 341617

2. Tamy1 dogrulayici testler

a) Serum aldosteron diizeyi: Hastaya testten
3 giin Once normal tuzlu diyet (100-120 mEq/giin
Na veya 6 gr/giin NaCl ) uygulanir. Test sabahi 1
saat slireyle sirt Uisttii yatmay: takiben PAL diize-
yinin >22 ng/dL bulunmas: PHA nin tanisim des-
tekler. Ancak, PHA’I1 olgularin yaklasik %40’1n da
PAL diizeyi normal referans degerlerinin iist nor-
mal sinirina yakin bulunabilir. Bu nedenle olgula-
rin bir kismi hatali EH tams1 alabilmektedirler.**

b) 24 saatlik idrarda aldosteron atilimi;
PHA tanisim destekleyen onemli testlerden birisi-
dir. Ug giinliik normal tuzlu diyeti izleyen 4. giinde
24 saatlik idrardaki aldosteron diizeyinin >14
mcg/giin bulunmasi PHA lehine degerlendirilir.
PHA’11 olgularin ¢ok az bir kisminda (%7) 24 saat-
lik idrar ile atilan aldosteron miktar1 <14 mcg/giin
bulunabilmektedir.** Testin sensitivitesi %96,
spesifitesi %93’ tiir.*

¢) Tuz yiikleme testi: Peroral (PO) veya
intraven6z (1V) olarak uygulanabilir.

i. PO tuz yiikleme testi: Test yapilmazdan once-
ki 5 giin siireyle hastaya 100-120 mEq/giin NaCl giin
PO olarak verildikten sonra PAL ve PRA’s1 ile bir-
likte 24 saatlik idrarda aldosteron, Na, K ve kreatinin
atilimi tayin edilir. 24 saatlik idrarda Na atiliminin
250 mEq/giin bulunmasi, test oncesi yeterli tuz alin-
digin1 ve testin giivenilir oldugunu gosterir.’

ii. IV tuz yiikleme testi: Bazal ve 500 ml/saat
izotonik NaCl 4 saat siireyle IV olarak (toplam 2
L) verildikten sonra PAL ve PRA’sina bakilir.
Normal bireylerde ve EH’de IV uygulamadan son-
raki PAL diizeyi <8.5 ng/dL, PRA’s1 <0.6
ng/ml/saat bulunur. Buna karsin ASA ve primer
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adrenal hiperplazide ise PAL diizeyinde baskilan-
ma olmaz.’

d) Plazma veya idrarda 3 a, 5 B-tetrahidro-
aldosteron diizeyinin dlgiilmesi: Karacigerde
sentezlenen aldosteronun %45’ini olusturan 6nemli
bir metabolitidir. EH ile PHA arasindaki ayirici
tanida yardimcidir, ASA’da diizeyleri artis goste-
rir. Testin sensitivitesi %96, spesifite %95’tir an-
cak, heniiz ticari kiti mevcut olmadig1 i¢in rutinde

kullanilmamaktadir.*'®

3. PHA’m subtiplerinin ayiric1 tamsina
yonelik testler

a) Adrenal vene ait kan orneklerinde
aldosteron ve kortisol diizeyi dl¢iimii: Invaziv bir
yontemdir. Sag siirrenal vene girmek zordur, bu
nedenle deneyimli teknik ekip ve deneyimli
radyologa gereksinim vardir. Test IAH ile ASA
arasindaki ayirict tanida ve ASA’nin lokalizas-
yonunu belirlemede olduk¢a yararhidir. Her iki
adrenal venden ve plazmadan alinan 6rneklerde
aldosteron ve kortisol diizeyleri tayin edilir. Tek
tarafli aldosteronomalarda, adenomun lokalize ol-
dugu tarafta aldosteron diizeyi ile karsi taraftaki
aldosteron diizeyi arasindaki oran >10/1’dir. Her iki
adrenal venden alinan 6rneklerde aldosteron/kortisol
orani >5 ise yiiksek olan tarafta adenomun bulunma
olasiligr fazladir. Renal arter stenozunda bu test
hatal1 pozitif sonuglar elde edilir. Bu nedenle test
oncesi renal arter stenozunun varlig1 diglanmalidir.
Adrenal ve iliyak ven trombozu, adrenal hemoraji
ve/veya adrenal yetmezlik gibi ciddi komplikas-
yonlar1 bulunmaktadir.>*"

b) Postural stimiilasyon testi: ASA’lar,
ACTH’a duyarlidir. PAL diizeyinin ayaga kalkinca
azalmast ve PRA’nin baskilanmasi ASA tanisim
destekler. Buna karsin IAH da RAS’1 anjiyotensin-
I (A-II)’ye duyarl oldugundan, PAL diizeyi ayaga
kalkinca artis gosterir. Bazal PAL diizeyi >25
ng/dL’dir ve ayaga kalkildiginda aldosteron diize-
yinde azalma ve plazma 18-hidroksikortison diize-
yindeki artisin goriilmesi tek tarafl siirrenal adenom
lehinedir. Renin cevapli (Response) adenomalar
(RRA)’da diisiik renin diizeyli hipertansiyon ve orta
dereceli hiperladosteronizm bulunur.  Standart
postural testte bazal serum aldosteron ve PRA dii-
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zeyleri, ayaga kalktiktan 2 saat sonra tekrar Olcii-
liir. Normalde, EH, IAH ve RRA’da ayaga kalkin-
ca serum aldosteron diizeyi bazale gore %50 artig
gosterir. Buna karsin ASA’ll olgularda PAL dii-
zeyleri ayaga kalkildiginda artis gostermez. Bu
testin PHA’l1 olgularin ayirict tanisindaki sensi-
tivite ve spesifitesi %80-85’tir.**’

¢) Furasemid stimiilasyon testi: Bu test ge-
nellikle postural stimiilasyon testi ile birlikte yapi-
lir. Testten 1 gece once furosemid (40 mg) PO
olarak alinur, ertesi sabah 2-3 saat ayakta kaldiktan
sontra PAL ve PRA’s1 tayin edilir. PRA <1
ng/ml/saat bulunmasi: PHA lehinedir.’

d) Plazma 18-hidrokortikosteron, 18
hidroksi-kortisol ve 18 oxo-kortisol diizeylerinin
oOlciilmesi: Her {icii de aldosteron sentezinin basa-
maklarini olusturur. IAH ile ASA ayiric1 tanisinda
ve IAH ile Tip 1-glukokortikoide duyarl familiyal
hiperaldosteronizm ayirict tanisinda katkist vardir.
Her ii¢ parametre ve PAL diizeyi IAH’da azalma
gosterirken, ASA ve Tip 1 glukokortikoide duyarl
familiyal hiperaldosteronizm de artig gosterir. Tes-
tin sensitivite ve spesifitesi belli degildir."

Tip 1 glukokortikoide duyarh familiyal
hiperaldosteronizm

Otozomal dominant gegisli, erken yaslarda 1-
Iimli veya ciddi hipertansiyon ile kendini gosteren,
aile Oykiisiinde erken yaslarda hipertansiyona
sekonder hemorajik inme goriilmesi ile karakterize
bir hastaliktir. Bu hastalikta hiperaldosteronizmin
ACTH’a bagimli olmasi nedeniyle glukokortikoid
tedavisi sonucu hipotalamus-hipofiz-adrenal aks1
baskilanarak, PAL diizeylerinde azalma gozlenir.”'
1-2 mg deksametazon sonras1 PAL diizeyinin <4
ng/mL bulunmas: hastalik icin tan1 koydurucudur.’

B) Goriintiilleme Yontemleri: (Sekil 2).

1. Siirrenal BT: Abdominal BT’lerde non-
fonksiyonel adrenal insidentoloma gézlenme orani
%?2-10 arasinda degismektedir. Aldosteronamalarin
tanist ve ayirici tanist icin spiral BT ile goriintiile-
me ilk tercih edilecek radyolojik tani yontemidir.
Ancak, BT’ nin 2-2.5 mm’lik ince kesitli kontrast
madde verilerek yiiksek rezoliisyonlu cihazlar ile
yapilmas1 gerekir. Ciinkii, ASA’lar kortisol iireten
adenomlara gore daha kiigliktiir. BT nin sensi-
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ADRENAL SCAN
Normal CT veya ‘ Bilateral Lezyon ‘
Bilateral Hiperplazi
Aile oykiisii varsa GK \ l

Duyarli Familial Tip 1
HA diisiiniip
Genetik tetkik yapin

‘ Unilateral Lezyon ‘

Aldosteronoma ‘

nom Aldosteronoma
olasiligt DUSUK

olasiligi YUKSEK

v

Serum 18 OH Kkortikosteron, serum ve
idrar 18-oxo-kortisol, + 18 OH kortisol
OLC; DST, FKT UYGULA

‘ NP 59 Todokolesterol Scan (+) ‘ — ‘ Selektif Adrenal Venoz Ornek ‘

‘ ASA ‘ ‘ Lokalizasyf;n Belirleme ‘

DST= Deksametazon siipresyon testi, FKT= Fludrokortisone
Siipresyon Testi, ASA= Aldosteron salgilayan adenom

Sekil 2. Primer hiperaldosteronizm tani ve ayirici tanisindaki
goriintiileme yontemleri.

tivitesi >%90, insidentolamalarda ki hatali pozitif-
lik oran1 ise %10’dur. Yiiksek rezoliisyonlu cihaz-
lar ile yapilan ¢ekimlerde “IAH” saptama oram
yiiksektir. Benzer sekilde, uzun siireli adrenal
hiperplaziler nodiiler formasyon gésterebilir ve bu
gorilintii otonom adrenal adenomlar ile karisabilir.
Stirrenal adenomlarin manyetik rezonansin tanisal
degeri, yiiksek rezoliisyonlu, 2-2.5 mm’lik ince
kesitli kontrast madde verilerek yapilan BT ye
oranla daha diisiiktiir.>****

2. NP-59 iodokolesterol sintigrafisi: Adre-
nal adenom ile adrenal hiperplazi arasindaki ayirici
tanida katkis1 vardir. Kiiciik adenomalarda hatali
negatif sonuclar verebilir. Sprinolakton kullanil-
diktan sonra testin tanisal degeri artar. Adrenal
vene ait kan oOrneklerinde aldosteron Olc¢iimiine
alternatif bir testtir.”*

3. Adrenal flebografi: Invaziv bir testtir.
Venoz orijinli adrenokortikal adenomlarin etrafim
sararak onlarin viziiialize olmasini saglar. Adrenal
infarktiis gelisme orami yiiksek olmasi nedeniyle
rutinde kullanilmamaktadir.>*

PHA Tanisinda Nadir Kullanilan Testler

1. Fludrokortisone siipresyon testi: NaCl
infiizyonu veya PO tuz yiikleme testinin benzer
prensiplerini igerir.
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PHA’nin tanisi icin spesifik bir testtir. Hasta-
nin 4-5 giin siireyle hospitalizasyonu gerektigin-
den, son derece nadir uygulanmaktadir. Normal
bireylerde test sonrasi PAL diizeyi <8 ng/dL,
tiriner aldosteron diizeyi <12 mcg/giin bulunurken,
PHA’da idrar ve PAL diizeylerinde baskilanma
izlenmez.**

2. Deksametazon siipresyon testi (DST): Sa-
dece familiyal hiperaldosteronizm olasilig1 bulunan
kisilerde uygulanir. PO 1-2 mg/giin deksametazon
verilmesini takiben plazma ve idrar aldsoteron
tayin edilir. Tip 1 glukokortikoide duyarli familiyal
hiperaldosteronizmin tamis1 i¢cin DST’nin cut-off
degerleri; PAL diizeylerinin <4 ng/dL olmasi
ve/veya bazale gore PAL diizeylerinde %80’nin
iizerinde baskilanma goriilmesidir.>*

3. Metoklopramid testi: ASA ile IAH ara-
sindaki ayirici tamida katkisi bulunan bir testtir.
Saglikl1 bireylerde aldosteron salinimini baskilayan
metoklopramid 10 mg IV olarak uygulandiktan
sonra, serum aldosteron diizeylerinde asir1 artig
olmast ASA’y1, aldosteron diizeylerinin degisme-
mesi veya azalmasi ise IAH tanisin destekler.”*

4. Sprinolakton testi: Giiniimiizde PHA ta-
nis1 i¢in daha hizli, giivenilir ve daha basit testlerin
rutine girmesi nedeniyle tercih edilmemektedir.
Test icin hastanin 5 hafta siireyle 400 mg/giin do-
zunda sprinolakton kullanmasi gerekmektedir.
Sprinolakton  kullanimim1 ~ takiben  hastanin
diyastolik kan basincinda 20 mmHg nin {izerinde
azalmanin olmas1 ASA tanisim1 desteklemektedir.

5. ACTH stimiilasyon testi: 250 ug ACTH
IV olarak uygulandiktan sonra, ASA’larda PAL
diizeyinde belirgin artis goriilirken, IAH’da ise
daha zayif bir artis izlenir. Testin tamisal degeri
oldukca azdir.**

Tedavi
1. Cerrahi tedavi:

Tek tarafli ASA’da unilateral adrenalektomi
onerilmektedir. Giiniimiizde hastanede yatis siire-
sini kisaltan, morbiditeyi azaltan laparaskopik
adrenalektomi operasyonlar1 uygulanmaktadir.”*?®
Operasyon o©ncesi hastalardaki hipertansiyon ve
hipokaleminin kontrol altina alinmasi1 gerekmekte
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ve bunun icin de yaklasik 3-4 haftalik bir siireye
gereksinim duyulmaktadir.**

2. Medikal tedavi:

ASA’ll olgularda sprinolakton 6zellikle ilk se-
cilecek antihipertansif ilagtir. flacin, 25-50 mg giin-
de 2 doz halinde (yemek ile birlikte) alinmasi, doz
artislarinin haftada bir kez yapilmasi ve maksimum
2 x 200 mg veya 400 mg/giin tek doz olarak kulla-
nilmasi Gnerilmektedir.* Olgularn biiyiik bir kis-
minda diisik doz sprinolakton tedavisi ile yanit
almmaktadir.”® Sprinolakton ayni: zamanda androjen
sentez inhibitorii ve antiandrojenik etkilidir. Bu
ozelliginden dolay1 bayanlarda hirsutizm tedavisin-
de de kullanilan sprinolakton tedavisini takiben,
kadinlarda adet diizensizligi, erkeklerde jinekomasti
ve erektil disfonksiyon goriilebilir.** Akut renal
yetmezligi, ciddi renal yetmezlik, gebelik ve
hiperkalemi gibi durumlarda kullanimi kontren-
dikedir. ACEI ve glukokortikoidler ile birlikte kul-
lanildiginda hiperkalemiye neden olmaktadir.” Yan
etkilerinden dolay1 sprinolaktonun kullanilamadigi
durumlarda, selektif olarak mineralokortikoid resep-
toriine baglanarak etkisini goOsteren yeni bir
antimineralokortikoid ila¢ olan “eplerenone” kulla-
dolay1
sprinolaktona gore antiandrojenik etkisi cok daha
azdir>**’ Iml veya ciddi renal yetmezliklerinde
(serum kreatinin diizeyi >2 mg/dL olan olgularda)
ve mikroalbuminiirili Tip 2 diyabetik olgularda
kullanilmas kontrendikedir.’

nmilabilmektedir. Bu ozelliklerinden

Her iki ilacin kullamilamadigi durumda ise K*
tutucu bir ila¢ olan “amilorid” ile medikal tedavi
yapilabilmektedir. Amilorid tedavisinde baslangigta
giinde 2 kez 5 mg dozda kullanilmas, yeterli yanitin
alinamadigi durumlarda giinliik kullanim dozunun
30 mg’a kadar arttirilmasit Onerilmektedir. Ancak,
amiloridin diliretik ve antihipertansif etkisi ¢cok fazla
degildir, bu nedenle hidroklorothiazid grubu
diiiretiklerin tedaviye eklenmesi gerekebilir.*

Familiyal Tip 1 glukokortikoidlere duyarli
PHA’lK  olgularin tedavisi icin diisik doz
glukokortikoidlerin (hidrokortison veya prednisone)
kullanilmas: yeterlidir. Cogu kez optimal dozda
glukokortikoid tedavisi ile hem kan basincit hem de
aldosteron diizeyi normale donmektedir.’
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Sonug¢
Hipertansif olgularda sekonder hipertansiyon

nedenleri arasinda PHA nin 6nemli bir yer tutmak-
tadir. Bu nedenle, hastaligin tanisina yonelik ge-
rekli tetkiklerin yapilmasi ve boylece PHA’I1 olgu-
larda ortaya ¢ikabilecek hipertansiyon ve hipertan-
siyona sekonder olas1 komplikasyonlarin 6nlenme-
si miimkiin olabilecektir. Tan1 konulduktan sonra
ASA ile IAH arasinda ayirici taninin yapilmasi ve
uygun medikal veya cerrahi tedavinin uygulanarak
hem aldosteron hem de hipertansiyonun normale
getirilmesi amaglanmalidir.
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