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Addison Hastalig1 ve Polindropati Birlikteligi

Addison’s Disease Concomitance with
Polyneuropathy: Case Report

OZET Addison Hastalig1 (AH) siirrenal bezlerin destritksiyonu ile giden kronik bir hastaliktir. Her
iki cinste esit siklikta goriilmektedir ve yillik insidansi 40/1.000.000 civarindadir. Sik goriilen semp-
tom ve bulgular; giigsiizliik, cabuk yorulma, istahsizlik, kilo kaybs, ciltte pigmentasyon artisi ve gas-
trointestinal semptomlardir. Laboratuvar bulgular olarak anemi, lenfositoz, eozonofili, hiponatremi,
hiperpotasemi ve prerenal azotemi goriilmektedir. Ancak tani i¢in en énemli laboratuvar bulgular

serum kortizol diizeyindeki diisiikliigiin yan1 sira Adrenokortikotropik hormon (ACTH) diizeyinin
yiiksek olmasidir. Endokrinolojik hastaliklar ile nérolojik hastaliklarin birlikteligi sik olarak gorii-
mektedir. Ancak AH ve polinéropati birlikteligi literatiirde oldukga nadir olarak bildirilmistir. Bu
¢aligmada bilgilendirilmig onam formu alinmig olan 32 yaginda erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Adrenal yetmezlik; Addison hastaligi; polinropatiler

ABSTRACT Addison’s Disease (AD) is a chronic disease with the destruction of surrenal glands. It
is seen equally in each sex and annual incidence is about 40/1.000.000. The most common symp-
toms and findings are; weakness, anorexia, fatigability, weight loss, increased pigmentation in skin
and gastrointestinal symptoms. As laboratory findings; anemia, lymphocytosis, eosinophilia, hy-
ponatremia, hyperpotasemia and prerenal azotemia are seen. But the most important laboratory
finding is the decreased level of cortisols as well as increased Adrenocorticotrophic hormon (ACTH)
levels. The concomitance of endocrinologic and neurologic diseases are seen frequently. But con-
comitance of AD and polyneuropathy has been rarely reported in the literature. In this study, a 32
year old male patient with informed consent from is presented.

Key Words: Adrenal insufficiency; Addison disease; polyneuropathies

Turkiye Klinikleri ] Neur 2016;11(2):55-9

olindropati periferik sinirlerin ayni etiyolojik nedenle etkilenmesi

sonucu olusmaktadir. Edinsel ve herediter olarak ortaya ¢ikabilmek-

tedir. Edinsel polinéropatilerin etiyolojisinde sistemik hastaliklar,
kanser ve lenfoproliferatif hastaliklar, metabolik bozukluklar, enfeksiyon-
lar, ilaglar, immiin hastaliklar bulunmaktadir. Ancak bir kisminda etiyolo-
jik neden bulunamamaktadir.

Endokrin bezler salgiladiklar1 hormon, peptid veya gesitli kimyasal
maddeler ile uzak organlar tizerine etki ederek viicudun metabolik islevle-
rinde gorev almaktadir. Bu bezlerin fonksiyon bozukluklari ile ortaya ¢ikan
klinik tablolarin ¢oguna noérolojik bozukluklar da eslik etmektedir. Biitiin
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endokrinolojik bozukluklar icerisinde en ¢ok go-
riilen hastalik diabetes mellitus ve buna bagh or-
taya c¢ikan diyabetik noropatilerdir.>® Adrenal
bezlerin bozukluguna bagh olarak ortaya ¢ikan no-
rolojik tablolar i¢inde Adrenokortikotropik hor-
mon [Adrenocorticotrophic hormone (ACTH)]ve
kortizol yiiksekligi ile giden Cushing sendromunda
psikoz, depresyon, intihara egilim, nekrotizan mi-
yopati, okiiler bozukluklar gibi néropsikiyatrik tab-
lolar ile sik¢a kargilagilabilmektedir.?

ACTH yiiksekligi ve kortizol diisiikligi ile
giden Addison Hastalig1 (AH) etiyolojisinde bagta
otoimmiin mekanizmalar olmak iizere enfeksi-
yonlar, graniilamat6z ve tiimoral hastaliklar bu-
lunmaktadir. Her iki hastaligin pek ¢ok ortak
etiyolojik nedeni olmasina ragmen birliktelikleri li-
teratiirde sagirtici diizeyde az bildirilmigtir.

I OLGU SUNUMU

Otuz iki yaginda erkek olgu; ¢abuk yorulma, ba-
caklarda agr1, giigsiizlitk ve uyusma yakinmalari ile
klinigimize bagvurdu. Oykiisiinden dért y1l 6nce
bacaklarda gligsiizliik ve uyusma, takiben ¢abuk
yorulmanin basladigi, kisa siire igerisinde yakin-
malarina dengesiz yliriime, cilt renginde koyu-
lagma, istahsizhik ve kilo kaybinin eslik ettigi
6grenildi. Yakinmalarinin duragan seyrettigi, iki y1l
once ayaklarda tisiime nedeni ile sicak su torbasi
kullanmaya bagladig, sicakligi hissetmedigi i¢in
ayaginda yanik olustugu 6grenildi. Ozge¢misinde
cocukluk doneminden beri sag kulakta isitme kayb1
oldugu ve yaklasik 10 yildir 1 paket/giin sigara tii-
kettigi, soy ge¢mis 6zelliklerinde ise annesinde hi-
pertansiyon bulundugu, babasinin akciger kanseri
nedeniyle 6ldiigii ve dayisinin da akciger tiiberkii-
lozu nedeniyle tedavi gordiigii 6grenildi.

Ik fiziki ve nérolojik bakisinda; tansiyon ar-
teryel 100/60 mm Hg, paraparezi (bilateral alt eks-

tremite proksimali 4/5), derin tendon refleksleri st
ekstremitelerde canly, altta hiperaktif, bilateral Ba-
binski refleksi ve asil klonusu pozitif, ayaklarda
corap tarzinda ylizeyel duyu kusuru tanimladi,
derin duyu ve serebellar sistem muayenesi dogal,
bilateral 6n kol ve peroneal kas gruplarinda atrofi,
dis eti ve ekstremitelerin ekstensor yiizeylerinde
pigmentasyon artig1 ve genis tabanl spastik ytirii-
diigii saptand: (Resim 1).

Laboratuvar incelemelerinde; normokrom
normositer aneminin yani sira hafif lenfositoz, mo-
nositoz ve eozonofili saptandi. Biyokimyasal tet-
kiklerinde aglik kan sekeri, kan iire nitrojeni,
kreatinin, potasyum, karaciger enzimleri, tiroid
fonksiyon testleri, tiroid otoantikorlari, vitamin
B12, folat diizeyleri ve serum lipid profili normal
sinirlardaydi. Serum sodyum degeri normalin alt
sinirinda (134 mEq/L) idi. Eritrosit sedimantasyon
hizi ve tam idrar tetkiki normal sinirlardaydi.
Kanda ¢aligilan enfeksiyon panelinde (Rubella, to-
xoplazma, sitomegaloviriis, brucella, HIV, hepa-
titler) patoloji saptanmadi. Timor belirtegleri,
immiinglobulin (Ig) G, A ve M diizeyleri ile pro-
tein elektroforezi normal sinirlardaydi. Serum
kortizol diizeyi 4,04 ug/mL (6,7-22,6), dehidroepi-
androsteron-sulfat (DHEA-SO4) diizeyi 65,4 ug/mL
(106-464), instlin diizeyi 1,25 ug/mL (1,9-23),
ACTH 1250 pg/mL (10-50) saptandi. Yapilan tii-
berkiilin testinde (PPD) 13 mm olarak okundu. Pe-
riferik yaymada normokrom normositer eritrositler
saptandi.

Serebral ve tiim spinal kontrasth manyetik re-
zorans goriintiileme (MRG)‘de T2 ve Flair agirlikli
goriintiilemelerde korpus kollosum genusunda pa-
tolojik kontrastlanma gostermeyen demiyelinizas-
yon, servikalde ters agilanma, C4-C5 ve C5-C6
servikal segmentlerde disk bulgingi, Th5-Th7 dii-
zeylerinde ise ince hidromiyeli saptand: (Resim 2).

RESIM 1: Ekstremitelerin ekstrensor yiizeylerinde ve dis etlerinde belirgin hiperpigmentasyon ile peroneal kas grubu atrofisi.
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RESIM 2: Olgunun serebral ve spinal MR gérunttileri.

Toraks ve abdomen bilgisayarli tomografisin
(BT)’de ve transtorasik ekokardiografide anlamh
patoloji saptanmadi. Elektronéromiyografide
(ENMG) duysal sinir ileti ¢aligsmalarinda; mediyan
ve ulnar sinir duysal ileti hizlarinda yavaslama yan1
sira sural sinir duysal aksiyon potansiyeli alinmadi.
Motor sinir ileti caligmalarinda; iist ekstremitede
mediyan sinir ileti hizinda yavaglama ve distal la-
tansinda gecikme, alt ekstremitede fibuler sinir ve
posterior tibial sinir ileti hizinda yavaslama ile pos-
terior tibial sinir distal latansinda gecikme saptanda.
[gne EMG’de incelenen kaslarda denervasyon po-
tansiyelleri yoktu ve ndrojenik (uzun siireli, yiiksek
amplitiidlii, polifazik) motor iinit potansiyelleri
saptand1. Bulgular aksonal yikimin eslik ettigi po-
lindropati lehine yorumlandi. Olgumuza lomber
ponksiyon 6nerildi ancak kabul etmedigi icin ya-
pilamadi. Somatosensoryel uyarilmig potansiyel ca-
lismasinda sag mediyan sinir incelemesinde N9
latans1 21.25 milisaniye (ms), N20 latans1 28.65 ms,
sol mediyan sinir N9 latans1 20.25 ms, N20 latans1
23.70 ms olarak saptandi. Posterior tibial sinirden
yapilan kayitlamada ise P1 latansi sagda 52.00 ms
solda 51.80 ms olarak saptand: ve bulgular bilateral
fasikulus grasilis etkilenmesi lehine yorumlandi.
Beyin sap1 isitsel sistem incelemesinde; solda I-III-
V dalgalarin latansi sirast ile 1.6, 3.7, 5.5 ms sagda ise
1.2, 3.3, 5.9 ms olarak saptand: ve bulgular normal
olarak yorumlandi. Viziiel sistem incelemesinde;
bilateral P100 latansinda gecikme saptandi (sagda
P100 latans1 144 ms, solda P100 latans1 143 ms).

Olguda ACTH stimiilasyon testi yapildi.
ACTH stimiilasyon testinde 30 ve 60. dakikada kor-
tizol diizeyinde artma ve ACTH diizeyinde diigme
izlenmedi (Tablo 1).

Fiziki ve norolojik baki, laboratuvar verileri,
elektrofizyolojik incelemeler, nérogériintillemenin

TABLO 1: ACTH stim(ilasyon testi.

Kortizol ACTH
Bazal degerler 4,04 >1.250
30. dakika 4.8 >1.250
60. dakika 44 >1.250

ACTH: Adrenocorticotropic hormone.

birlikte degerlendirilmesi neticesinde AH (otoim-
miin) ve polindropati tanisi alan olguya Endokri-
noloji ve Metabolizma Bilim Dali’'nin 6nerisiyle
tedavide 1 mg/kg/giin dozunda metil prednilozon
baglandi ve haftada 16 mg azaltilarak 16 mg/kg/giin
dozuna kadar diigtildii. Metil prednilozon tedavisi-
nin ikinci haftasinda olgunun nérolojik bulgula-
rinda diizelme olmadi. AH’nin ve polindropatinin
ayni otoimmiin kékenden kaynaklanabilecegi dii-
stintilerek polindropati i¢in 0,4 mg/kg/glin dozunda
toplam bes doz intraven6z immiinglobulin (IVIg)
verildi. Spastik yliriime paternine yonelik olarak
Baklofen 20 mg/giin baslandi. Agr1 ve uyusmalari
icin Gabapentin 600 mg/giin baglanarak 1800
mg/giin dozuna kadar titre edildi.

Son noérolojik muayenesinde (metilprednilo-
zon tedavisinin {i¢lincii haftasinda ve IVIg tedavi-
sinden bir hafta sonra) motor defisiti olmayan ve
yliriime paterninde belirgin diizelme olan olgu me-
tabolizma ve endokrinoloji bilim dali ve klinigimiz
tarafindan takibe alinmak iizere 6nerilerle taburcu
edildi.

I TARTISMA

AH ilk olarak 1855 yilinda Thomas Addison tara-
findan bobrek istii bezlerin destritksiyonuna bagh
olarak ortaya ¢ikan yorgunluk, cilt renginde koyu-
lagsma ve oliimle seyreden bir tablo olarak tanim-
lanmigtir.®
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AH genellikle sinsi baglangi¢chdir. Travma, en-
feksiyon veya cerrahi bir stresin tetikledigi biling
kaybi, bulanti, kusma ve sok tablosunun eslik
ettigi akut adrenal krizle kendini gosterebilmek-
tedir.” Adrenal medulladan katekolaminler, kor-
teksten ise glukokortikoidler, minerolokortikoidler
ve adrenal androjenler salgilanmaktadir.® AH’da
adrenal korteksten salgilanan bu hormonlarin ek-
sikligine bagh olarak klinik bulgular ortaya ¢ik-
maktadir. En sik goriillen bulgular halsizlik,
yorgunluk, kilo kaybi ve ciltte pigmentasyon artisi
olup, olgumuzda da bu yakinmalar mevcut oldugu
gortilmiistiir.>!° Hastalar hipotansiyona egilimli
olup olgumuzun klinige kabuliinde tansiyon arter-
yel degeri 100/60 mmHg olarak dl¢iilmiis ve iz-
lemlerinde de diisiik seyretmistir. Laboratuvar
bulgular1 anemi, lenfositoz, monositoz, eozonofili,
hiponatremi, hiperpotasemi, hipoglisemi, tiremi,
kortizol diizeyinde diisiikliitk ve ACTH diizeyinde
artmadir.!’ Olgumuzda normokrom normositer
anemi, lenfositoz, monositoz, eozonofili yani sira
alt sinirda serum sodyum diizeyi, serum kortizol ve
DHEA-SO4 diizeyi disiik, ACTH diizeyi yiiksek
saptanmistir. Gelismekte olan iilkelerde en sik
neden olan Tiiberkiiloz; PPD testi, akciger grafi-
sinde kavitasyon olmamasi ve toraks BT nin nor-
mal olmasi nedeni ile dislanmustir. Infiltratif
hastaliklar, tiimdral patolojiler yapilan biyokimya-
sal ve radyolojik incelemeler sonucunda diglanmis-
tir. Olgunun 6ykiisinde AH'na neden olabilecek
ila¢ kullanimi saptanmamugtir. Biitiin bu bulgular
1s181nda mevcut durumun otoimmiin kokenli ol-
dugu disiinildi.

AH’nin tedavisi temelde bir yerine koyma te-
davisidir.” Eksik olan glukokortikoid, minerolo-
kortikoidler ve gerekirse adrenal androjenler

replase edilmelidir.'”? Glukokortikoid olarak kisa et-
kili hidrokortizon ile uzun etkili deksametazon
veya prednilozon tercih edilebilmektedir. Minero-
lokortikoid replasmani i¢in sentetik bir minerolo-
kortiod olan Fludrokortizon verilmelidir. flaglarin
doz ayarlamasi igin idrar kortizol ve serum ACTH
diizeyleri kullanilmamaktadir. Adrenal yetmezlik
belirtilerinde gerileme genellikle dozun yeterli ol-
dugunu disiindiiriirken hastada Cushingoid belir-
tilerin ortaya ¢ikmasi ise dozun yiiksek oldugunu
distiindirmektedir.

Serebral MRG’de korpus kallozum genusunda
izlenen hiperintens lezyonun nedeninin hastalik
stirecinde olugan elektrolit bozukluklarina (hipo-
natremi) sekonder demyelinizasyon olabilecegi ve
mevcut piramidal bulgulara bu lezyonun neden
olabilecegini diigiintilmiistiir.

Olgunun noérolojik muayenesinde ¢orap tar-
zinda yiizeyel duyu kusuru nedeni ile yapilan
ENMG’de aksonal yikimin eslik ettigi polinéropati
bulgular: saptandi. Olgunun polinéropati etiyolo-
jisine yonelik yapilan incelemelerde ek patolojik
bulguya rastlanmadi. Sistemik hastaliklar nedeni ile
gelisen polinéropatilerde mevcut hastaligin teda-
visi polindropatinin kontrol altina alinmasinda
onemlidir. Bu nedenle otoimmiin kékenli AH igin
baslanan 1 mg/kg/giin dozunda metil prednilozon
tedavisinden fayda gormemesi {izerine IVIg teda-
visi verilmis ve olgu bu tedaviden belirgin fayda
gormiistiir. Otoimmiin hastaliklarda ve aksonal n6-
ropatilerde IVIg kullanimu ile ilgili yapilan ¢alis-
malarda olumlu sonuclar bildirilmistir.!® Sonuc
olarak olgumuzda var olan AH, polintropati ve
MRG’deki demiyelinizasyonun ortak bir otoim-
miin kokene sahip olabilecegi diisiiniilerek sunul-
maya deger bulunmustur.
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