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Konjenital adrenal hiperplazide testikiiler adrenal rest doku:
Tam ve tedavinin takibinde ultrasonografinin yeri

Testicular adrenal rest tissue in congenital adrenal hyperplasia:
The role of ultrasonography in the diagnosis and treatment follow-up
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OZET

Kongeenital adrenal hiperplazi (KAL), adrenal steroidlerin
vapimndaki enzimatik defekiden. en sik da 21- hidroksilaz
enzim eksikliginden kaynalkiamr. Bu enzim eksikligi azalnng
kortizol yapruna ve hornon ara fiviinferinim hirikmesi. and-
rojenik etkilere neden olwr: Biz bu olgu bildirisinde, prepuber-
tal dénemde manifest hale gelmiy olan KAH It hir olgunun
tesindaki ultrasonografi bulgilaring sunmayr ve redavinin
takibinde wltrasonografinin énemli roliine degdinmeyi amacla-
ik

Anahtar Kelimeler: Konjenital Adrenal Hiperplazi, Ultraso-
nogrefi

SUMMARY

Congenital adrenal hyperplasia (CAH) results from an enzy-
matic defect in the biosynthetic pathway of adrenal steroids,
mostly 21-hydroxilase. This enzyme deficiency results in redu-
ced production of cortisol and the accumudation of hormonal
precursors, some of which produce androgenic effects. in this
case report, we aimed to present the ultrasonographic fin-
dings in a prepubertal boy manifesting with CAH and to emp-
hasize the role of ultrasonography in the follow up of treat-
ment.

Keywords: Congenital Adrenal Hyperplasia, Ultrasonog-
raphy

SIRIS

Konjenital adrenal hiperplazi (KAH); adre-
nal steroidlerin sentez yolundaki enzimatik de-
fekt sonucu olusur. KAH olgularinin % 95’inde
sorumlu olan enzim 21- hidroksilaz eksikligi-
dir. Klasik 21- hidroksilaz eksikliginde, plazma
progesteron ve 17-hidroksiprogesteron seviye-
leri belirgin olarak artar. 21-hidroksilaz enzim
eksikligi olan ¢cocuklar neonatal donemde virili-
zasyon ve tuz kaybi ile karsimiza cikabilecegi
gibi, semptomlar hayatin ilerleyen donemlerin-
de goriilebilir ya da hi¢c semptom vermeyebilir-
ler. Tamist konmamis ya da kontrol edilemeyen
bazi konjenital adrenal hiperplazili erkek olgu-
larda puberte ve sonrasinda adrenal rest dokuyu
temsil eden testikiler kitleler gelisebilir (1). Biz
de bu olgu sunusunda, KAH’I1 bir olguda testi-
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kiiler adrenal rest dokunun tanimlanmasinda ve
tedaviye yanitin takibinde ultrasonografinin ro-
liine deginmeyi amagladik.

OLGU SUNUMU

5 yil 10 aylik erkek cocuk genital bolgede
renk koyulagmasi ve killanma nedeniyle pediat-
rik endokrin klinigine bagvurdu. Boyu 122 cm
(%75 persentil), viicut agirhigr 24 kg (%50-75
persentil) olup, kemik yas1 9 yas ile uyumlu idi.
Genital bolgenin muayenesinde penis boyu: 7
cm, testis voliimleri bilateral : 4 ml ve pubik
killanma evre 2 idi. Yapilan tetkiklerinde
ACTH: 187 pg/dl (_), kortizol 2.1 _g/dl (), 17-
hidroksiprogesteron : 130 ng/dl (_) olarak sap-
tandu.

Testis ultrasonografisinde; her iki testis vo-
liimleri normalin iizerindeydi. Sag testiste
4.2x2.7 mm, sol testiste ise 3.0x2.3 mm boyut-
larinda mediastinum testis komsulugunda sinir-
lart demarke edilebilen, irregiler sinirli fokal
hipoekoik lezyonlar izlendi ve bunlar hastanin
klinik ve laboratuvar bulgular ile beraber de-
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Resim 1: Sag testis aksial planda. mediastinum
testis lokalizasyonunda fokal hipoekoik lezyon alani
goriiltiyor.

Resim 3: Sol testisin aksial goriintiistinde, adrenal

rest doku ile uyumlu fokal hipoekoik alan.

gerlendirildiginde. adrenal rest doku lehine de-
gerlendirildi. Hastanm tedavi sonrasi 3 aylik
ultrasonografi kontroliinde lezyon boyutlarinin
geriledigi saptandi. Hasta halen pediatrik en-
dokrinoloji ve radyoloji klinigi tarafindan ortak
bir sekilde takip edilmektedir.

TARTISMA

Embriyolojik geligsim siiresinde: adrenal
glandlar ve gonadlar birbirleri ile yakin iligki
halindedir ve adrenokortikal hiicreler testikiiler
doku icinde kalabilir. KAH 1t olgularda testis

Resim 2: Renkli Doppler akim incelemede, fokal
hipoekoik lezyon avaskiiler niteliktedir.

Resim 4: Takip ultrasonografisinde, sag
mediastinum testis lokalizasyonundaki fokal

hipoekoik lezyonun boyutlarinda regresyon
izlenmekte.

icindeki adrenal doku ACTH stimiilasyonu ile
biiytiyerek, testis icinde nodiler doku olusturur.
Aberran adrenal rest doku, infantlarm yaklagik
7%50"nde tanimlanmis olmasma karsin, genelde
birkac yil icinde atrofiye olur (2). ACTH kont-
roliiniin yaptlamadigr Addison, Cushing ve
Nelson Sendromlarinda, adrenal rest doku bir
komplikasyon olarak kargimza ¢ikar, Bagta 21-
hidroksilaz enzim eksikligi olmak tizere, diger
formlariyla beraber konjenital adrenal hiperpla-
zl, testiste adrenal rest doku komplikasyonuna
neden olur (1). KAH It ve primer adrenal yeter-
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sizlikli olgularda, bilateral testis periferinde
yerlesimli kitleler tanida adrenal rest tiimorii
akla getirir (3).

Ultrasonografik olarak testikiiler adrenal
rest dokular; olgularin ¢ogunda mediastinum
testise yakin, periferik yerlesimli, her iki testisi
de tutan, oval hipoekojen kitleler olarak gorii-
lir. Bu lezyonlarin cogu (% 86) testikiiler hilus
icinde veya yakimindadir. Olgularin % 83 -
100°nde bilateral testiste adrenal rest dokulara
rastlanir (4). Olgularin cogunda lezyonlar; bila-
teral, multifokal ve nonpalpabldir (1, 5). Ancak
olgularin 9%25’inde unilateral kitle veya kitleler
seklinde goriilebilirler. Tek kitle lezyonu olarak
karsimiza ciktiklarinda genellikle hipoekoik ol-
makla beraber, bazi olgu bildirilerinde hipere-
kojenik lezyonlar veya hiperekojenik halosu
olan lezyonlar bildirilmistir. Kitle lezyonlarmmn
cevre testis dokusuna yikiciligi minimaldir. Ti-
pik olarak, testisin dis konturunu bozmazlar.
Bir diger 6zellik ise, mediastinum yakininda lo-
kalize olduklart zaman, mediastinumun ckoje-
nik ¢izgisi hemen her zaman korunur, Bu 6zel-
likler; adrenal rest tiimoriiniin gercek testis tii-
morlerinden ayriminda yararhdir, Lezyon igin-
de kalsifikasyon bildirilmemistir. Bazi lezyon-
larda renkli Doppler ultrasonografi bulgusu ola-
rak artmig kanlanma goriiliir. Vaskiilarite, peri-
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feral yerlesimli damarlarin santrale dogru uzan-
masi seklindedir (5, 6, 7, 8). Bu lezyonlarin
varlig1, kontrolii tam olmayan veya tamisi kon-
mamig KAH olgularini gostereceginden, takip
sonografisi lezyon boyutunun kiigiilmesini gos-
termesi bakimindan tedaviye cevabin gozlen-
mesinde kullanilan goriintiileme modalitesi ol-
malidir.

Adrenal rest dokunun klinik sunusu genel-
likle ikinci dekad olmakla beraber, hastalarin
¢cogunda kitleler asemptomatiktir. Avila ve
ark.’min bildirdigi serilerde (1); hormon tedavi-
si alan ve ultrasonografik olarak takip edilen
hastalarin ¢ogunlugunda, testikiiler kitle boyut-
larinin artiginda durma, azalma veya kaybolma
gozlenir.

Bilateral adrenal rest dokunun bulundugu
durumlarda, ayirict tanida nadir bilateral senk-
ron tiimorler géz oniinde bulundurulmalidur.
Senkron bilateral tiimérlerin prevalans: % 1
oranindadir ve bunlar arasinda en sik gériilen
gri skala ultrasonografide karakteristik bulgula-
r1 olan lentomadir (5, 6).

Ultrasonografi kolay ulasilabilir olmasi ve
MR goriintiilemeden ¢ok daha ucuz olmasi ne-
deniyle, testikiiler adrenal rest dokusu tespit
edilen olgularin tamsinda ve takibinde secile-
cek goriintiileme modalitesi olmalidir.
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