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Adrenal bezler�n korteks ve medullasšndan ya�am �ç�n 
gerekl� hormonlar salgšlanšr. Adrenal hormonlarda eks�k-
l�k olmasš �ok, h�pogl�sem�k koma ve ölümle sonuçlanan 
elektrol�t ve karbonh�drat metabol�zma bozukluklaršna 
neden olur.  

Yen�do�anda adrenal yetmezl�k tanšsš kl�n�k bulgularšn 
özgül olmamasš ve normal serum kort�zolunun büyük ço-
cuk ve er��k�nlere göre çok dü�ük olmasš g�b� nedenlerle 
güçtür. Bununla b�rl�kte deh�dratasyon, h�perp�gmentas-

yon, h�pogl�sem�, h�ponatrem�,  h�perkalem� ve metabol�k 
as�doz adrenal yetmezl�k tanšsšnš dü�ündürmel�d�r. Vazop-
ressorlara yanšt vermeyen h�potans�yon özell�kle uyaršcš 
olmalšdšr.  Serum kort�zol düzey� normal olsa b�le, hasta 
a�šr stres altšndaysa, kl�n�k bulgularla  relat�f adrenal yet-
mezl�k tanšsš konab�l�r. Bu rehberde yen�do�an dönem�n-
de adrenal yetmezl�k tanš kr�terler�, ve tedav� öner�ler� yer 
almaktadšr. 

1. G�R�� VE AMAÇ

Kanšt ve Öner� Düzeyler�
�• : çok dü�ük
�•�• : dü�ük
�•�•�• : orta
�•�•�•�• : yüksek
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Fetusda adrenal bezler�n gel���m�nde bazš transkr�ps�yon 
faktörler� öneml�d�r.  Stero�dogen�c faktör (SF1) adrenal ve 
gonadal gel���m �ç�n, SRY test�küler embr�yogenez �ç�n ge-
rekl�d�r. DAX1 adrenal gel���m� �ç�n öneml�d�r.  Stero�doje-
n�k akut regülator prote�n (StAR) adrenal ster�odogenez�s 
�ç�n hšz kšsštlayšcš faktör olarak etk� eder (1). 

Fetal adrenalde dokuzuncu haftadan �t�baren fetal zon ve 
geç fetal döneme kadar akt�f olmayan def�t�n�ve zon var-
dšr. �çtek� fetal adrenal zon gebel�k süres�nce stero�d ya-
pšmšndan sorumludur. Gebel���n 24. haftasšndan �t�baren 
bu �k� zon arasšnda gebel���n geç dönem�ne kadar stero�d 
yapšmšndan sorumlu olan geç�c� b�r zon gel���r. Do�um-
dan sonra fetal zon kaybolur ve 6 ay cšvaršnda zona glo-
merüloza (ZG) ve fas�külata (ZF) olu�ur (1,2).  

Stero�dler �ntrauter�n dönemde fetal adrenal ve feto-pla-
sental ün�tede yapšlšr.  Gebel���n sek�z�nc� haftasšndan 
�t�baren fetal adrenal bezde ACTH kontrolü altšnda kort�-
zol üret�l�r (2,3). D�h�droep�androsteron (DHEA) ve sülfat 
formu (DHEAS) 12.  haftadan �t�baren fetal adrenalde sen-
tezlen�r. Plasentada östrogenlere çevr�l�r.  Östrojen fetal 
adrenalden DHEA  sekresyonunu düzenleyen hormondur.  
Erken dönemde plasental hCG adrenal gel���m� düzenler-
se de,  fetal adrenal sekresyon �ç�n en öneml� st�mulus p�-
tü�ter ACTH dšr.  Fetusda CRH konsantrasyonu yüksekt�r. 
Bunun büyük kšsmš ekstra h�potalam�k ve plasental üre-
t�me ba�lšdšr. Plasentada üret�len CRH  b�yoakt�ft�r, CRH 
düzeyler� anne kort�zol düzey� �le koreled�r. Plasental CRH 
aynš zamanda maternal kort�kotrop�k hormon salšnšmšnš 
düzenler (2).   Bu döneme özgü öneml� b�r özell�k de pla-
sental kort�kotrop�n-releas�ng faktör (CRH) yapšmšnšn h�-
potalam�k CRH aks�ne kort�zol tarafšndan uyaršlmasšdšr. Bu 

nedenle do�uma yakšn artar ve fetal adrenal stero�d sen-
tez�n� uyaršr. Do�uma yakšn fetal adrenalde hšzla h�pertro-
f� olur(2). Gebel���n sonuna do�ru fetal kort�zol üret�m�n�n 
2/3 ü adrenal, 1/3 plasental kaynaklšdšr.  Glukokort�ko�d 
reseptörler� (GRs) gebel���n ortasšndan �t�baren saptanšr.  
GRs olmamasšnšn büyük, yapšsal olarak bozuk adrenal 
korteks,  adrenal medüller atrof�, akc��er h�poplaz�s� ve 
defekt�f glukoneogenez �le b�rl�kte  g�tt��� göster�lm��t�r 
(3). Fetal kort�zol 11
-h�droks�stero�d deh�drogenaz t�p II 
(11
HSD-II) enz�m�nce akt�f olmayan kort�zona dönü�ür.  
Gebel���n sonuna do�ru fetal karac��er ve akc��er�n dah�l 
oldu�u dokularda 11-beta h�droks�stero�d deh�drogenaz 
I akt�v�tes� artar ve kot�zon kort�zole dönü�ür. Bu kort�zol 
artš�š (the cort�sol surge) fetusun ekstrauter�n hayata alš�-
masš �ç�n çok öneml�d�r (1,2). Fetal ACTH sekresyonunda 
arg�n�n vasopress�n ve katekolam�nler�n rolü vardšr. Fe-
tal adrenal bez terme yakšn aldosteron  salgšlar C/S �le 
do�anlarda anne düzey�n�n �k� üç katš aldesteron düze-
y� ölçülmü�tür (2).  Fetal ren�n anj�otens�n s�stem� tuz ve 
suyun renal atšlšmš ve ol�goh�dramn�os gel��memes� �ç�n 
öneml�d�r. Ancak yüksek aldesteron düzey� olmasšna kar-
�šn kord kanšnda ren�n düzey� �le aldesteron sev�yes� ara-
sšnda korelasyon bulunamamš�tšr.  Deksametason  fetal 
p�tu�tary-adrenal aksš terme do�ru bloke edeb�l�r,  18 to 
20 haftalarda etk�s� göster�lemem��t�r.   

Do�umdan hemen sonra, üçüncü tr�mesterde DHEA ve 
DHEAS üreten fetal zon küçülmeye ba�lar. Bu küçülme 
dola�šmdak� DHEA düzeyler�nde an� dü�ü�e neden olur. 
DHEA düzeyler� 1 hafta … 1 ay  arasšnda yüksel�r. Prema-
türe bebeklerde düzeyler daha dü�ük bulunur ve 17-OH 
progesteron daha yüksek oldu�u �ç�n tarama testler�nde 

2. ADRENAL BEZLER�N
GEL���M�



3

hatalš yüksek sonuçlar elde ed�leb�l�r(4).  Yen�do�anda ad-
renal cevabšn azalmš� olmasš mortal�te ve morb�d�te açš-
sšndan r�sk yaratšr. Çünkü kort�zol 

�y Prote�n, karbonh�drat, l�p�t ve nükle�k as�t metabol�z-
masšnš düzenler 

�y Vazokonstr�ktörlere vasküler cevabš düzenler  

�y Akut �n� amasyonda artan kap�ller geç�rgenl��� azaltšr  

�y Ekstrasellüler sšvšnšn düzenlenmes� ve  �n� amatuvar 
cevabšn baskšlanmasšnda rol oynar  

�y Santral s�n�r s�stem� gel���m�nde nörotrop�k olarak  rolü 
oynar

�y  Özell�kle küçük prematüre bebeklerde,  ancak zama-
nšnda do�anlarda da adrenokort�kal cevap dü�ük ola-
b�l�r
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Prematürede �mmatür h�potalam�k p�tü�ter aks ve 11
-h�d-
roks�laz g�b� ara enz�mler�n eks�kl���ne ba�lš kort�zol sen-
tez kapas�tes�n�n azalmasš neden�yle geç�c� adrenokor-
t�kal yetmezl�k görüleb�l�r (5).  Ayršca stres anšnda relat�f 
adrenal yetmezl��e ba�lš volüm gen��let�c� ve vazopres-
sörlere cevapsšz h�potans�yon ortaya çškab�l�r.  Strese kar�š 
matür adrenal cevap prematüreler�n ancak % 27 s�nde gö-
rülür (4).  ACTH st�mülasyonuna �lk b�r hafta yeters�z kort�-
zol cevabš vardšr.  B�r çalš�mada kard�yovasküler yetmezl�k 
ve h�potans�yon olan prematürelerde bronkopulmoner 

d�splaz�  sškš�š artmš� bulunmu� �se de  d��er çalš�malarda 
a�šrš dü�ük do�um a�šrlšklš bebeklerde bebeklerde (500-
999 gr) dü�ük kort�zol düzeyler�n�n kšsa dönem morb�d�te 
ve mortal�ten�n gösterges� olmadš�š b�ld�r�lm��t�r (6,7). B�r 
ba�ka çalš�mada �se prematürelerde yüksek bazal kort�-
zol de�erler�n�n �ntraventr�küler kanama �le, a�šrš yüksek 
düzeyler�n �se morb�d�te ve ölümle �l��k�l� bulundu�u b�l-
d�r�lm��t�r (8).  Kron�k h�poks�n�n h�potalamop�tü�ter aksš 
uyarmasš neden olarak göster�lm��t�r (9). 

3. PREMATÜREDE ADRENAL 
YETMEZL�K
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4.1. Konjen�tal Adrenal H�poplaz�

Def�n�t�ve zon gel���m bozuklu�udur, fetal zon  kaybolun-
ca adrenal yetmezl�k bel�rg�n hale gel�r. Adrenal h�poplaz� 
erken dönemde ��ddetl� tuz kaybeden adrenal yetmez-
l�kle ortaya çškar, ancak daha haf�f seyreden formlarš da 
vardšr.  En sšk görülen formu X•e ba�lš geçen NR0B1 ta-
rafšndan kodlanan reseptör DAX1 mutasyonlaršdšr. Erkek 
bebeklerde adrenal yetmezl��e ek olarak h�pogonadotro-
p�k h�pogonad�zm beklen�r (10,11).  

Adrenal ve gonaldal gel���m �ç�n gerekl� olan SF-1• �n ho-
moz�got veya heteroz�got mutasyonlaršnda  adrenal yet-
mezl�k, erkeklerde c�ns�yet gel���m bozuklu�u beklen�r.  
�zole adrenal yetmezl�k veya �zole gonadal d�sgenez�  �ek-
l�nde de hastalšk ortaya çškab�l�r. Ayršca  kšzlarda ovar�an 
yetmezl�k  ve �nfert�l�te de görüleb�l�r.  

Xp21 ardš�šk gen sendromunda �se  Duchenne muscular 
dystrophy, glycerol k�nase ve NR0B1 genler�n�n etk�len-
mes� sonucunda adrenal yetmezl��e ek olarak Duchenne 
musküler d�strof�, gl�serol k�naz eks�kl��� ve daha az sšklšk-
ta b�rl�kte ps�komotor retardasyon görülür (3).

4.2 Konjen�tal Adrenal H�perplaz�

Konjen�tal adrenal h�perplaz�de eks�k olan enz�me göre 
de���en derecelerde glukokort�ko�d veya m�neralokort�-
ko�d eks�kl��� ortaya çškar ve androjenler�n artš�šna ba�lš 
olarak de���en derecelerde amb�gus gen�talya görünümü 
olur(1). Konjen�tal adrenal h�perplaz�ye neden olan enz�m 
eks�kl�kler� �öyle özetleneb�l�r (1,11,12). 

�y 21 h�droks�laz eks�kl���, vakalaršn %90-95•�nden sorum-
ludur. Bas�t v�r�l�zan ve tuz kaybett�r�c� olmak üzere �k� 
formu vardšr. CYP21 gen defekt� vardšr. 

�y 11 H�droks�laz eks�kl���, vakalaršn %5-8•�nden sorumlu-
dur. CYP11B1gen defekt� vardšr

�y 17 h�droks�laz/17,20 L�yaz eks�kl���nde kort�zol sentez-
lenemez Buna kar�šlšk yüksek m�ktard kort�kosteron 
vardšr. CYP17  gen�nde 50 den fazla mutasyon tanšm-
lanmš�tšr. 

�y 3 
 h�droks�stero�d deh�drogenaz t�p 2 eks�kl���, bu en-
z�m�n �k� t�p� vardšr. T�p 1 plasenta ve der�de ekspresse 
ed�l�r. T�p 2 �se adrenal bez ve gonadlarda bulunur. T�p 
1 ve 2 genler� 1p13.1 lokal�zasyonundadšr. 

�y L�po�d konjen�tal adrenal h�perplaz�  kolestrolün �ç 
m�tokondr�al membrana ta�šnmasšndak� bozukluktan 
kaynaklanšr. Adrenokort�kal hücreler�n s�toplazmasšn-
da l�p�d depolanšr. Vakalaršn ço�unda stero�dogen�c 
acute regulatory prote�n� (StAR) kodlayan gende oto-
zomal reses�f mutasyona ba�lšdšr. Gen lokusu 8p11.2 
d�r. 

�y S�tokrom P450 oks�redüktaz (POR) eks�kl��� stero�-
dogenez�s�n nad�r görülen otozomal reses�f hastalš�š-
dšr. Kort�zol eks�kl���nden daha az ��ddetl� ancak ano-
mal�lere neden olan formlarš vardšr. 

Tablo I ve II de eks�k olan enz�me ve mutasyonlara göre 
de���en kl�n�k ve laboratuvar bulgularš özetlenm��t�r.  
Konjen�tal adrenal h�perplaz� neden�yle ortaya çškan m�-

4. PR�MER ADRENAL
YETMEZL�K
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neralokort�ko�d eks�kl��� ��ddetl� tuz kaybš, h�ponatrem�, 
h�perkalem�, h�povolem� ve k�lo kaybš �le kar�šmšza çškar. 
M�neralokort�ko�d eks�kl���n�n kl�n�k bulgularšnšn ortaya 
çškš�š aldosteron eks�kl��� sonucunda veya renal m�ne-
ralokort�ko�d reseptörlere  17-h�droks�progesteron  g�b� 
d��er stero�dler�n ba�lanmasš sonucu ortaya çškab�l�r. �lk 
haftada azalmš� glomerüler f�ltrasyon hšzš sodyum kay-
bšnšn fazla olmasšnš engeller ancak sonrasšnda tuz kaybš 
��ddetlen�r. Glukokort�ko�d eks�kl���ne ba�lš h�potans�yon, 
�ok ve h�pogl�sem� ortaya çškar. ACTH yüksekl��� neden�y-
le p�gmentasyon artš�š olur.  

4.3 Adrenal  Hemoraj�

Do�umda adrenal hemoraj� çok nad�r de��ld�r, ancak fark 
ed�lmeden sess�z kalab�ld��� �ç�n sšklš�šnš bel�rlemek güç 
olab�l�r. Sšklš�š 1000 otops�de 1.7 olarak b�ld�r�lm��t�r. Ab-
dom�nal ultrasonograf� yapšlanlarda �se %3 olarak saptan-
mš�tšr.  Daha çok sa� adrenal etk�len�r. Kanama nedenler� 
zor do�um, seps�s, koagulopat�ler, �ok ve �skem� olarak sš-
ralanab�l�r. Kl�n�k bulgular  abdom�nal k�tle, anem�, saršlšk, 
h�pogl�sem�, h�potans�yon, apne ve �ok olab�l�r. M�n�mal 
adrenal hemoraj� kl�n�k bulgu vermeden sess�z kalab�l�r. 

4.4 �yatrojen�k Adrenal Yetmezl�k

Yen�do�an dönem�nde h�potans�yon, vent�latörden ayš-
ramama, bronkopulmoner d�splaz�, sept�k �ok ve bunun 
g�b� nedenlerle stero�d kullanšmš oldukça yaygšndšr. An-
tenatal ver�len tek doz betametazonun b�le sa�lšklš yen�-
do�anlarda strese ver�len cevabš etk�led��� göster�lm��t�r. 
BPD neden�yle supraf�zyoloj�k düzeylerde uzamš� stero�d 
kullanšmš ACTH salšnšmšnš baskšlayarak adrenokort�kal at-
rof� ve adrenal yetmezl��e yol açab�lmekted�r. Maternal 
hastalšk neden�yle uzun sürel� stero�d kullanšmšnda  ben-
zer etk�ler görüleb�lece�� b�l�nmekted�r(1). 

4.5 Adrenaller� etk�leyen dejenerat�f metabol�k veya 
�mmün hastalšklar  

Tablo III. de adrenal yetmezl��e neden olan d��er hastalšk-
lar özetlenm��t�r. 

Enz�m eks�k-
l��� 

Gen�tal Anomal� Semptomlar

XX XY Tuz kaybš HT 

21 OH  + - + - 

21 OH (Bas�t) + - - - 

11  
 OH  + - - + 

3 
 HSD  ± + ± - 

17 � OH ve 
17,20 - lyase 

- + - + 

P450 scc/
StAR 

- + + - 

POR ± ± ± ± 

Tablo 1. Adrenal h�perplaz�de enz�m eks�kl���ne göre ortaya
çškmasš beklenen kl�n�k bulgular 

Tablo 2. Adrenal h�perplaz�de enz�m eks�kl���ne göre beklenen 
laboratuar bulgularš

Enz�m 
eks�l�-
�� 

Plazma Stero�d Hormon ve Ren�n Düzeyler� 

1 7 -
OHP 

DHEA DOC Aldos-
teron 

Ren�n Testeste-
ron 

21 OH  Y Y D/- D/- Y Y 

21 OH 
(Bas�t) 

 Y Y N N N/Y Y 

11  
 
OH 

Y Y Y D D/- Y 

3 
 
HSD 

D/- Y D/- D/- Y D/- 

17 � 
OH ve 
17,20 - 
lyase 

Y/D/- D/- Y Y D/- D/- 

P450 
scc/
StAR 

- - - - Y - 

P450 
scc/
StAR

* * * * * * 

Y=yüksek, D=dü�ük, - = ölçülem�yor, *= de���ken

Adrenolökod�strof� ABCD1 mutasyon-
larš 

Güçsüzlük, spast�s�te, 
adrenomyelonöro-
pat� körlük, kuadro-
parez�

Tr�ple A sendromu 
(Allgrove sendro-
mu)

AAAS mutasyonlarš Akalazya, alakr�ma, 
kogn�t�f/ nöromus. 
Def. h�perkeratoz

Sm�th-Leml�-Op�tz 
sendromu

DHCR7 mutasyon-
larš 

Kran�ofas�al malfor-
masyonlar,  gel��me 
ger�l���, kolestrol ek-
s�kl���

Wolman hastalš�š LIPA mutasyonlarš B�lateral adrenal 
kals�f�kasyon,  hepa-
tosplenomegal�

Kearns-Sayre send-
romu

M�tokondr�al DNA 
delesyonu 

Eksternal oftalmop-
lej�, ret�nal dejene-
rasyon, kard�yak �le-
t�m defektler�, d��er 
endokr�n hst

Pall�ster-Hall send-
romu

GLI3 mutasyonlarš h�potalam�k hamar-
toblastom, hypop�-
tü�tar�zm, �mperfore 
anus, postaks�yal po-
l�dakt�l�

IMAGe sendromu CDKN1C mutas-
yonlarš

Inrauter�n büyüme 
ger�l���, metaf�zyel 
d�splaz�, gen�tal ano-
mal�ler

Tablo 3. Adrenal yetmezl��e neden olan d��er hastalšklar
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5. UZLA�I ÖNER�LER�
5.1 Yen�do�anda pr�mer adrenal yetmezl�k tanšmš

• Pr�mer adrenal yetmezl�k tanšsšnda en öneml� kr�ter 
kl�n�k bulgulardšr. H�pogl�sem�, h�ponatrem�, h�perka-
lem�, deh�dratasyon, metabol�k as�doz, h�perp�gmen-
tasyon ve vazopressorlara yanšt vermeyen h�potans�-
yon uyaršcšdšr . Böbrek fonks�yonlarš normal olan b�r 
hastada Na/K oranšnšn 20n�n altšnda olmasš adrenal 
yeters�zl��� kuvvetle destekler (4). (�•�•�• ). Sekonder 
adrenal yetmezl�k ACTH eks�kl���ne ba�lšdšr ve h�per-
p�gmentasyon beklenmez. 

• Yen�do�an ve özell�kle prematürde kort�zolun normal 
serum düzey� çok dü�ük oldu�u �ç�n adrenal yetmezl�k 
tanšsš kl�n�k bulgularla desteklenmel�d�r (13). 

• Normal kort�zol düzey� (�g/dl) (13):

Prematür 

 26-28 hafta 4. gün: 1-11
 31-35 hafta 4. gün: 2.5-9.1
Matür 
 3. gün: 1.7-14
 7. gün: 2-11
 1-11 ay: 2.8-23 
• Dü�ük serum kort�zolu �le e� zamanlš ACTH düzey� re-

ferans aralš�šnšn üst sšnšršnšn 2 katšndan yüksekse pr�-
mer adrenal yetmezl�k  tanšsš kes�nd�r (7). (�•�•�• )

• M�neralokort�ko�d yeters�zl���n�n saptanmasš �ç�n ren�n 
ve aldosteron düzey� de ölçülmel�d�r (�•�•�• ).

• Kort�zolun d�urnal r�tm� 6-12 ayda ba�lar ve 3 ya�šna 
kadar gel���r. Bu nedenle yen�do�anda kan alma saat� 
öneml� de��ld�r; ancak tek ölçümün yorumlanmasš zor-
dur ve b�rkaç ölçüm yapmak yararlšdšr (4).

• Hormon düzeyler� hastanšn kl�n�k durumuna göre de-
�erlend�r�lmel�d�r. Çok a�šr stres altšndak� b�r hastada 
serum kort�zol düzey�n�n normal sšnšrlar �ç�nde kalma-
sš adrenal yetmezl�k tanšsšnš ekarte ett�rmez. Normal 
kort�zol, a�šr stres �ç�n relat�f olarak yeters�z olab�l�r. Bu 
durum relat�f adrenal yetmezl�k olarak tanšmlanmakta-
dšr. Stres�n dereces� hek�m�n kl�n�k de�erlend�rmes� �le 
bel�rleneb�l�r (10).

5.2 Serum kort�zol düzey� hang� yöntemle ölçülmel�d�r?

• �mmunoloj�k yöntemler genell�kle stero�d metabo-
l�tler� yüksek ölçer; çünkü özgüllü�ü dü�üktür ve bu 
yöntemle yapšlan ölçümlerle adrenal yetmezl�k tanšsš 
atlanab�l�r.  

• H�gh pressure l�qu�d chromatography tr�ple quad-
rupole mass spectrometry (HPLC, LC-MS/MS) daha öz-
güldür ve m�n�mal ön hazšrlšk ve küçük örnek m�ktarš 
g�b� ek avantajlarš vardšr.•Stero�d prof�l�ng• �le ardš�šk 
olarak b�rçok stero�d ölçüleb�l�r.

• HPLC sadece kort�zola özgül ölçüm yaptš�š �ç�n, bu 
yöntemle yapšlan dü�ük ölçümler yanlš�lškla adrenal 
yetmezl�k tanšsš koydurab�l�r. 

• HPLC, LC-MS/MS yöntemler� terc�h ed�lmel� ve sonuç-
lar aynš yöntem�n normal aralšklaršna göre de�erlend�-
r�lmel�d�r (14,15). 

5.3 ACTH uyarš test� yapšlmalš mš?

• Kl�n�k �üphe varlš�šnda bazal de�erlerle adrenal yet-
mezl�k tanšsš konab�l�r. Ancak tekrarlayan h�pogl�se-
m�ler�n kort�zol yanštšnš küntle�t�reb�lece�� unutulma-
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malšdšr. Ac�l durumlarda replasman tedav�s� test �ç�n 
ertelenmemel�d�r. (�•�•�• ). Ancak �artlar ve bebe��n 
kl�n�k durumu uygunsa test yapšlšp sonuçlar beklen-
meden tedav� ba�lanab�l�r. 

• Kes�n tanš konamšyor, hastanšn durumu stab�l ve ayšršcš 
tanš �ç�n d��er stero�d metabol�tler�n�n ölçümü gerek�-
yorsa ACTH test� yapšlšr.

• Daha once stero�d tedav�s� alan hastaya stero�d tedav�-
s�n�n son dozundan 48 saat sonra ACTH test� yapšlab�-
l�r. HPA eksen� genell�kle 14. günde yeterl� yanšt verme 
kapas�tes�ne ula�šr (7,10).

5.4 ACTH uyarš test� yapšlacaksa hang� doz kullanšlma-
lšdšr?

• Standard doz (250 �g) veya dü�ük doz (1 �g) kullanšla-
b�l�r. Dü�ük doz, santral adrenal yetmezl�k dü�ünülen 
hastalarda ve subkl�n�k (relat�f ) adrenal yetmezl�k tanš-
sšnda daha duyarlšdšr. Stero�d tedav�s� alan hastalarda 
HHA aks baskšlanmasšnš de�erlend�rmek �ç�n terc�h 
ed�l�r. (�•�• ).

• Test herhang� b�r saatte yapšlab�l�r. Stero�d alanlaršn en 
az 48 saat önce �lacš kes�lmel�d�r (7,10).

5.5 ACTH uyarš test�ne normal yanšt nasšl olmalšdšr?

• Yen�do�anlarda normal yanšt kes�n olarak tanšmlan-
mamš�tšr. Büyük çocuklarda 60. Dak�ka kort�zol yanštš-
nšn bazale göre 7 ug/dl (190 nmol/L) artmasš veya z�rve 
yanštšn >18 ug/dl (500 nmol/L) olmasš normald�r(�•�•
). Yen�do�an ve prematür bebeklerde alt sšnšršn 13 ug/
dl (360 nmol/L) olarak kabul ed�leb�l�r oldu�unu b�ld�-
ren b�r çalš�ma yayšnlanmš�tšr(16).

• Hormon düzey� y�ne kl�n�k bulgularla b�rl�kte de�er-
lend�r�lmel�d�r (7,10). 

5.6 Yen�do�anda h�potans�yon ve  bulgularš nelerd�r?

• Yen�do�anda h�potans�yon gebel�k ya�š ve postnatal 
ya�a göre bel�rlenen  s�stol�k, d�yastol�k ve ortalama 
KB•nšn < %95 güven aralš�šnšn altšnda olmasš h�po-
tans�yon olarak tanšmlanab�l�r (17-19).  Kl�n�k bulgu-
lar, doku pefüzyonun bozulmasš, so�uk ekstrem�teler, 
kap�ller dolum zamanšnšn 3 sn üstünde olmasš, zayšf 
nabšz, as�doz, laktat yüksekl��� (>2,8 mmol/L) ve �drar 
çškš�šnšn azalmasš olarak tanšmlanab�l�r. (<1cc/kg saat) 

• Tedav�de h�povolem� bulgularš varsa 10 cc/kg %0,9 luk 
SF yükleme yapšlmasš, h�povolem� bulgularš olmayan-
larda b�r�nc� seçenek olarak dopam�n 5 µg/kg dak�ka 

ba�lanšp, cevaba bakšlarak  20 µg/kg•a kadar çškšlmasš 
öner�l�r. M�yokard d�sfonks�yonu olan hastalarda do-
butam�n ekleneb�l�r. Dopam�n ve dobutam�ne ra�men 
tans�yonu düzelmeyen hastalarda 1mg/kg/doz h�dro-
kort�zon ver�l�r. H�drokort�zon ver�lmeden önce bazal 
kort�zol �ç�n kan alšnmalšdšr. Cevap alšnšyorsa 0,5-1 mg/
kg/doz 6-8 saat arayla 2-3 gün öner�l�r. Deksametazon 
santral s�n�r s�stem� yan etk�ler� neden�yle kullanšlma-
malšdšr. H�potans�yonu devam eden hastalarda adre-
nal�n 0,05 µg/kg dak�ka ba�lanšp 0,3 µg/kg dak�kaya 
çškšlab�l�r. (20-23). 

Preterm ve term kr�t�k hasta bebeklerde vazopressör 
yanštsšz �okta h�drokort�zon tedav�s� ver�lmel� m�? 
Ver�lmeden önce bazal kort�zol bakšlmalš mš? Bakšla-
caksa hang� kort�zol düzey�n�n altš adrenal yetmezl�k 
kabul ed�lmel�? ACTH test� k�mlere yapšlmalš? 

• Vazopressöre yanšt vermeyen �okta bazal kort�zol �ç�n 
kan alšnšp sonuç beklenmeden h�drokort�zon ver�leb�l�r. 
Bu durumda h�drokort�zon dozu adrenal kr�zde kullanš-
lan 50-100 mg/m2 olmalš ve kl�n�k yanšta göre devam 
ed�lmel�d�r. (�•�•�• )

• Serum kort�zol düzey� stres�n dereces�ne göre de�er-
lend�r�lmel� ve kl�n�k yanšt esas alšnmalšdšr. 

• ACTH test� hasta stab�l olduktan sonra ve adrenal re-
zerv�n de�erlend�r�lmes� amacšyla stero�d tedav�s�ne 
48 saat ara ver�lerek yapšlab�l�r (7,10). (�•�•�•�• ). 

5.7 Antenatal stero�d tedav�s� alan hastalara replas-
man tedav�s� ver�lmel� m�?

• Antenatal stero�d uygulanmš� hastalarda adrenal yet-
mezl�k kl�n��� varsa adrenal supresyon olab�lece�� dü-
�ünülmel�, bunun kalšcš b�r durum olmadš�š b�l�nerek 
tedav� ba�lanmalš ve azaltšlarak tedav�n�n kes�lmes� 
planlanmalšdšr (10).

5.8 Yen�do�anda glukokort�ko�d ve m�neralokort�ko-
�d tedav�s� 

• H�drokort�zonun f�zyoloj�k sekresyon hšzš 6 mg/m2/
gündür, yen�do�anda 15 mg/m2/gündür.  Adrenal 
kr�zde h�drokort�zon 50-100 mg/m2  veya e�de�er 
glukokort�ko�d �le ba�lanšr. Kl�n�k bulgulara göre f�z-
yoloj�k replasman dozu �le devam ed�lmel�d�r. Günlük 
h�drokort�zon dozu üç veya dörde bölünmel�d�r. (�•�•
) �ntravenöz h�drokort�zon yoksa terc�h ed�lmemekle 

b�rl�kte e�de�er predn�zolon ver�leb�l�r.  Ülkem�zde �nt-
ravenöz h�drokort�zon olmadš�šnda zorunluluk nede-
n�yle predn�zolon kullanšlmaktadšr. 
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• Konjen�tal adrenal h�perplaz�de (KAH) ve kolestazlš  ye-
n�do�anda daha yüksek dozda ba�lanmalšdšr.  Koles-
tazlš hastada kolestaz  çözülünce doz azaltšlšr. 

• Özell�kle deksametazon g�b� uzun etk�l� sentet�k stero-
�dlerden kaçšnmalšdšr. (�•�• ).

• Replasman dozu kl�n�k �zlem, büyüme hšzš, k�lo alšmš, 
kan basšncš �zlem� �le ayarlanmalšdšr.

• M�neralokort�ko�d tedav�s� �ç�n � udrokort�zon (0,1 mg 
tablet) 2X0,5-1 tablet ver�l�r. Yen�do�an dönem�nde ve 
aldosteron d�renc� olan hastalarda daha yüksek doz 
gerekeb�l�r. Doz artšmšna elektrol�t ve kan basšncš �zle-
m�ne göre karar ver�l�r (10,12).  E� zamanlš NaCl ba�la-
nšr. 

• H�ponatrem� sebat ederse  NaCl replasmanš artšršlmalš-
dšr.  (12):

1 çay ka�š�š = 5 gram; 1 gram tuz = 17 meq Na 

Normal Na gereks�n�m�: 2-4 meq/kg/gündür. Gerek�rse 
8-10 meq/kg/güne kadar artšršlab�l�r.

5.9 Adrenal kr�z tedav�s�

• Adrenal kr�z �üphes�nde tedav�ye hemen ba�lanmalš-
dšr. (�•�•�• ) 

• Öncel�kle sšvš tedav�s�; 20ml/kg %0,9 serum f�zyoloj�k 
b�r saatte �nfüzyon, sonrasšnda sodyum ve sšvš kaybšna 
göre def�s�t hesaplanmalš ve sab�t glukoz �nfüzyonu da 
sa�layacak �ek�lde hesaplanan sšvšnšn yaršsš �lk 8 saatte 
ver�lmel�d�r.

• H�drokort�zon 50 mg/m2 �.v. hemen ver�lmel�; 50-100 
mg/m2/gün devam ed�lmel�d�r. (�•�•�• )

• H�drokort�zon yoksa e�de�er predn�zolon terc�h ed�l-
mel�d�r. 

• Flor�nef asetat 0,1-0,2 mg oral 12-24 saatte b�r ver�lme-
l�d�r. 

• As�doz, h�pogl�sem� ve h�perkalem� yönünden d�kkatl� 
olunmalš ve destek tedav�s� ver�lmel�d�r.

• Adrenal kr�z tablosu kl�n�k ve b�yok�myasal olarak dü-
zeld�kten sonra glukokort�ko�d dozu günde %25-30 
azaltšlarak f�zyoloj�k replasman dozuna dü�ürülür.

• Elektrol�t denges�zl��� varsa, � udrokort�zon yukaršda 
bel�rt�len dozda ba�lanmalšdšr (17). 

• A�a�šdak� tabloda �laç dozlarš bel�rt�lm��t�r (3).

Glukokort�ko�d (H�drokort�zon)

�dame 12-20 mg/m2/gün bölünmü�
3 dozda

Hemod�nam�k stab�l hastada 
stres dozu (akut hastalšk) 

40 mg/m2/gün PO/�V/�M
3-4 dozda

��ddetl� hastalšk, hemod�-
nam�k anstab�l hasta, major 
amel�yat 

100 mg/m2  �V, sonra 25 mg/m2 /
doz 6 saatte b�r, 24-48 saat

Genel anestez� 50 mg/m2  �V, �M anestez�den 30-
60 dak�ka önce 

M�neralokort�ko�d
(� udrokort�zon)

0,05-0,3 mg/gün oral günde
1-2 kez 

Tuz 0,5-5 mmol/kg/gün 4-6 dozda 

5.10 Glukokort�ko�d doz e�de�er tablosu

Stero�d mg e�de�er

H�drokort�zon 20

Predn�zolon 5

Predn�zon 4

Deksametazon 0,75

5.11 Prof�laks�

• Hastalar tanštšcš kart ta�šmalš; stres dozlarš kartta yaz-
malšdšr.

• M�nör stres �ç�n �dame dozunun 3 m�sl�,
• Majör stres �ç�n 10 m�sl�ne çškšlmalšdšr (10). (�•�• ). 
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TANIM, SINIFLAMA VE ÖNEM�

C�ns�yet gel���m bozukluklarš (CGB) özell�kle b�r�nc� tr�mes-
t�rde c�ns�yet gel���m basamaklaršndan b�r�ndek� aksaklšk 
sonucu gel��en, kromozom yapšsš, gonadlar veya anato-
m�k yapšnšn b�rb�r�yle uyumsuz oldu�u durumlar olarak 
tanšmlanšr. Bu tanšmlama s�stem� �le CGB•larš; c�ns kromo-
zomuna a�t nedenler, 46, XY CGB ve 46, XX CGB olarak üç 
ana grupta sšnš� andšršlmš�tšr (�ek�l 1) (1,2). En az 50 farklš 
konjen�tal ürogen�tal farklšla�ma anomal�s� �le karakter�ze 
olan CGB•lar yakla�šk 4500-5500 do�umda 1 oranšnda gö-
rülmekted�r (1-3). Etk�lenen CGB hastalar �ç�n, c�nsel k�m-

l�k gel���m bozuklu�u, hormonal bozukluklar, ps�kososyal 
farklšlšklar g�b� pek çok sorunu �ç�nde baršndšrdš�š �ç�n 
yen�do�an ve süt çocuklu�u dönem�nde tšbb�, sosyal ve 
adl� b�r ac�ld�r. Bu hastalarda ayršca uzun dönemde artmš� 
�nfert�l�te, kanser ve ps�kososyal sorunlar g�b� ek r�skler 
mevcuttur (4). 

Do�uma katšlan çocuk ve yen�do�an uzmanlaršna do-
�umdan hemen sonra a�leler tarafšndan sšklškla bebe��n 
kl�n�k durumu ve c�ns�yet� �le �lg�l� sorular soruldu�u �ç�n 
CGB �üphes� olan bebekler�n do�um sonrasš �lk muayenes� 
öneml�d�r. Bazš CGB olgularš do�umdan hemen sonra ko-

C�NS�YET GEL���M 
BOZUKLUKLARI

�ekil 1. Ch�cago Sšnš� amasšna Göre CGB

Ch�cago Sšnš� amasšna Göre CGB

C�NS KROMOZOM
CGB

Kl�nefelter 1/500-1000
Turner 1/2500

M�ks gonadal d�sgenez�
Ovotest�küler sendrom

46, XY CGB

1/20000

Test�s
Gel���m

Bozukluklarš

Androjen
Sentaz/Etk�nl�k

Yetmezl���
Sendromlar D��er

Over
Gel���m

Bozukluklarš

Androjen
Fazlalš�š

Sendromlar

46, XX CGB

1/14000-15000

�nterseks �ns�dans:
1/4500-1/5500
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laylškla tanšnab�lmekte, bazšlaršnda �se tanš çocukluk ya da 
ergenl�k dönem�ne kadar gec�kmekted�r. Özell�kle 46,XX 
CGB gösteren b�reylerde ku�kulu dš� gen�tal yapšdan ta-
mamen erkek görünüme; 46,XY CGB gösteren b�reylerde 
�se ku�kulu dš� gen�tal yapšdan tamamen d��� görünüme 
kadar farklš dš� gen�tal yapšlaršn gözleneb�lece�� b�l�nmel�, 
bu nedenle �lk muayene mümkünse a�len�n yanšnda çok 
d�kkatl� b�r �ek�lde yapšlarak a�le b�lg�lend�r�lmel�d�r.

�lk muayenede gen�tal s�stem d�kkatl� �ek�lde de�erlend�-
r�lmel� ve hang� durumlarda ku�ku duyulaca�š konusunda 
b�lg� sah�b� olunmalšdšr. CGB �üphes� olan olgularda erken 
tanš özell�kle hayatš tehd�t edeb�lecek konjen�tal adrenal 
h�perplaz� (KAH) olasšlš�š ve c�nsel k�ml�k gel���m� �ç�n son 
derece öneml�d�r. Bu nedenle erken tanš ve tedav� yakla-
�šmlarš tüm tetk�kler�n ve �zlem�n gerçekle�t�r�leb�lece��, 
özell�kle Ped�atr�k Endokr�noloj� ve Çocuk Ps�k�yatr�s� ba�ta 
olmak üzere Çocuk Üroloj� veya Çocuk Cerrah�s� bulunan 
referans b�r merkezde ortak de�erlend�rme ve karar ver-
me sürec� sonrasš gerçekle�t�r�lmel�d�r. Bu mult�d�s�pl�ner 
yakla�šm süres�nce bahsed�len bran�lara mümkünse, Tšb-
b� Et�k, Genet�k, Adl� Tšp, Çocuk Radyoloj�, hastayš �zleyen 
yen�do�an uzmanš, sosyal h�zmetler uzmanš dah�l ed�lme-
l�, gerekt���nde a�len�n f�k�r ve görü�ler� alšnarak karar ver-
me sürec� ve b�lg�lend�rme tamamlanmalšdšr (5). Her olgu-
nun b�reysel olarak de�erlend�r�lmes� ve yönlend�r�lmes� 
öneml� ve gerekl�d�r. Referans merkezlerde mult�d�s�pl�ner 
yakla�šm �le daha kšsa sürede tanš konulab�l�r, bebe�e �y� 
b�r bakšm sa�lanšrken a�leye standart b�lg� ver�lmes� ve a�-
len�n daha fazla güven duymasš sa�lanšr. Ayršca a�leler�n 
daha öncek� a�leler �le temasa geçerek öncek� deney�m-
ler� ve ya�adšklarš sürec� ö�renmeler� sa�lanšrken bu du-
rumun kend�ler� dš�šndak� ba�ka anne-babalar tarafšndan 
ya�andš�š ve uygun tedav� yakla�šmlaršnšn olab�ld��� f�kr�n� 
ben�msemeler� sa�lanšr. Tanš ve tedav� sürec�ne dah�l olan 
tüm bran�laršn CGB �le �lg�l� e��t�m ve olgu tartš�malaršna 
katkšlarš olacaktšr. Bu yakla�šm �le aynš zamanda olgularšn 
uzun dönem �zlem sonuçlarš ortaya çškartšlab�lecekt�r (6). 

Do�um Sonu �lk De�erlend�rme ve B�lg�lend�rme

Do�um sonu �lk muayenede gen�tal s�stem de�erlend�r-
mes� öneml�d�r. Gen�tal s�stem de�erlend�rmes� �üphe-
l� olgularda ayšršcš tanš �ç�n uygun tetk�kler planlanarak 
c�ns�yet tay�n�n�n hšzlš ve do�ru �ek�lde yapšlmasš, uzun 
döneml� tedav� planš ve etyoloj�n�n bel�rlenmes� �ç�n olgu-
nun referans b�r merkeze yönlend�r�lmes�, r�skl� olgularda 
KAH g�b� ya�amš tehd�t eden metabol�k durumlaršn erken 
tanš ve tedav�s�n�n sa�lanmasš, tanš konulma sürec�nde, 
c�nsel fonks�yon ve tümör gel���m r�sk� g�b� uzun dönem 

sorunlaršn de�erlend�r�lmes� en öneml� hedef noktalar 
olarak d�kkate alšnmalšdšr. Burada a�leye b�lg� verme sürec� 
son derece öneml� olup, •c�ns�yet� yokŽ ya da •ç�ft c�ns�yetl�Ž 
g�b� �fadelerden kaçšnšlmalš, a�lelere standart b�lg� ver�l�r-
ken, benzer a�leler �le temasa geçmeler� sa�lanmalšdšr (7). 
Yen�do�an ve Çocuk Sa�lš�š Hastalšklarš uzmanlarš tanšsal 
de�erlend�rme �le b�rl�kte koord�nasyonun sa�lanmasš, 
a�leye tšbb� durumun do�ru b�ç�mde anlatšlmasš, bu gö-
rü�me sšrasšnda son kararšn ayršntšlš de�erlend�rme son-
rasš ver�lece��n�n �fade ed�lmes� ve a�le �le ek�ptek� d��er 
hek�mler arasšndak� �let���m�n sa�lanmasšndan sorumlu-
durlar (8,9). Bu �lk b�lg�lend�rme son derece öneml� olup, 
yanlš� b�r �fade kullanšldš�šnda a�len�n durumu kabullen-
mes� daha zor olmaktadšr. �lk b�lg�lend�rme sšrasšnda po-
z�t�f, saygšlš ve �y�mser b�r �ek�lde konu�ulmalš, a�le �le açšk 
ve net b�r �let���m kurulmalšdšr. Bu esnada hek�m anne ve 
babaya e� zamanlš b�lg� vermel�, mümkünse a�le onayš ol-
madan anne-baba dš�šnda ba�ka a�le b�reyler� �le �let���m-
de bulunmamalš ve tanš ya da c�ns�yet yönlend�rmes�nden 
kaçšnšlmalšdšr. �lk b�lg�lend�rme toplantšsšnda a�leye güzel 
ve sa�lšklš b�r bebek sah�b� oldu�u �fade ed�lmel�, burada 
•bebe��n�zŽ, çocu�unuzŽ g�b� tanšmlamalar kullanšlmalš, 
mümkünse �lk muayene a�le �le b�rl�kte yapšlarak bu be-
beklerde yeters�z ya da a�šrš c�ns�yet gel���m kusuru olab�-
lece�� ancak kšz veya erkek c�ns�yette ya�amlaršna devam 
edece�� bel�rt�lmel�d�r. Günümüzde burada kullanšlmasš 
öner�len term�noloj� Tablo 1•de göster�lm��t�r (10,11). 

Bu süreçte �ek�l ve foto�ra� ar üzer�nden c�ns�yet gel���m 
sürec�n�n bas�t ve gerçekç� b�ç�mde anlatšlmasš durumun 
a�le tarafšndan anla�šlmasšna yardšmcš olur. Bu amaçla Ço-
cuk Endokr�noloj�s� ve D�yabet Derne��•n�n a�le b�lg�len-
d�rme k�tapçš�š kullanšlab�l�r. Bu görü�mede a�leye yalnšz 
olmadšklarš, bu durumun herhang� b�r hatadan kaynak-
lanmadš�š, kend�ler�ne kar�š her zaman dürüst olunaca�š 
ve do�rularšn b�ld�r�lece��, karar a�amasšnda onlaršn da 
bulunacaklarš, c�ns�yet gel���m�nde çocu�un gelece��n�n 

Kšz Çocuk Amb�guous Gen�talya Erkek Çocuk

Kšzšnšz Bebe��n�z O�lunuz

Kl�tor�s Fallus Pen�s

Lab�a Kšvršmlar Skrotum

Overler Gonadlar Test�s

Vaj�na, üretra Ürogen�tal s�nüs Üretra

Tablo 1. Amb�guous gen�talya olgularšnda kullanšlmasš öner�len 
term�noloj�
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de dü�ünülece�� ve tüm bu süreç boyunca bebekler�n�n 
vücuduna saygš göster�lece�� de açškça bel�rt�lmel�d�r 
(12,13).  A�leler �le �let���mde kullanšlacak term�noloj�ye 
d�kkat ed�lmel�, a�amalš olarak b�lg�lend�rme sürec�ne de-
vam ed�lmel�, Çocuk Endokr�noloj�s� ve Ps�k�yatr� Bölüm-
ler�n�n b�lg�lend�rme yapmasš sa�lanmalš ve bunlar yazšlš 
olarak kayšt altšna alšnmalšdšr. 

CGB olan bebekler�n pek ço�u d��er açšdan sa�lšklš olup, 
do�um sonrasš 2. haftaya kadar adrenal kr�z beklenmed�-
�� �ç�n referans merkezlerde yen�do�an yo�un bakšm ün�-
tes� yer�ne anneler� �le b�rl�kte kalab�lecekler� serv�s odala-
ršnda �zleneb�l�rler. Bu yakla�šm anne �le bebek arasšndak� 
ba�lanmayš arttšršrken, a�lelerdek� stres ve travmayš azal-
tacaktšr (7). 

Karar Verme Sürec�

CGB olan b�r bebek �le kar�šla�šlmasš ve tanš koyma süre-
c� hem hek�mler hem de a�le �ç�n stres ve zorluklar �çer�r. 
CGB•ye neden olan etyoloj�, üreme s�stem� anatom�s�, a�le-
sel ve kültürel faktörler �le en öneml�s� uzun dönem sonuç-
lar g�b� pek çok faktör karar verme sürec�n� etk�led��� �ç�n, 
karar olgu bazšnda b�reysel olarak ver�lmel�d�r. C�ns�yet 
tay�n�nde cerrah� seçenekler, uzun sürel� hormon tedav�s�, 
fert�l�te potans�yel� �le a�len�n bakš� açšsš önem ta�šmakla 
b�rl�kte kararda ön planda tutulmaz. Karar verme sürec� 
mult�d�s�pl�ner olacak �ek�lde Ped�atr�k Endokr�noloj�, Ço-
cuk Üroloj�s�/Çocuk Cerrah�s�, Çocuk Ps�k�yatr�s� Radyoloj� 
uzmanlaršnšn bulundu�u referans b�r merkezde acele ed�l-
meden bazen yšllarca süreb�lecek b�r �zlem�n sonucunda 
karar çocu�un yararšna olacak �ek�lde ver�l�r. Gerekl� ac�l 
med�kal tedav�ler mümkün olan en kšsa sürede ba�lanmalš 
ancak cerrah� tedav� ve c�ns�yet seç�m� konusunda sabšrlš 
olunmalš ve yen�do�an dönem�nde acele ed�lmemel�d�r. 
Özell�kle ger� dönü�ümsüz cerrah� kararlar son derece d�k-
katl�ce ver�lmel�d�r. Genell�kle c�ns�yet seç�m�nden sonra 
cerrah� operasyonlar yapšldš�šndan bu süreç tanšdan çok 
sonrak� b�r süreçte tamamlanab�l�r. Bazš durumlarda ço-
cu�un kend� c�nsel k�ml���n� olu�turuncaya kadar cerrah� 
müdahalelerden kaçšnmak gerekeb�l�r. Tüm bu ver�ler š�š-
�šnda c�ns�yet seç�m� ac�l de��ld�r. Bu konu CGB açšsšndan 
hastayš uzun sürel� �zleyecek c�ns�yet tesp�t kom�syonuna 
bšrakšlmalšdšr. Konjen�tal adrenal h�perplaz�l� 46,XX ve tam 
androjen duyarsšzlš�š olan 46,XY olgularšnda oldu�u g�b� 
c�ns�yet kararš yen�do�an dönem�nde çok hšzlš olab�l�rken, 
bazš tanšlarda yšllar süreb�lmekted�r. Ku�kulu gen�talya 
b�r bulgudur. Neden� çok çe��tl� olab�l�r ve her b�r nede-
n�n farklš yönet�m� söz konusudur. Çocuk Endokr�noloj�s� 
uzmanlarš C�ns�yet Tesp�t Kom�syonunu yönet�r ve a�le �le 

temasta bulunarak koord�natör olarak görev yapar. Ço-
cuk Endokr�noloj�s� uzmanš �lk de�erlend�rme sürec�nden 
uzun dönem �zlem boyunca tanš ve tedav� sürec�nde yer 
alšr. Yen�do�an uzmanš �se sšklškla bebe��n do�um sonrasš 
durumu �le �lg�l� a�leye b�lg� ver�lmes�nden ve �lg�l� d�s�p-
l�nler �le olan koord�nasyondan sorumludur. Çocuk ps�k�-
yatr�s� uzmanš c�nsel k�ml�k gel���m sürec�n� ba�tan sona 
yöneten k���d�r. Et�k uzmanš toplantš sšrasšnda kl�n�k et�k 
sorunlaršn çözülmes�ne yardšmcš olacaktšr. Çoklu d�s�pl�n-
lerden olu�an bu ek�b�n amaçlarš çocu�a en do�ru c�ns�yet 
seç�m�n�n yapšlmasšdšr. Bütüncül bakšm sa�lanšrken a�leye 
gerekl� deste��n ver�lmes�, ek�b�n e��t�m�n�n sürekl� olarak 
devam etmes�, olgularšn uzun sürel� �zlemler�n�n ve tüm 
ek�pler�n koord�nasyonunun sa�lanmasšdšr. Sadece dš� 
gen�tal yapšya bakšlarak veya tek k���n�n dü�ünces�ne göre 
karar ver�lmemel�, ayršntšlš tetk�k ve de�erlend�rme sürec� 
sonrasš a�len�n görü�ü de alšnarak f�z�k muayene ve labo-
ratuvar bulgularšnšn sonuçlaršna göre görü� b�rl��� �le ka-
rar verme sürec� tamamlanmalšdšr. Bu süreç sonrasš tedav� 
hastaya özgü olacak �ek�lde b�reysel, bütüncül ve kanštlara 
dayalš �ek�lde c�ns�yet tesp�t kom�syonu kararlaršna göre 
planlanmalšdšr. Bu dönemde a�leye bebekler�ne �k� c�ns�-
yette de kullanšlab�len �s�m koymalarš öner�lmel�d�r (12,14-
16). Burada a�len�n en hassas oldu�u konular muayenele-
r�n mümkün oldu�unca az, bebekler�ne zarar vermeden 
ve kend� onamlarš sonrasš yapšlmasš oldu�u b�l�nmel�d�r. 
Sonuç olarak, �lk görü�me ve b�lg�lend�rme son derece 
öneml� olup, tüm merkezlerde Ek1•de göster�len ortak �fa-
de kullanšmš �le a�lelere benzer b�r konu�ma yapšlab�l�r. A�le 
b�lg�lend�r�l�rken her türlü seçenek ve �ler�de olu�ab�lecek 
sorunlaršn da d�kkate alšnaca�š �fade ed�lmel�d�r.

C�ns�yet Gel���m Bozuklu�u �üphes�nde Yakla�šm

Bel�rg�n erkek veya d��� dš� gen�tal yapšsš olmayan bebek-
ler �le ku�kulu gen�talya varlš�šnda CGB tablosundan �üp-
helen�lmel�d�r. Bel�rg�n olmayan erkek gen�tal yapš; sšklškla 
b�lateral �nmem�� test�s varlš�šnda, c�dd� h�pospad�as ve/
veya b�f�d skrotum gözlend���nde veya h�pospad�asšn e�-
l�k ett��� �nmem�� test�s olgularšnš �fade etmekted�r. Kl�to-
ral h�pertrof�, poster�or lab�al füzyon �le �ngu�nal/lab�al k�t-
le sšklškla d��� dš� gen�tal yapšda ku�kulu durumlardšr (7). 
M�kropen�s (<2,5 cm) ve ku�kulu gen�tal görünüm �le pre-
natal karyot�p uyumsuzlu�u durumlaršnda da CGB•den 
�üphelen�lmel�d�r.

Bu konu �le u�ra�an hek�mler CGB �üphes� olan bebekle-
r�n de�erlend�r�lmes�nde ya�amš tehd�t eden durumlaršn 
saptanmasš, ayšršcš tanš yapšlarak uygun zamanda tanš ko-
nulmasš ve a�leye en güven�l�r b�lg�n�n ver�lmes� g�b� du-
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rumlardan sorumludurlar. Tanš sürec� ayršntšlš b�r öykü ve 
f�z�k muayeney� tak�ben uygun laboratuvar ve görüntüle-
me yöntemler�nden elde ed�lecek sonuçlar �le tamamla-
nacaktšr. 

a.��Öykü Alma 

Ku�kulu gen�talyasš olan b�r bebek �le kar�šla�šldš�šnda 
h�kâyede a�lede benzer b�r kl�n�k tablo olup olmadš�š ve 
anne-baba arasšndak� akrabalšk durumu sorgulanmalšdšr. 
Maternal v�r�l�zasyon durumu sorulmalš, gebel�k sürec�n-
de hormonal bozukluk durumu ve progesteron �le stero�d 
g�b� �laç kullanšmš ö�ren�lmel�d�r. Benzer �ek�lde yardšmcš 
üreme tekn��� uygulanma durumu ve varsa antenatal dö-
nemde gerçekle�t�r�len test sonuçlarš (karyot�p vb.) sorul-
malšdšr. Anamnezde a�lede yen�do�an dönem�nde açškla-
namayan ölüm veya gen�tal anomal� varlš�š, su-tuz kaybš 
öyküsü, anormal puberte gel���m�, amenore veya �nfert�l�te 
öyküsü ara�tšršlmalšdšr. Bu a�amada sosyal öykü ve a�len�n 
mevcut olayš anlama durumu da de�erlend�r�lmel�d�r (17). 

b. F�z�k Muayene

Amb�guous gen�talya neden� �le CGB olan olgularšn ço�u 
yen�do�an dönem�ndek� �lk muayenede tanš almaktadšr. 
CGB �üphes� olan olgularda öncel�kle bebek tamamen 
soyularak muayene ed�lmel�d�r. Genel f�z�k muayenede 
c�lt turgoru, dü�ük do�um a�šrlš�š veya �ntrauter�n büyü-
me ger�l��� varlš�š, prematür�te bulgularš, gel���m ger�l��� 
ve orta hat defektler�, kloaka veya anorektal anomal�ler 
�le olasš b�r sendroma a�t d�smorf�k bulgularšn varlš�š de-
�erlend�r�lmel�d�r. Özell�kle XY CGB olan b�reylerde SGA 
ve d��er gel���msel anomal�ler�n daha fazla olab�lece�� 
b�l�nmel�d�r. Gen�tal veya meme ba�š bölges�ndek� h�per-
p�gmentasyon KAH•lš bebekler�n tanšsš �ç�n uyaršcš olab�l�r. 
Ancak, normal a�lesel b�r varyant olarak da görüleb�lece-
�� �ç�n, h�perp�gmentasyonu olan olgularda postnatal 4. 
günde serum 17-h�droks�progesteron (17-OHP) düzey�ne 
bakšlmalšdšr. Bu muayenede v�tal bulgulardan özell�k-
le kan basšncš ölçülmel�d�r. Gen�tal s�stem muayenes�n-
de gonadlar, lab�oskrotal katlantšlar, fallus ve ürogen�tal 
açšklšklar ayrš ayrš �ncelenmel�d�r. �lk olarak lab�oskrotal 
katlantšlar veya skrotumda gonadlaršn varlš�š, sonrasšnda 
�nspeks�yon ve palpasyon �le dš� gen�tal yapšlaršn as�metr�, 
maskül�n�zasyon ve lab�oskrotal gonad durumlarš, ���l�k 
varlš�š, lab�oskrotal katlantšlaršn p�gmentasyonu, füzyon 
ve kšrš�šklšk durumu de�erlend�r�lmel�d�r. Ayršca, d��� dš� 
gen�tal yapšya sah�p bebeklerde palpasyon �le test�s ve na-
d�ren de uterus ya da fallop tüpler�n� �çeren b�lateral hern� 

varlš�š ara�tšršlmalšdšr. Palpe ed�len gonad sšklškla test�s 
olsa da, nad�ren ovotest�s olab�lece�� akšlda tutulmalšdšr. 
Kšzlarda normal fenot�p mevcut olsa b�le kasšk muayenes� 
son derece öneml�d�r. Gonad ve uterus varlš�šna göre ta-
nšsal akš� �emasš �ek�l 2•de göster�lm��t�r.

Normal, zamanšnda do�an erkek bebekte ortalama test�s 
hacm� 1,1mL•d�r. Özell�kle prepub�k ya� dokusu gerçek 
uzunlu�un yanlš� yorumlanmasšna neden olab�l�r ve pe-
nopub�k b�le�keden glans ba�šna kadar ger�lerek ölçülen 
fallus uzunlu�u term bebeklerde en az 2-3 cm, gen��l��� 
�0,9 cm olmalšdšr. Term ve prematüre bebeklerde pen�s 
boyu farklšlšk göster�r (Tablo 2)(18). 

Ortalama  (cm) Ortalama -2,5 SD

Term yen�do�anlar 3,5±0,4 2,5

Prematüre yen�do�anlar 
(34 GH)

3,0±0,4 2,0

Prematüre yen�do�anlar 
(30 GH)

2,5±0,4 1,5

Tablo 2. Term ve prematüre yen�do�anlarda ortalama ger�lm�� 
pen�s uzunlu�u 

H�pospad�as �le üretral açšklš�šn poz�syonuna d�kkat ed�l-
mel�d�r. Özell�kle yardšmcš üreme tekn�kler�n�n artan sšk-
lškta uygulanmasš sonucu h�pospad�as olgularšnda be-
l�rg�n artš� mevcuttur. Bu bebeklerde f�z�k muayenede 
kord� varlš�š ya da yoklu�u bel�rlenmel�d�r. �ngu�nal kanal 
gonadlar açšsšndan de�erlend�r�lmel�, fallus uzunlu�u öl-
çülmel�d�r. Prematüre bebeklerde test�sler�n 34. haftaya 
kadar �nmeyeb�lece��, lab�umlarda ya� dokusunun azlš�š 
neden� �le kl�tor�s�n daha büyük görüneb�lece�� b�l�nmel�-
d�r. Aynš zamanda prematüre bebeklerde f�zyoloj�k olarak 
yüksek DHEA-S düzeyler�n�n kl�toremegal�ye yol açab�le-
ce��, postnatal fetal zonun küçülmes�yle azalan DHEA-S 
�le b�rl�kte postnatal 1. ayda ço�unlukla düzeleb�lece�� 
akšlda tutulmalšdšr (19). Ancak, a�šrš ve çok dü�ük do�um 
a�šrlšklš prematüre kšz bebeklerde normal kl�tor�s boyutla-
rš �le �lg�l� yeterl� ver� olmadš�š �ç�n, �ler� derecede prema-
türe bebeklerde kl�teromegal� d�kkatl� yorumlanmalšdšr. 
Zamanšnda do�an bebeklerde kl�tor�s�n normal gen��l��� 
2-6 mm olup, uzunlu�u >9 mm �se anormal kabul ed�lme-
l�d�r. B�lateral �nmem�� test�s� olan erkek görünen bebek-
lerde KAH mutlaka ekarte ed�lmel�d�r (5). Muayene bulgu-
larš sonucu dš� gen�tal yapšlar Prader evreleme s�stem� ve 
Dš� Maskül�n�zasyon Skoruna göre de�erlend�r�lmel�d�r 
(7,12,20,21). 
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Tanšmlamalar

M�kropen�s: Pen�s gerg�n boyunun -2,5 standart sapma 
altšnda olmasšdšr.

M�krofallus: M�kropen�s görüntüsü �le b�rl�kte pen�l �af-
ta anotom�k defekt�n (h�pospad�as, urogen�tal s�nüs) e�l�k 
etmes�d�r. 

Kl�teromegal�: Üretral ve vagen açšklš�š �le b�rl�kte kl�tor�-
s�n >9 mm olmasšdšr. 

Öner�ler-1

1. Do�um sonu �lk muayenede gen�tal s�stem d�kkatl� �ek�lde 
de�erlend�r�lmel�d�r.

2. Öykü ve f�z�k muayene ayšršcš tanš önces�nde gerekl� ve ya-
rarlšdšr. 

3. Erken tanš ve tedav� yakla�šmlarš tüm tetk�kler�n ve �zlem�n 
gerçekle�t�r�leb�lece��, özell�kle Ped�atr�k Endokr�noloj� ve 
Çocuk Ps�k�yatr�s� ba�ta olmak üzere Çocuk Üroloj�s� veya 
Çocuk Cerrah�s� bulunan referans b�r merkezde ortak de�er-
lend�rme ve karar verme sürec� sonrasš gerçekle�t�r�lmel�d�r.

4. A�leye b�lg� ver�l�rken standart ter�mler, ortak b�lg�lend�rme 
metn� ve Çocuk Endokr�noloj�s� ve D�yabet Derne��•n�n a�le 
b�lg�lend�rme k�tapçš�š g�b� kaynaklar kullanšlmalšdšr.

5. Karar verme sürec� ayršntšlš tetk�k ve de�erlend�rme sürec� 
sonrasš a�len�n görü�ü de alšnarak f�z�k muayene ve labora-
tuvar bulgularšnšn sonuçlaršna göre görü� b�rl��� �le b�reysel 
olacak �ek�lde tamamlanmalš, c�ns�yet kararšnda acele ed�l-
memel�d�r.

c. Laboratuvar ve Görüntüleme Yöntemler�

CGB �üphes� olan olgularda b�r algor�tma e�l���nde a�a-
malš tanšsal de�erlend�rme yapšlmalšdšr. Tanš sšklškla kl�n�k 
ve morfoloj�k de�erlend�rme, endokr�noloj�k �ncelemeler 
ve genet�k çalš�malara göre konulur. B�r�nc� basamak de-
�erlend�rmede serum 17-OHP, AMH, testosteron, andro-
jen, kort�zol, androstened�on ve gonadotrop�n düzeyler� 
�le b�rl�kte serum elektrol�tler� çalš�šlmalš, �l��k�l� renal ano-
mal�ler açšsšndan �drar tetk�k� yapšlmalšdšr. Serum 17-OHP 
ve androjen düzeyler�n�n fetal zondak� �nvolüsyon neden� 
�le ya�amšn �lk 36-72 saat� �ç�nde güven�l�r olmayab�lece��, 
tuz kaybett�r�c� KAH tablosunda ya�amšn �lk 4 gününde 
serum elektrol�tler�n�n normal olab�lece��, c�dd� olgularšn 
sšklškla 2. haftada ortaya çškab�lece�� ve özell�kle adrenal 
hormonlaršn ya�amšn 2. gününden sonra daha do�ru 
sonuç verece��, bu f�zyoloj�k geç�� dönem�ndek� yanlš� 
sonuçlaršn yanlš� tanšya yol açab�lece�� b�l�nmel�d�r. Özel-
l�kle 17-OHP düzey�n�n prematüre, hasta veya stres duru-
mundak� bebeklerde artab�lece��, özell�kle prematüre be-
beklerde 2-4 hafta sonra �k�nc� b�r ölçümün daha güven�l�r 
sonuç vereb�lece�� ve düzey�n�n do�um a�šrlš�š yer�ne 
gestasyonel haftaya göre de�erlend�r�lmes�n�n özgüllü�ü 
arttšraca�š son kšlavuzlarda öner�lm��t�r (22). Bu nedenle 
hormonal tetk�kler uygun zaman aralšklaršnda �sten�ld��� 
takd�rde güven�l�r sonuç verecekt�r. M�n� puberte göster-

  

±

�ekil 2. Ku�kulu gen�talya olgularšnda gonad durumuna göre yakla�šm
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ges� gonadotrop�nlerdek� yükselme 1-2 haftadan sonra 
kend�n� göstermekted�r. Serum testosteron düzeyler� er-
kek bebeklerde ya�amšn �lk 7-14 günler�nde dü�ük olup, 
2-3. aya kadar a�amalš olarak artš� göstermekted�r. Tüm 
bu nedenlerden dolayš testosteron düzey� do�um sonra-
sš 4-10. hafta arasšnda ölçülmel�d�r (5). Karšn ve özell�kle 
pelv�k ultrasonograf� �le �ç gen�tal organlar ve e�l�k eden 
d��er olasš anomal�ler de�erlend�r�lmel�, gerek�rse daha 
�ler� tetk�kler olarak manyet�k rezonans görüntüleme, ge-
n�togram ve laparoskop� dü�ünülmel�d�r. Ultrasonogra-
f�de anormal adrenal görünüm KAH �ç�n bel�rteç olab�l�r. 
Ultrasonograf�k �ncelemede uterus ve/veya overler�n gö-
rülmemes�n�n bu organlaršn olmadš�š anlamšna gelmeye-
ce�� b�l�nmel�d�r. Ultrasonograf�n�n bebe��n �y� olmadš�š 
veya mesanen�n bo� oldu�u durumlarda yanlš� sonuç ve-
reb�lece�� ve tanšsal ba�aršsšnšn deney�m �le �l��k�l� oldu�u 
unutulmamalšdšr. Karyot�p tay�n� tanšsal yakla�šmda son 
derece öneml�d�r ancak sšklškla 2 haftadan kšsa sürede 
sonuçlanmamaktadšr. Bu nedenle mümkünse 24-48 saat 
�ç�nde %100•e yakšn oranda do�ru sonuç veren ve c�ns�yet 
kromozomlarš ya da SRY gen�n�n varlš�šnš gösteren � ore-
san �n s�tu h�br�d�zasyon (FISH), pol�meraz z�nc�r reaks�yo-
nu (PCR) ya da kant�tat�f � oresan PCR (QFPCR) g�b� hšzlš 
sonuçlanab�lecek yöntemlerle c�ns�yet kromozom anal�z� 
yapšlmalš, sonrasšnda bunu tam b�r karyot�p anal�z� tak�p 
etmel�d�r. Son yšllarda testosteron düzey� ve serum AMH 
ölçümünün b�rl�kte yorumlanmasšnšn daha yararlš olab�le-
ce�� b�ld�r�lm��t�r (3,7,12,13,23). B�r�nc� basamak tetk�kler� 
sonucunda ayšršcš tanš ve altta yatan etyoloj�n�n bel�rlen-
mes� �ç�n �k�nc� basamak de�erlend�rme yapšlmalšdšr. Bu 
durum özell�kle kan alšmšnšn sorun oldu�u prematüre 
bebekler �ç�n çok daha öneml�d�r. Tüm bu tetk�kler �ç�n 
fazla m�ktarda kan alšnmasšna gerek oldu�u �ç�n prat�k 
yakla�šmda prematüre bebeklerde 4. günden �t�baren 
ac�l olan adrenal tetk�kler �sten�rken, d��er tetk�kler 15. 
günden sonra �steneb�l�r. Kan m�ktaršnšn azaltšlmasš �le en 
do�ru tanš �ç�n sšvš kromatograf�/k�tle spektroskop�ye (LC/
MS) dayalš yöntemler�n kullanšlmasš terc�h ed�lmel�d�r. LC/
MS yöntemler� ülkem�zde bel�rl� merkezlerde mevcuttur. 
Plasental ayršlma sonrasš plasental hormonlaršn etk�s�n�n 
ortadan kalkšp h�potalamo-p�tu�ter-gonadal aksšn akt�ve 
olmasš sonucu ortaya çškan hormonal de����kl�kler m�-
n�-puberte olarak tanšmlanmaktadšr. M�n�-puberte tanšsš 
�ç�n benzer b�r f�z�k muayene yapšlmalšdšr. Özell�kle m�-
n�-puberten�n prematüre bebeklerde daha abartšlš �ek�l-
de overler�n a�šrš uyaršlma sendromuna yol açarak etk�le-
nen olgularda over-uterus boyut artš�š ve over k�stler� �le 
seyredeb�lece�� b�l�nmel�d�r (24). B�r�nc� ve �k�nc� basamak 
de�erlend�rme tetk�kler� Tablo 3•de göster�lm��t�r. 

Öner�ler-2

1. Hormonal tetk�kler uygun zaman aralšklaršnda �sten�lmel�d�r.
2. �lk de�erlend�rmede serum 17-OHP, AMH, testosteron, and-

rojen, kort�zol, androstened�on ve gonadotrop�n düzeyler�, 
serum elektrol�tler� ve �drar tetk�k� yapšlmalšdšr.

3. Serum 17-OHP ve androjen düzeyler� >72 saat, elektrol�tler 
> 4. gün, testosteron düzey� 4 �le 10. haftalar arasšnda daha 
do�ru sonuç ver�r.

4. FISH ya da PCR g�b� hšzlš sonuçlanab�lecek yöntemlerle c�ns�-
yet kromozom anal�z� yapšlmalš, bunu tam b�r karyot�p anal�-
z� tak�p etmel�d�r.

5. B�r�nc� basamak tetk�kler�n sonucuna göre gerekl� görülen 
�k�nc� basamak tetk�klere geç�l�r.

B�r�nc� Basamak De�erlend�rme �k�nc� Basamak De�erlend�r-
me

€Serum Ant�-Müller�an Hormon 
(AMH)

€Serum 17-OH-progesteron
€Testosteron, gonadotrop�nler 

(LH, FSH)
€Serum elektrol�tler
€�drar anal�z�
€Karyot�p (FISH/PCR)
€Batšn/pelv�k ultrasonograf�
€Manyet�k rezonans görüntü-

leme
€Gen�togram, laparoskop�

€Androstenod�on, d�h�drotes-
tosteron, 11-deoks�kort�-
zol, DHEASO4

€�drar stero�d prof�l�
€Human koryon�k gonadotro-

p�n uyarš test�
€ACTH st�mülasyon test�
€Ren�n, aldosteron
€Moleküler genet�k �ç�n DNA 

�zolasyonu

Tablo 3. CGB �üphes� olan bebekte b�r�nc� ve �k�nc� basamak de-
�erlend�rme

Sonuç

Sonuç olarak, CGB tanšsš ayršntšlš kl�n�k de�erlend�rmey� 
tak�ben hormonal, genet�k, moleküler tetk�kler ve görün-
tüleme yöntemler�n�n kullanšlmasš sonucunda konulmak-
tadšr. C�ns�yet tay�n� tek b�r hek�m�n yorumuna göre de��l, 
en ba�ta bel�rlenen c�nsel k�ml�k, tanšsal �ncelemeler, a�le-
n�n sosyokültürel durumu göz önüne alšnarak ek�p üyele-
r�n�n ortak kararš �le olgu bazšnda gerçekle�t�r�lmel�d�r. Bu 
dönemde a�leler uygun ve açšk b�r �ek�lde b�lg�lend�r�lme-
l�, a�leler�n end��e ve dü�ünceler�ne saygš göster�lmel�d�r. 
Özell�kle c�ns�yet tesp�t kom�syonunca de�erlend�r�lme-
m�� olgularda ger�ye dönü�ümsüz cerrah� operasyon ve 
gonadektom�den uzak durulmasš tedav� yönet�m�ndek� 
en öneml� hedeft�r. (25). Bu amaçla ülkem�zde CGB olan 
bebekler�n ve çocuklaršn tanš ve tedav� süreçler�n�n kolay, 
sa�lšklš ve güven�l�r b�r b�ç�mde yürütülmes�n�n sa�lan-
masš �ç�n bölgesel referans hastaneler�n/merkezler�n be-
l�rlenmes�, Çocuk Endokr�noloj�s�, Çocuk Ps�k�yatr�s� ba�ta 
olmak üzere Çocuk Cerrah�s� veya Çocuk Üroloj�s�, Gene-
t�k, Er��k�n Endokr�noloj�, Deontoloj� ve Adl� Tšp Uzman-
laršndan olu�an C�ns�yet Tesp�t Kom�syonunun olu�turul-
masš sa�lanmalšdšr. Bu kurullar olgularšn muayene, tanš ve 
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tedav� sürec�nden, a�leler �le �let���mden, c�ns�yet tay�n� ve 
sonrasšndak� tedav� seçenekler�n�n bel�rlenmes�nden so-
rumlu olarak görevler�n� yer�ne get�rmel�d�rler.

Ek1. Örnek �lk b�lg�lend�rme metn�
�u anda bebe��n�z�n c�ns�yet�n� �fade etmek ve s�ze do�rularš an-
latmak �stesek de, bunu yapamšyoruz. Bazš testler yaptšktan sonra 
daha fazla b�lg� sah�b� olaca�šz. Bu test sonuçlaršnšn beklenmes� 
s�zler �ç�n zordur, bu nedenle s�z� günlük olarak b�lg�lend�rece��z, s�z 
de Dr. •u arayab�l�rs�n�z. Bebe��n�z�n s�z�n daha önceden duymamš� 
olab�lece��n�z b�r durumu olmu� olsa da, bu çok nad�r olmayan b�r 
durum. Bu durumla daha önce kar�šla�tšk ve bu karš�šk durumda 
s�ze yardšmcš olaca�šz. Testler sonuçlanšr sonuçlanmaz, s�z�nle ço-
cu�unuzun c�ns�yet� hakkšnda konu�ma olana�šmšz olacak. Bu du-
rumla �lg�l� b�lg�ler�m�z olup, her geçen gün de ö�renmeye devam 
ett���m�z �ç�n s�ze daha fazla b�lg� verece��z. S�z� ve bebe��n�z� bu 
b�l�nmezl�k dönem�nde desteklemen�n ana hedef�m�z oldu�unu 
b�lmen�z� �ster�z.

Bu rehberde CGB tanšm, sšnš� andšrmasš, tanšya g�den sü-
reç, referans merkez özell�kler� ve tedav� yakla�šmlaršndan 
bahsed�lm��t�r. Ana amaç amb�gus gen�talyalš bebeklere 
do�ru yakla�šlmasšnš sa�lamaktšr. Tanšsal açšdan ve c�ns�-

yet seç�m� �ç�n CGB olan olgulara yakla�šmlarda kes�n tanš 
uzun soluklu olab�lmekte ve bel�rl� merkezlerce gerçek-
le�t�r�leb�lmekted�r. Ülkem�z ko�ullaršnda bu bebeklere 
ve a�lelere tanš ve tedav� sürec�nde en kal�tel�, do�ru ve 
destekley�c� yakla�šmšn sunulaca�š referans merkezler�n 
sayšsšnšn arttšršlmasš ve buralara ula�malaršnš sa�lamak 
b�r d��er hedeft�r. Buradan elde ed�lecek ve kullanšlacak 
b�lg�ler�n hastalar, a�leler ve hek�mler �ç�n yarar sa�layaca-
�š dü�ünülmekted�r. Aynš zamanda bu duruma a�leler�n 
daha kolay adapte olab�lmeler� ve kabulleneb�lmeler�n� 
kolayla�tšrab�lme amacš �le dernekler�n ve �nternete dayalš 
organ�zasyonlaršn kurulmasš yararlš olacaktšr.  Hastalšk �le 
�lg�l� b�lg�ler�n a�lelere bu yollar aracšlš�š �le �let�lmes� ve 
a�leler arasš �let���m�n kurulmasš konu �le �lg�l� sosyal so-
runlaršn azalmasšnš sa�layacaktšr. Olu�turulan bu rehbe-
r�n CGB hastalaršnšn sšklškla �lk ba�vurdu�u sa�lšk kurumu 
olan A�le Sa�lš�š Merkezler�nde çalš�an hek�mlere ula�tšršl-
masš ve hastalara yakla�šmšn standard�ze ed�lmes� açšsšn-
dan Halk Sa�lš�š Kurumu �le ��b�rl���nde bulunulmasš ve 
gerekt���nde bu hek�mler�n e��t�lmes� önem ta�šmaktadšr. 
CGB tanšlš olgularšn �zlem� çocukluk, adölesan ve er��k�n 
dönem�nde de devam edecek �ek�lde uzun sürel� olarak 
planlanmalšdšr. 
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Fetus ve yen�do�anda glukoz metabol�zmasšndak� de���-
kenl�kler ve h�pergl�sem� bebek sa�lš�š ve merkez� s�n�r s�s-
tem�n�n gel���m� açšsšndan önem ta�šmaktadšr. Yen�do�an 
dönem�nde özell�kle çok dü�ük do�um a�šrlšklš bebekle-
r�n ya�amda kalmaya ba�lamalarš �le b�rl�kte; h�pergl�sem� 
morb�d�te ve mortal�te �ç�n öneml� b�r r�sk faktörü olmu�-
tur. Yen�do�an dönem�nde özell�kle preterm bebeklerde 

h�pergl�sem�; �yatrojen�k nedenler, hepat�k glukoz üret�-
m�n�n baskšlanamamasš, �nsül�n d�renc� veya glukoz �nto-
leransš g�b� mekan�zmalar sonucu gel��mekted�r. El�n�zdek� 
kšlavuz çocuk hek�mler�, yen�do�an ve çocuk endokr�nolo-
j�s� uzmanlaršna gebel�k ve yen�do�an dönem�nde h�pergl�-
sem�n�n de�erlend�r�lmes�, tanšsš ve yönet�m� konusunda 
yol göstermek amacšyla kaleme alšnmš�tšr. 

1. G�R�� VE AMAÇ
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Erken yen�do�an dönem�nde santral s�n�r s�stem� �ç�n 
ana enerj� kayna�š olan glukozun do�umda kayna�šnšn 
kes�lmes� �le; glukojenol�z ve glukoneogenez �le glukoz 
denges�n� sa�lanmaya çalš�šr. ADDA (a�šrš dü�ük do�um 
a�šrlšklš) bebek ve prematürelerde; rezerv�n kšsštlš olmasš; 
yen�do�anšn artmš� enerj� �ht�yacš �le b�rle�t���nde denge 

bozulmaktadšr. Bu dönemde h�pogl�sem� sšklš�š artmš�tšr 
ancak h�pergl�sem� de nad�r de��ld�r. Yen�do�anšn paren-
teral glukoz �nfüzyonuna ra�men endojen glukoz yapšmš-
nš azaltamamasš veya per�fer�k glukoz kullanšmšnš arttšra-
mamasš sonucunda h�pergl�sem� gel���r (1,2).

2. YEN�DO�AN DÖNEM�NDE 
GLUKOZ DENGES�
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Yen�do�an dönem�nde; güvenl� glukoz konsantrasyonu 
�le �lg�l� f�k�r b�rl��� olmamakla b�rl�kte plazma glukozu-
nun 70-150 mg/dl arasšnda olmasš hede� enmekted�r (3). 
Yen�do�an bebeklerde; kan �eker�n�n 150 mg/dl üstünde 
olmasš tanšm olarak h�pergl�sem�d�r (3). Çok dü�ük do-
�um a�šrlšklš bebekler�n �zlem�nde h�pergl�sem�; �ntrak-
ran�yal kanama, evre 2/3 NEK, seps�s r�sk�n�n artš�š, ROP, 
stres yükünün arttš�š durumlar, cerrah� g�r���mler, vent�-
latör tedav�s�, gel��me ger�l��� ve mortal�te artš�š �le bera-
berd�r. Erken dönemde  ADDA bebeklerde saptanan  c�d-
d� h�pergl�sem�,  mortal�te artš�šnda ba�šmsšz r�sk faktörü 
olarak bulunmu�tur. Tüm yen�do�an bebeklerde h�pergl�-
sem� önlenmeye çalš�šlmalšdšr. Ancak; bu sonuçlaršn gel��-
mes� �ç�n bel�rlenm�� b�r e��k kan �eker� de�er� yoktur; 150 
-154 -180 - 220 mg/dl g�b� de�erler çe��tl� çalš�malarda 
bel�rt�lm�� olmakla beraber uzun sürel� yüksek kan �eke-

r� de�erler�nde c�dd� sonuçlar gel��ece�� bel�rt�lmekted�r 
(4). �nfüzyon hšzš de���meks�z�n an� gel��en ve uzun sürel� 
�natçš h�pergl�sem� yen�do�an dönem�nde; sšklškla  seps�s 
ve endokr�n sorunlarš neden�yle  olu�ur (4).
Prematür ve çok dü�ük do�um a�šrlšklš bebeklerde kan 
glukozunun > 180-200 mg/dl olmasš b�r sorunun varlš�š-
nš göster�rken; kl�n�k olarak öneml� olan; ozmot�k d�ürez 
ve glukozür� gel��mes� olarak tanšmlanmaktadšr. Tek ba�š-
na K� �zlemektense ozmot�k d�ürez�n gel���m� �le b�rl�kte 
�zlenmes�n�n daha öneml� oldu�u b�ld�r�lmekted�r. Kl�n�k 
prat�kte  > %1 glukozür� (1000 mg/dl) ozmolar de����kl�k 
oldu�unun gösterges�d�r ve yakšn glukoz �zlem�n� gerekt�-
ren de�er olarak tanšmlanšr (2).
4 saat ara �le bakšlan kan �eker�n�n > 180-200 mg/dl ol-
masš ve + 2 glukozür� olmasš tedav�y� gerekt�rmekted�r (2).

3. TANIM VE �ZLEM
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•Yen�do�an dönem�nde h�pergl�sem� nedenler� a�a�š-
dak� ba�lšklarda toplanab�l�r (1-16).Ž

4.1. �yatrojen�k h�pergl�sem�: 

�V sšvšlaršn yanlš� hesaplanmasš da h�pergl�sem�ye neden 
olab�l�r. Yen�do�an yo�un bakšm ün�teler�nde(YYBÜ) has-
ta preterm ve term yen�do�anlarda enteral  beslenmen�n 
gec�kmes� neden�yle de sšklškla parenteral glukoz teda-
v�s� uygulanmaktadšr. Bu durum genel olarak neonatal 
h�pergl�sem� �ç�n r�sk yaratab�l�r ve �atrojen�k h�pergl�se-
m� yapab�l�r. Özell�kle küçük preterm bebeklerde glukoz 
�nfüzyon hšzšnšn bebe�e göre ayarlanmasš zaman alab�l�r. 
Preterm veya hasta tüm YD•da 1. gün glukoz �nfüzyon hš-
zšnš 4-6 mg/kg/dk olarak ba�lamak genel olarak bebekler�  
h�pogl�sem�den ve  olasš h�pergl�sem�den korur. 

4.2. Glukozun metabol�ze olmasšnda yeters�zl�k:

 Prematürel��e ba�lš olab�l�r. Sšklškla total parenteral bes-
lenme alan çok küçük bebeklerde glukoz �ntoleransšndan 
dolayš veya seps�s ve strese sekonder gel��eb�l�r.

4.3. Glukoz homeostazšnšn bozuk olmasš:

Çok dü�ük do�um a�šrlšklš bebeklerde (<1000g) böbrek 
fonks�yonlaršnšn tam gel��mem�� olmasš ve �nsens�ble sšvš 
kaybšnšn çok olmasš neden�yle sšvš �ht�yaçlarš fazladšr. Bu 
nedenle bu bebeklere yüksek volümlü sšvš �le b�rl�kte  glu-
kozun çok fazla ver�lmes� h�pergl�sem�ye yol açab�l�r. Bu 
bebeklerde ayršca �nsül�n d�renc�, �nsül�n yanštšnšn gel��-
mes�nde gec�kme olmaktadšr. Glukoz �nfüzyon hšzš yüksek 
olmasa da �nsül�n salgšsšnšn yeters�z olmasš, hepat�k glukoz 
üret�m�n�n baskšlanamamasš neden� �le  h�pergl�sem� görü-
leb�lmekted�r.  Ayršca glukoz homeostazšnšn bozuk olmasš 
SGA•lš bebeklerde geç�c� h�pergl�sem� neden� olab�l�r. 

4.4 H�perosmolar mama ver�lmes�:

Mamanšn gerekt���nden az suyla hazšrlanmasšna ba�lš h�-
perosmolar�te gel��eb�l�r. Bu durum bebekte geç�c� yen�-
do�an glukoz �ntoleransšna neden olab�l�r. Gastroenter�te 
ba�lš a�šr deh�dratasyon, h�pernatrem� ve h�pergl�sem�ye 
yol açab�l�r.

4.5. Konvülz�yonlar:

Katekolam�n salšnšmšna ba�lš h�pergl�sem� gel��eb�l�r.

4.6. 46, XXDq  13. kromozom delesyonu

H�pergl�sem�yle seyredeb�l�r.

4.7. L�p�d �nfüzyonu:

L�p�d �nfüzyonu alan bebeklerde glukoz ver�lme hšzš dü-
�ük b�le olsa h�pergl�sem� gel��eb�l�r. Artan plazma serbest 
ya� as�d� konsantrasyonu, h�pergl�sem�k yanšta; per�ferde  
glukoz kullanšmšnšn azalmasšna yol açab�l�r ve �nsül�n etk�-
ler�n� �nh�be edeb�l�r. 

4.8. Erken dönem prote�n alšmš:

IGF 1 salšnšmšnš etk�lemekted�r; IGF 1; per�fer�k glukoz kul-
lanšmšnš, gl�kojen sentez�n� arttšrarak ve hepat�k glukoz 
yapšmšnš baskšlayarak kan glukozunu dü�ürür. Preterm 
bebekte rölat�f �nsül�n eks�kl��� dü�ük IGF 1 düzey�ne ne-
den olur, dü�ük IGF 1; pankreas ve beta hücre gel���m�ne 
engel olmakta ve h�pergl�sem� gel��mekted�r.

4.9. Seps�s:

Normogl�sem�k ve kl�n�k olarak  stab�l olan bebekte , glu-
koz �nfüzyonu de���meks�z�n h�pergl�sem� gel��m��se sep-

s�s ve NEK olasšlš�š dü�ünülmel�d�r.  

4.10. Stres:

A�rš, h�poks�, solunum sškšntšsš g�b� durumlar bebekte kor-

t�zol ve katekolam�n artš�šna �k�nc�l olarak h�pergl�sem�ye 

neden olmaktadšr. Cerrah� ��lem sonrasš kan �eker� yükse-

leb�l�r.   

4.11. �laçlar:

Annen�n d�azoks�t kullanšmš,  bebe��n kafe�n, stero�d ve 

fen�to�n kullanšmš neden olab�l�r .

4.12. Neonatal D�abetes Mell�tus

4. H�PERGL�SEM�
NEDENLER� 
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5.1.F�z�k Muayene ve Laboratuar 

H�pergl�sem�ye ba�lš bel�rg�n, özgül bulgular yoktur. F�z�k 
muayenede seps�s bulgularš (šsš düzens�zl���, per�fer�k per-
füzyonda bozulma g�b�) olab�l�r.  

1.Serum glukoz sev�yes�:

Dextrost�x �le ölçümler�n hatalš sonuçlar verme olasšlš�š 
yüksekt�r. Mutlaka tedav� ba�lamadan önce serum gluko-
zu bakšlmalšdšr. 

Yen�do�an Dönem�nde Kan �eker� Hang� Yöntemle
Ölçülmel�

Kap�ller kan �eker� ölçümünün; tam kandan ölçüldü�ü 
�ç�n % 15 daha dü�ük çškmasš, alkol �le sulanma; artmš� 
hematokr�t de�er�nden etk�lenmes� neden� �le; Amer�can 
Soc�ety for Pareneral and Enteral Nutr�t�on (ASPEN) yen�-
do�an dönem�nde kap�ller kan �eker� ölçümü yer�ne ve-
nöz kan �eker� ölçümü kullanšlmasšnš önermekted�r ancak 
yen�do�an yo�un bakšm ün�teler�nde  her kan �eker� ba-
kšlmasš gerekt���nde damar yolundan kan alšp ölçüm ya-
pšlmasš mümkün olamayaca�š �ç�n Kan �eker� �zlem�n� ka-
p�ller ölçümle yapšlmasš uygundur (15). Kap�ller kan �eker� 
ölçümü �le g�r���m sayšsš fazla olmasš; h�po ve h�pergl�sem� 
r�skler� bel�rlenememes� ve ara ölçümler saptanamamasš 
neden� �le sürekl� glukoz ölçüm s�stemler� kullanšlab�l�r 
(CGM). CGM c�hazlarš glukoz de�erler�n� göstermek dš�šn-
da glukoz e��l�mler�n� göstermekte de yararlšdšr (17,18). 

2. �drarda glukoz bakšlmasš:

Glukozür� osmot�k d�ürez�n bulgusudur. �drarda 2+ veya 
daha fazla de�erler, osmot�k d�ürez r�sk�n� artšrmaktadšr. 
Kan glukozunun her 18 mg/dl artš�š serum osmolar�tes�n� 
1mOsm/L artšrmaktadšr. Normal osmolar�te 280-300 mOs-
m/L •d�r.

3. Tam kan sayšmš:

Seps�s ayšršcš tanšsš �ç�n gerekl�d�r.

4.Serum elektrol�tler�:

H�pergl�sem�, osmot�k d�üreze neden olarak �drarla elekt-
rol�t kaybšna neden olmaktadšr. H�pergl�sem�k hastalarda 
elektrol�t sev�yeler� �zlenmel�d�r. 

5. Serum �nsül�n sev�yes�:

Neonatal geç�c� d�yabetes mell�tus•da dü�ük veya dü�ük 
normal olab�l�r. 

6. Serum ve �drar C-pept�d sev�yeler�:

Monogen�k d�yabet ve T�p 1 d�yabet ayšršcš tanšsšnda kul-
lanšlšr.

6. Tedav� 

Günümüzde osmolal�te artš�š ve osmot�k d�üreze neden 
olmayan h�pergl�sem�n�n tedav�s� desteklenmemekted�r.
Tedav�ye yakla�šmda, bebek besleneb�l�yorsa hemen bes-
lenmel�, beslenemeyecek bebeklerde yüksek am�noas�t 
�çeren parenteral nutr�syon erken dönemde ba�lanmalš-
dšr (4).
Beslenmeyen ço�u bebe�e ba�langšçta 4-6 mg/kg/dk �v  
glukoz ba�lanšr ve normal kan glukozunu devam ett�recek 
düzeyde glukoz ver�l�r. Böyle bebeklere genelde her 4-6 
saatte b�r kan �eker� bakšlšr. Her çškaršlan �drarda glukoz 
bakšlmasš h�pergl�sem�l� bebeklerde daha az kan tetk�k� 
alšnmasšnš sa�lar (19).
1. �drarda glukozun poz�t�f olmasš: �drarda glukozür�n�n  � 
1 (+) olmasš durumunda ozmolar de����kl�k r�sk� vardšr.  �d-
rar glukozunun � 2 (+) olmasš ve h�pergl�sem� varlš�šnda 
öncel�kle 2-4 saaate b�r �V sšvšdak� dextroz 1-2 mg/kg/dk 
azaltšlarak ver�len glukoz m�ktarš 4 mg/kg/dk hšzšna kadar 
dü�üleb�l�r (3). 

5. TANISAL YAKLA�IM
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2. �drarda glukozun negat�f olmasš: E�er kalor� �ç�n glukoz 
almasš gerek�yorsa, �drarda glukoz atšlšmš olmadš�š veya 
1+ oldu�u sürece yüksek glukoz (200 mg/dl) sev�yeler� 
kabul ed�leb�l�r. Her 4-6 saatte b�r dextrost�x �le kan �eker� 
ve �drarda glukoz bakšlmalšdšr.
Glukoz �nfüzyon hšzš azaltšlmasšna ra�men; 4 saat ara �le 
bakšlan 2 kan �eker� de�er� > 250 mg/dl ve alšnan 2 ayrš 
�drar örne��nde glukozür� varsa tedav�de �NSÜL�N kulla-
nšlmasš öner�lmekted�r (20,21). 
H�pergl�sem� tedav� ed�l�rken h�pogl�sem�n�n zararlarš göz 
önüne alšndš�šnda bolus �nsul�n öner�lmemel�d�r. Çalš�-
malar �nsül�n �nfüzyon tedav�s�n�n preterm yen�do�anlar 
�ç�n uygun oldu�unu gösterm��t�r (12).�nsül�n tedav�s� 
h�pergl�sem�y� kontrol altšna aldš�š g�b� a�šrlšk artš�šna da 
neden olmakta ancak r�skler� neden�yle bu amaçla artšk 
kullanšlmamaktadšr.

Bolus �nsül�n yapšlmadan öner�leb�lecek
�nsül�n tedav�s�:

• 0,01-0,05 U/kg/sa �nsül�n �nfüzyonu ba�lanšr.
• Maks�mum 0,1 U/kg/sa dozuna kadar 0,01 U/kg/sa art-

tšršlšr.
• Amaç K�• n� 150-200 mg/dl arasšnda tutmaktšr
• K� 180-200 arasšna �nerse �nsül�n �nfüzyonu % 50 ora-

nšnda azaltšlšr.
• K� < 180 mg/dl �se �nsül�n �nfüzyonu kes�l�r.
• K� < 150 mg/dl �s �nsül�n kes�l�r ve glukoz �nfüzyonu 2 

mg/kg/dk arttšršlšr.
�nsül�n �nfüzyonunda yapšlan her yen� de����kl�kten yaršm 
saat sonra K�•� ölçülmel�d�r.
H�pogl�sem� gel���rse �nsül�n �nfüzyonu kes�l�r. %10 Dx �le 
2ml/kg  IV bolus yapšlšr. 
Rebound h�pergl�sem� �ç�n hasta �zlenmel�d�r (20,21).

Erken Dönemde H�pergl�sem�y�  Önlemek �ç�n
�nsül�n �nfüzyonuna Gerek Var mš?

Çok dü�ük do�um a�šrlšklš bebeklerde sürekl� glukoz öl-
çüm c�hazlarš �le yapšlan çalš�mada; standart h�pergl�sem� 

tedav�s� ver�len ve erken dönem �nsül�n �nfüzyonu kulla-
nšlan olgularda; daha az süre �le h�pergl�sem�k olmalaršna 
ra�men, daha fazla h�pogl�sem� ya�adšklarš; ortalama 28 
günde seps�s; Nekrot�zan enterokol�t ve prematüre re-
t�nopat�s� gel��t�rme açšsšndan fark olmadš�š ve büyüme 
parametreler�n�n benzer oldu�u; ancak mortal�ten�n daha 
yüksek oldu�u bel�rt�lm�� ve erken dönemde h�pergl�se-
m�y� önlemek �ç�n �nsül�n �nfüzyonuna gerek olmadš�š 
vurgulanmš�tšr. (16).

H�pergl�sem�ye neden olan �laçlar: 

1.Teof�l�n alan bebekte serum teof�l�n sev�yes� olasš h�perg-
l�sem�yle sonuçlanan toks�s�te açšsšndan bakšlmalšdšr. E�er 
sev�yes� yüksekse kes�lmel� veya dozu de���t�r�lmel�d�r. 
2. Annen�n d�azox�d kullanšmš: Bu �laç h�pergl�sem� yanš-
sšra h�potans�yon ve ta��kard� yapab�l�r. Bebekte toks�s�te 
kend�n� sšnšrlayšcšdšr ve nad�r görülmekted�r. 
3. Kafe�n ve fen�to�n mümkünse kes�lmel�d�r.
4. Stero�d: Sšklš�š ve dozu azaltšlab�l�r.
5. Katekolam�nler 

H�perosmolar�te:

Reh�dratasyon gerekl�d�r. H�perosmolar formulaya �k�nc�l 
�se formula kes�l�r. Detaylš mama kullanšmš anlatšlšr.

Sonuç olarak;

• Yen�do�an dönem�nde glukoz de�er� 70-150 mg/dl 
arasšnda tutulmalš

• Term bebeklerde kan �eker düzey� > 150 mg/dl olmasš 
h�pergl�sem� olarak tanšmlanmalš

• Pretermlerde h�pergl�sem�n�n önlenmes� �ç�n; erken 
parenteral am�noas�t ba�lanmalš,

• Erken enteral beslenme yapšlmalš
• Parenteral beslenme tedav�s� alan yen�do�anlarda 

glukoz �nfüzyon hšzšnšn azaltšlmasšna ra�men šsrarlš h�-
pergl�sem�de �nsül�n kullanšlmalšdšr.

• Erken dönemde h�pergl�sem�y� önlemek �ç�n �nsül�n �n-
füzyonuna gerek yoktur .
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H�pogl�sem� yen�do�anšn en öneml� ve en sšk metabol�k 
sorunudur. Enerj� gereks�n�mler� daha fazla olmasšna ra�-
men, ü ret�mde yeralan enz�m s�stemler� ve substratlaršn 
yeters�z olmasš neden�yle, yen�do�anlaršn h�pogl�sem�ye 
yatkšnlšklarš fazladšr. 
Sa�lšklš yen�do�anlarda, ya�amšn �lk saatler�nde, sürekl� 
beslenmeden aralšklš beslenmeye geç�� ve adaptasyon 
mekan�zmalaršnšn akt�vasyonu sürec�nde kan glukozunda 
dü�me gözlen�r. Kan glukozundak� bu dü�ü� f�zyoloj�kt�r, 
sšklškla postnatal 2. saatte en dü�ük düzeyler�ne ula�šr, er-
ken beslenme ve endojen kaynaklaršn devreye g�rmes�yle 
kompanse ed�leb�l�r. Ancak beslenmen�n sa�lanamamasš, 
adaptasyonda gec�kme, veya kalšcš h�pogl�sem�ye neden 
olan durumlarda, glukoz düzeyler� daha çok dü�eb�l�r, dü-

�üklük daha uzun süre devam edeb�l�r ve uygun yakla�šm 
sa�lanamazsa h�pogl�sem� serebral zedelenmeye sebep 
olab�l�r. 
Bu nedenle, yen�do�an �zlem� yapšlan her ün�tede, h�pog-
l�sem� r�sk� olan ve kalšcš h�pogl�sem�l� bebekler �ç�n, kanšt-
lara dayalš b�r yakla�šm ve tedav� protokolü olmalšdšr. 
Bu amaçla olu�turulan bu rehberde, konuya �l��k�n kay-
naklaršn gözden geç�r�lmes� �le, h�pogl�sem�n�n önem�, 
h�pogl�sem�den korunma, r�sk faktörler� ve semptomlar, 
r�skl� bebekler�n taranmasš, h�pogl�sem�k yen�do�ana yak-
la�šm ve yönet�m, �ntravenöz (�V) tedav� ve kalšcš h�pog-
l�sem�de �ler� �nceleme ba�lšklarš altšnda �zleme yönel�k 
ortak b�r d�l olu�turulmasš hede� enm��t�r. 

1. G�R�� VE AMAÇ
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2. FETAL VE POSTNATAL KAN 
GLUKOZUNUN �DAMES�
2.1. Fetal kan glukozunun �dames�

�ntrauter�n ya�amda kan glukozu maternal kan düzey� �le 
sa�lanšr. Glukoz, plasentadan kolayla� tšršlmš�  d�fü zyonla 
geç er ve plazma glukoz konsantrasyonu, annen�n venö z 
plazma glukozunun %70-80•� kadardšr. Ortalama glukoz 
kullanšmš, term bebeklerde yakla� šk 4-6 mg/kg/dk �ken, 
erken gebel�k haftalaršndak� fetüs ve preterm bebeklerde 
8-9 mg/kg/dk c�varšndadšr (1). Annede � �ddetl� aç lšk gel�� -
med�kç e glukoneogenez ve gl�kojenol�z �nakt�ft�r. 
Fetal �nsül�n ve glukagon plasentayš geçmez. Fetal �nsü-
l�n düzeyler� terme yakla�tškça artarken, glukagon düzey� 
dü�ük kalšr. Fetal ya�amda artmš� �nsül�n/glukagon oranš 
l�pol�z� baskšlayšp, gl�kojen depolanmasšna yol açar ve gl�-
kojen depolarš 3. tr�mesterde yeterl� hale gel�r. �nsül�n fetal 
ya�amda glukoz metabol�zmasšndan z�yade büyümede 
rol alšr. 

2.2. Posnatal kan glukozunun �dames�

Do�umla b�rl�kte, fetal dönemde anneden sa�lanan glu-
koz yer�ne, aralšklš enteral beslenmeye geç�� ve de enerj� 
kayna�šnda de����kl�k olmaktadšr. Postnatal kan gluko-
zunun uygun �ek�lde sürdürülmes�nde erken beslenme 
öneml� b�r faktördür. 
Do�um sonrasš glukoz homeostaz�s�n sa�lanmasš �ç�n, �n-
sül�n�n baskšlanmasš, glukagon ve ep�nefr�n�n artarak gl�-

kojenden glukoz salšnšmš ve glukoneogenez �ç�n enz�mle-
r�n uyaršlmasš gerek�r. Akt�� e�en glukoneogenez yolu �le 
laktat, gl�serol ve am�no as�tlerden glukoz sentez� �le kan 
glukoz düzeyler� sab�t tutulmaya çalš�šlšr. 
Erken beslenme sa�lanšrsa, gl�kojenol�z ve glukoneoge-
neze �ht�yaç kalmazken, beslenmen�n sa�lanamamasš du-
rumunda gl�kojenol�z devreye g�rer, ancak saatler �ç�nde 
depolar tüken�r. 

2.3. Geç�c�  h�pogl�sem� (=geç�� h�pogl�sem�s�)

Yen�do�anda göbek kordonunun klemplenmes�yle glu-
koz geç��� kes�l�r ancak, �nsül�n�n baskšlanamaz. Bu durum, 
yen�do�anlarda �nsül�n salšnšmšnšn baskšlanmasš �ç�n ge-
reken glukoz düzeyler�n�n daha dü�ük olmasš �le �l��k�l�d�r 
(2). Salšnšmš devam eden �nsül�n, ya�amšn �lk saatler�nde 
kan glukozunun da dü�ü�üne neden olur. Kan glukozu, 
do�um sonrasš �lk 2 saatte en dü � ü k dü zeyler�ne (25-
30mg/dl) ula� šrken, normal düzeylere ula�masš 2-3 gün 
alab�l�r ve yen�do�anšn geç�c� h�pogl�sem�s� olarak adlan-
dšršlšr (2-4). 
Baskšlanmamš� �nsül�n�n, keton c�s�mc�kler� olu�umunu 
engellemes� neden�yle, yen�do�anšn geç�c� h�pogl�sem�s� 
h�poketot�k h�pogl�sem�d�r (2,3,5-7). Geç�c� h�pogl�sem�, 
sa�lšklš ve beslenen term yen�do�anlarda endojen kay-
naklar aracšlš�š �le kompanse ed�leb�l�r ve h�pol�sem� tara-
masš gerekmez.

€ Sšklškla ilk 48 saat içinde gözlenen ve inceleme gerektirmeyen yenido�anšn geçici hipoglisemisi ile, daha fazla tetkik ve tedavi gerek-
tiren ve geçici olmayan hipoglisemiyi ayšrt etmek zor olabilece�inden, Pediyatrik Endokrin Toplulu�u, ilk 48 saat içinde sadece kan 
glukoz düzeyinin korunmasšnš, etiyolojik ara�tšrmanšn daha sonra yapšlmasšnš önermektedir (2). 
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H�pogl�sem� yen�do�anšn en sšk metabol�k sorunudur ve 
uzun sürmes� veya sšk tekrarlamasš durumunda serebral ze-
delenmeye neden olab�lece�� �ç�n de öneml� b�r sorundur.

3.1. Serebral zedelenmen�n patof�zyoloj�s�

Bey�n, metabol�k gereks�n�mler�n� kar�šlamak �ç�n pr�mer 
olarak glukoz kullanšr. Bu nedenle glukoz, bey�n meta-
bol�zmasš �ç�n vazgeç�lmez b�r yakšttšr. H�pogl�sem�n�n yol 
açt�š hücre zedelenmes�nde, hücren�n enerj� karakter�s-
t�kler�nde de����kl�kler, NMDA reseptörler�n�n akt�vasyonu, 
artmš� serbest rad�kal üret�m� ve apop�toz olmak üzere b�r-
çok mekan�zma rol oynar ve c�dd� h�pogl�sem� uzun sürel� 
gel���msel sorunlarla b�rl�kted�r (8-10). 

3.2. Serebral zedelenmede rol oynayan faktörler

3.2.1.H�pogl�sem�n�n özell�kler�

Uzun vadel� olumsuz etk�ler açšsšndan, tekrarlayan h�pog-
l�sem�ler ��ddetl� ve tek b�r h�pogl�sem�k ata�a göre daha 
öneml�d�r. Gebel�k ya�š 32 hafta altšnda 661 prematüre 
bebekle yapšlan çalš�mada, katkšda bulunab�lecek d��er 
faktörler düzelt�ld���nde, h�pogl�sem� (<47 mg/dl) süre-
s� ve tekrarlšyor olmasš, 18. ayda azalmš� mental ve motor 
gel���m skorlarš �le güçlü b�r korelasyon göstermekted�r (5). 
Yen�do�an dönem�nde tekrarlayšcš h�pogl�sem�s� olan be-
bekler 3,5 ve 5 ya�laršnda, tek ve c�dd� h�pogl�sem�k atak 
geç�renlerle kar�šla�tšršldš�šnda, gel���m skorlarš daha dü�ük 
bulunmu�tur (11).

3.2.2. E�l�k eden faktörler

H�pogl�sem�k serebral zedelenme, serebral kan akšmš ve se-
rebral glukoz kullanšmšnšn durumu �le laktat ve keton g�b� 
alternat�f substratlaršn varlš�š �le �l��k�l�d�r (1,4,8,12,13). H�-
pogl�sem�k bebeklerde kordon kan gazšnda pH dü�üklü�ü, 
canlandšrma uygulanmasš, entübasyon, dü�ük Apgar skoru 
ve ensefalopat�, kötü nöroloj�k sonuçlar açšsšndan ba�šmsšz 
de���kenler olarak tanšmlanmš�tšr (14-16).

€ Hipoglisemik yenido�anda as� ksi veya metabolik dengesi-
zli�in e�lik etmesi, hipogliseminin uzun sürmesi veya tekrar-
lamasš serebral zedelenmeyi  artšrabilir.

3.2.3. Semptomlaršn varlš�š (nöroloj�k �rr�tasyon)

H�pogl�sem�n�n ba�langšcšnda, alternat�f kaynaklar kullanš-
lab�l�rse, semptom gözlenmez. Bu evre, uygun metabol�k 
adaptasyon ve b�yok�myasal h�pogl�sem� evres� olarak ad-
landšršlšr. 
H�pogl�sem� devam ederse, alternat�f kaynaklar tüken�r le-
tarj� ve �rr�tab�l�te  g�b� semptomlar ortaya çškar. Bu evre, 
metabol�k adaptasyonun bozuldu�u evred�r ve müdahale 
ed�leb�l�r �se kalšcš zararlanma olmaz. 
Ancak, h�pogl�sem�n�n devam etmes� durumunda koma 
veya konvüls�yon  g�b� c�dd� kl�n�k bulgular gözlen�r. Bu 
durum, metabol�k adaptasyonun olmadš�šnš ve nöroloj�k 
zedelenme olasšlš�šnšn yüksek oldu�unu göster�r (5,17).

€ Hipoglisemide semptom varlš�š, kötü nörogeli�imsel gidi�e 
i�aret edebilece�inden, semptomlu bebeklerde hipoglisemi-
nin taranmasš ve tedavide gecikilmemesi, nörolojik zedelenme 
sürecinin engellenmesi açšsšndan önem ta�šr.

3.2.4. Gebel�k ya�š, büyüme durumu

H�pogl�sem�de matürasyon ve büyüme durumu nörogel�-
��msel sonuçlarš etk�leyeb�l�r (5,11,18). Lol�pop çalš�masšn-
da (18), gebel�k ya�š 32-36 haftalar arasšnda olan h�pogl�se-
m�k prematüre bebekler�n sonuçlaršna etk�l� olan faktörler 
ara�tšršlmš� ve yen�do�an dönem�ndek� h�pogl�sem�n�n, 4 
ya�šnda gel���mde gec�kme �le b�rl�kte oldu�u ve etk�l� fak-
törler�n, h�pogl�sem� ve SGA oldu�u göster�lm��t�r.
Ancak h�pogl�sem� düzey� ve/veya süres� �le zarar r�sk� ara-
sšndak� �l��k� halen tam olarak netl�k kazanmamš�tšr. Yakšn 
zamanda yayšnlanan b�r çalš�mada h�pogl�sem�s� olan 
prematüre yen�do�anlar, bakšm ko�ullarš; gebel�k ya�š; 
do�um a�šrlš�š açšsšndan e�le�t�r�len ve h�pogl�sem�s� ol-
mayan kontrollerle 2 ve 15 ya�laršnda kar�šla�tšršldš�šnda, 
gel���msel veya f�z�ksel engell�l�k açšsšndan aralaršnda h�ç-
b�r farklšlšk saptanmamš�tšr  (19). 

3. H�POGL�SEM�N�N ÖNEM�
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4.1. Erken beslenme 

Do�um sonrasš erken beslenme, fetal dönemden neona-
tal döneme geç��te kan glukozunun uygun �ek�lde sür-
dürülmes�n� sa�lar. Tüm yen�do�anlarda do�um sonrasš 
vücut šsšsšnšn korunmasšna d�kkat ed�lmel�, durumu stab�l 
�se 30 dak�ka, en geç 1 saat �ç�nde beslenmel�d�r. 

4.2. Anne sütü ve ve kolostrumun önem� 

Beslenme özell�kle kolostrumla yapšlmalšdšr. Kolostrumun 
m�ktarš ve karbonh�drat �çer��� az olmasšna ra�men, ya� 
�çer��� yüksekt�r ve �çerd��� ya� as�tler�n�n parçalanmasš 
�le ketonlar olu�maktadšr. Keton c�s�mc�kler�, yen�do�anda 
alternat�f enerj� kayna�šdšr ve bey�n, keton c�s�mc�kler�n� 
yakšt olarak kullanab�l�r. Bu durum, nöroloj�k fonks�yonlaršn 
korunmasš açšsšndan öneml�d�r. 

Preterm bebeklerde, gl�kojen ve ya� depolaršnšn yeters�z 
olmasš yanš sšra, glukoneogenez ve ketogenez yolaklarš 
da görecel� olarak �mmatürdür. Term bebekler �le 31 hafta-
lšk preterm bebekler�n, ya�amšn �lk haftasšnda metabol�k 
adaptasyon yanštlaršnšn kar�šla�tšršldš�š b�r çalš�mada, ke-
ton c�s�mc�kler� konsantrasyonun pretermlerde term be-
beklere göre daha dü�ük oldu�u göster�lm��t�r (20). Aynš 
çalš�mada, anne sütü alanlar mama �le beslenen bebek-
lerle kar�šla�tšršldš�šnda, anne sütü alanlarda kan glukozu-
nun daha dü�ük oldu�u, ancak keton c�s�mc�kler�n�n kan 
glukozu �le negat�f korelasyon gösterd��� b�ld�r�lmekted�r. 
Bu �l��k� postnatal ya�amšn 2. ve 3. günler�nde bel�rg�n 
olup, h�pogl�sem� açšsšndan kr�t�k olan bu dönemde anne 
sütü �le beslenmen�n yen�do�anšn metabol�k adaptasyo-
nu açšsšndan daha uygun oldu�unu göstermekted�r. 

€ Hipoglisemi riski olsun olmasšn, tüm bebeklerin erken anne sütü ile beslenmesinin sa�lanmasš ve kolostrumu almasš için çaba sarf 
edilmelidir.

4. H�POGL�SEM�DEN
KORUNMA
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R�sk faktörü veya semptomlu tüm yen�do�anlaršn kan 
glukozlarš kontrol ed�lmel�d�r (4,21-24). R�sk faktörler�n�n 
b�l�nmes� veya semptomlaršn farked�lmes�, uygun g�r���m 
�le zararšn önlenmes� �ç�n gerekl�d�r. 

5.1. R�sk faktörler�

5.2. Semptomlar

H�pogl�sem�k yen�do�anlar sšklškla semptomsuzdur. Ço�u 
yen�do�an, çok dü�ük kan glukoz düzeyler� �le asempto-
mat�k kalab�l�rken, bazšlarš, asemptomat�k bebeklerdek�-
ne benzer veya daha yüksek glukoz düzey� �le sempto-
mat�k olab�l�r. Ayršca, semptomlaršn nonspes�f�k olmasš, 
h�pogl�sem� �le �l��k� kurulmasšnš güçle�t�r�r. 
Semptomlaršn ço�u otonom s�stemle �l��k�l� �ken, �rr�ta-
b�l�te; letarj�; h�poton�; ensefalopat� ve konvüls�yonlar 
nörogl�kopen� �le �l��k�l�d�r ve daha önce bel�rt�ld��� g�b� 
bu semptomlar metabol�k adaptasyonun olmadš�šnš ze-
delenme olasšlš�šnšn yüksek oldu�unu göster�r. 
Wh�pple tr�adš: Semptomlaršn h�pogl�sem� �le �l��k�l� olup 
olmadš�šnšn de�erlend�r�lmes�nde, kan glukozu düzel-
t�ld���nde semptomlaršn kaybolmasš yardšmcš olab�l�r k�, 
Wh�pple tr�adš olarak adlandšršlmaktadšr (25).

Hipoglisemi semptomlarš 

€ Letarji

€ �rritabilite 

€  •JitterinessŽ

€ Ensefalopati, konvülsiyon, hipotoni

€ Zayšf emme

€ Takipne

€ Apne 

€ Bradikardi

€ Siyanoz

€ Solukluk

€ Hipotermi 

€ Tiz sesle a�lama 

€ Anormal göz hareketleri   

Anneye ait nedenler

€ Pregestasyonel veya gestasyonel diyabet

€ Preeklampsi / eklampsi, gebelikle ili�kili hipertansiyon

€ �laç tedavisi (
-blokerler, oral hipoglisemik ajanlar, 
-agonist 
tokolitikler, geç antepartum ve intrapartum dekstroz)

Bebe�e  ait  nedenler

€ Prematürite

€ Gebelik ya�šna göre büyük olma (LGA) veya gebelik ya�šna göre 
küçük olma (SGA) 

€ Postmatürite 

€ �ntrauterin büyüme kšsštlšlš�š 

€ Perinatal as� ksi, mekonyum aspirasyon sendromu (MAS)

€ Enfeksiyon

€ Polisitemi

€ Hipotermi

€ �laç kullanšmš (�V indometazin)

€ �mmün hemolitik hastalšk (Rh uyu�mazlš�š) 

€ Konjenital kalp hastalšklarš

€ Endokrin bozukluklar

€ Hipoglisemili karde� öyküsü

€ �yi beslenememe

Fizik inceleme bulgularš 

€ Makrozomi, hemihipertro� , makroglossi ve omfalosel varlš�š 
(Beckwith-Wiedemann Sendromu)

€ Ku�kulu genital yapš, hiponatremi ve hiperpotasemi birlikteli�i 
(Konjenital adrenal hiperplazi)

€ Hepatomegali varlš�š (Glikojen depo hastalš�š)

€ Orta hat defekti ve mikropenis varlš�š (�zole büyüme hormon 
eksikli�i)

5. R�SK FAKTÖRLER� VE
SEMPTOMLAR
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6.1. Tarama zamanš ve süres�

R�skl� bebeklerde do�um sonrasš �lk 1 saat �ç�nde besle-
nen bebekte, �lk kan glukozu ölçümü 30 dak�ka sonra ya-
pšlmalšdšr. Sadece beslenme �le normogl�sem�k de�erler 
elde ed�lmes� durumunda, ölçüm 2-3 saat aralšklarla ve 
beslenme önces� olacak �ek�lde tekrarlanmalšdšr.
R�skl� bebeklerde h�pogl�sem�ler�n %80•� �lk 24 saatte, 
%19•u �se 24-48 saatte gözlenm��t�r (26,27). Bu neden-
le r�skl� bebeklerde taramanšn �lk 48 saatte yapšlmasš 
%99•unun taranmasšnš sa�lar. Ancak �lk ölçümler normal 
olmasšna ra�men, sonrasšnda h�pogl�sem� ata�š saptana-
b�lmekted�r (27). Erken glukoz düzeyler�n�n LGA bebek-
lerde, daha sonra gel��eb�lecek h�pogl�sem�y� öngörmede 
daha de�erl� oldu�u, SGA bebeklerde �se, daha az güven�-
l�r oldu�u b�ld�r�lmekted�r (28). Bu nedenle SGA bebekler-
de taramaya daha uzun süre devam ed�l�r.

€ LGA bebeklerde 12 saatlik tarama süresince elde edilen de�er-
ler, SGA bebeklerde ise 24 saatteki de�erler normalse tarama 
sonlandšršlabilir (4).   

6.2. Glukoz ölçüm yöntemler�

R�skl� bebeklerde h�pogl�sem� taramasš �ç�n yatak ba�š glu-
koz ölçümü (peroks�daz yöntem�) kullanšlšr. Bu yöntem 
ucuz ve prat�kt�r, ancak özell�kle dü�ük glukoz konsant-
rasyonlaršnda, gerçek kan glukoz düzeyler�nden bel�rg�n 
farklšlšk göster�r ve güven�l�r de��ld�r (29). Bu nedenle, sš-
nšra yakšn de�er elde ed�ld���nde tanš laboratuvar ölçümü 
�le kes�nle�t�r�lmel�d�r. Ancak h�pogl�sem� tedav� düzey�n-
de �se, kan örne�� laboratuvara gönder�ld�kten sonra so-
nuç beklenmemel� ve tedav� hemen ba�lanmalšdšr. 
H�pogl�sem�n�n tanšmlanmasšnda, hekzok�naz yöntem� 
altšn standarttšr ve kap�ller kanla yapšlan ölçümün do�ru-
lanmasš �ç�n kullanšlmaktadšr. ��lem süres�n�n uzun olmasš 
neden�yle, tarama yöntem� olarak uygulanab�l�r de��ld�r. 

Kan gazš c�hazš �le yapšlan (oks�daz yöntem�) ölçüm daha 
hšzlš sonuç vereb�l�r, ancak bebekte oks�jenlenme �le �lg�l� 
sorun olmamalšdšr. 

6.3. Glukoz ölçümünü etk�leyen faktörler 

Tam kan glukoz düzeyler� plazma glukoz düzeyler�ne 
göre, %10-15 oranšnda dü�üktür. H�pogl�sem� tanš ve te-
dav� kararš �ç�n plazma glukoz düzey� kullanšlmalšdšr. 
Kanda hematokr�t artš�š, b�l�rub�n ve tr�gl�ser�d yüksekl��� 
yanšsšra, kap�ller staz ve c�lde uygulanan alkolün varlš�š da 
sonucu etk�ler. Kan alma ��lem� önces�nde topu�un šsštšl-
masš, staz neden�yle venöz glukoz konsantrasyonunun 
daha dü�ük bulunma �ht�mal�n� ortadan kaldšršrken, kan 
alma ��lem�n� de kolayla�tšršr. 
Tam kanšn oda šsšsšnda beklemes� hal�nde, örnektek� er�t-
ros�tler�n glukozu metabol�ze etmes�ne ba�lš olarak, glu-
koz düzey� azalšr. Dü�ü� hšzš sšklškla 5-6 mg/dL/saat olarak 
kabul ed�lmekle b�rl�kte, 20 mg/dL/saat•e kadar çškab�-
lece�� b�ld�r�lmekted�r (30,31). Bu durumu önlemek �ç�n, 
örnekler � or�d �çeren tüplere alšnmalš veya hemen çalš�š-
lamayacaksa buzda saklanmalšdšr. 
Sürekl� c�lt altš glukoz �zleme s�stemler� özell�kle yo�un 
bakšm ko�ullaršnda, çok küçük pretermlerde kan alma ��-
lem�n� azaltmak amacšyla kullanšlab�l�r (32,33). Kan gluko-
zundak� de����m e��l�mler�n� gerçek zamanlš göstererek, 
daha ayršntšlš b�lg� ver�r. Dü�ük kan glukoz düzeyler�nde 
güven�l�rl���n�n az olmasš ve günde 4 kez kal�bre ed�lmes� 
gerekl�l��� dezavantajlaršnš olu�turur.

€Riskli bebeklerde hipoglisemi taramasš için yatak ba�š glukoz 
ölçümü kullanšlšr. Bu yöntem ucuz ve pratiktir, ancak özellikle 
dü�ük glukoz konsantrasyonlaršnda güvenilir de�ildir. 

€Ölçüm de�eri hipoglisemi sšnšršnda ise, laboratuvarda plazma 
glukoz ölçümü ile kesinle�tirilmeli ancak kan örne�i laboratu-
vara gönderildikten sonra gerekliyse sonuç beklenmeden teda-
vi ba�lanmalšdšr.

6. R�SKL� BEBEKLER�N
TARANMASI
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7.1. Yen�do�an h�pogl�sem�s�nde nedenler

Yen�do�anlarda h�pogl�sem�, glukoz üret�m�nde azalma 
veya tüket�m�nde artš� g�b� �k� ana nedenle ortaya çškar. 
Glukoz üret�m�ndek� azalma, gl�kojen depolaršnšn azlš�š ve 
glukoneogenez yeters�zl���ne ba�lš �ken, artmš� tüket�m, 
�nsül�n artš�š veya anaerob�k gl�kol�z�se ba�lšdšr. 
Yen�do�anda kalšcš h�pogl�sem�de oldu�u g�b�, geç�c� h�-
pogl�sem�ler�n ço�unda neden �nsül�n artš�šdšr (2). Geç�c� 
h�pogl�sem�s� olan SGA bebeklerde h�per�nsül�nem� sšklš-
�š, %10 �le %94 arasšnda de���mekted�r (34). Kalšcš h�pog-
l�sem�lerde k� h�per�nsül�n�zm sšklš�š �se ülkeden-ülkeye 
farklšlšk göstermekte olup 1/2500 �le 1/50000 arasšnda 
de���mekted�r (35). 
Bazš durumlarda b�rden fazla mekan�zma rol oynayab�l�r. 
Örne��n �ntrauter�n büyüme kšsštlšlš�šnda gözlenen h�-
pogl�sem�de, gl�kojen tüket�m�nde artš� yanšsšra, dü�ük 
glukoneojen�k hšz, per�natal h�poks� ve de görecel� büyük 
b�r bey�ne sah�p olunmasš neden�yle, glukoz gereks�n�-
m�nde artš� rol oynayab�l�r. 

7.2. H�pogl�sem� tanšmš

Kl�n�k önem� olan h�pogl�sem�n�n tanšmš, en karš�šk ve tar-
tš�malš konulardan b�r�s�d�r ve serebral zedelenme ve ka-
lšcš hasara yol açab�lecek düzeyler�n ne oldu�u konusu da 
açšk de��ld�r (36).
Uzla�š olmamakla b�rl�kte, h�pogl�sem� açšsšndan kan glu-
kozu �ç�n e����n 47 mg/dL olarak kabul ed�lmes� yaygšn b�r 
görü�tür. Bu e����n bel�rlenmes�nde, 1988 yšlšnda yayšnla-
nan gebel�k ya�š 32 hafta altšnda ve >3 gün asemptomat�k 
h�pogl�sem�s� (<47 mg/dl) olan prematüre bebeklerde 18. 
ayda mental ve motor gel���m skorlaršnda azalmanšn b�l-
d�r�ld��� çalš�ma rol oynamš�tšr. (5). Ancak bu  çalš�manšn 
uzun vadel� sonuçlaršnš yansštan �k�nc� çalš�mada sonuçla-
ršn farklš olmadš�š göster�lm��t�r (37). Prospekt�f b�r kohort 
çalš�mada (CHYLD çalš�masš) h�pogl�sem�k (kan glukozu 
<47 mg/dL) term ve geç preterm bebeklerde (n=216) kan 

glukoz düzey�n�n 47 mg/dl•n�n üstünde tutulmasšnšn, 2 
ya�šnda nörogel���msel sonuçlarda bozuklu�a yol açma-
dš�š b�ld�r�lmekted�r (38). 
Ancak bu kanštlaršn kohort ve vaka kontrol çalš�malaršna 
dayanmasš, kanšt gücünü azaltmaktadšr. 
Son yšllarda, h�pogl�sem�y� tanšmlamak �ç�n kullanšlan tek 
b�r kan glukoz düzey� yer�ne, kl�n�kte önem� olan, nörolo-
j�k zedelenmeye yol açab�lecek g�r���msel e��k de�erler ve 
de tedav� �le ula�šlmasš hede� enen düzeyler�n bel�rlenme-
s� daha çok önem kazanmš�tšr.

7.3. G�r���msel (operat�onal ) e��k de�erler ve tedav� �le 
ula�šlmasš �stenen (hedef) de�erler 

G�r���msel (operat�onal ) e��k de�erler:  G�r���msel e��k 
de�er, mevcut kanštlar š�š�šnda, nöroloj�k zedelenme ola-
sšlš�š neden�yle, müdahale ed�lmes� gereken tam kan ya 
da plazma glukoz konsantrasyonu olarak tanšmlanmakta-
dšr ve organ hasaršna yol açtš�š dü�ünülen düzey �le, ula-
�šlmasš hede� enen de�er arasšnda yer alšr (22). 
Amer�kan Ped�atr� Akadem�s�n�n protokolüne göre, �lk 24 
saattek� g�r���msel e��k de�er, bebe��n semptomat�k ol-
masš durumunda 40 mg/dL �ken, asemptomat�k oldu�un-
da �lk 4 saatte 25-40 mg/dL, 4-24 saat aralš�šnda �se 35-45 
mg/dL olarak kabul ed�lmekted�r (Tablo 1). 
Ped�yatr�k Endokr�n toplulu�u �se, çocuk ve er��k�nlerle 
yapšlmš� çalš�malarda, nörogl�kopen�k e��k de�er�n�n (be-
y�n fonks�yonunda bozulmaya yol açan de�er) yakla�šk 50 
mg/dL oldu�unu ve yen�do�anlarda da durumun benzer 
olab�lece�� �ç�n, postnatal ya�a bakšlmaksšzšn aynš e��k dü-
zey�n kullanšlmasšnš önermekted�r. Bu öner�ler š�š�šnda, h�-
pogl�sem� r�sk� ta�šyan veya kalšcš h�pogl�sem�l� bebeklerde 
yukaršda bel�rt�len g�r���msel e��k de�erler kullanšlab�l�r. 
Hedef de�erler: Postnatal �lk 48 saatte beslenme önces� 
>50 mg/dL, 48 saat sonrasš r�skl� bebeklerde >60 mg/dL, 
kalšcš h�pogl�sem�l� olgularda �se >70 mg/dL olarak kabul 
ed�leb�l�r.

7. H�POGL�SEM�K
YEN�DO�ANA YAKLA�IM
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8. H�POGL�SEM�K
YEN�DO�ANIN YÖNET�M�
8.1. Korunma

H�pogl�sem� r�sk� ta�šyan bebekler do�um sonrasš h�pog-
l�sem�n�n zararlš etk�ler�nden korunmaya çalš�šlšrken, ge-
rekl� olmayan ara�tšrma ve tedav�den de korunmalšdšr. 
Gereks�z de�erlend�rme �le bebek anneden ayršlmak zo-
runda kalab�l�r ve bu durum anne sütü �le sa�lanab�lecek 
adaptasyonun bozulmasšna, mama �le beslenmeye geç�-
�e, damar yolu açšlmasšna ve bebe��n gereks�z yere hasta-
nede yatš�šna sebep olab�l�r. 

€ Hipoglisemi riski olan bebeklerde, ilk 48 saatteki yakla�šm, 
özellikle anne sütü ile erken beslenmenin sa�lanmasš ve hipo-
glisemi semptomlarš açšsšndan yakšn izlem �eklinde olmalšdšr. 

8.2. Dekstroz jel kullanšmš

H�pogl�sem�k yen�do�anlarda, %40 dekstroz jel kullanšmš-
nšn, anne �le bebe��n ayršlmasšnš önled��� ve plasebo jel �le 
kar�šla�tšršldš�šnda, taburculuk sonrasš anne sütü �le beslen-
me oranšnš artšrdš�š b�ld�r�lmekted�r (39). Dekstroz jel�n ye-
n�do�an dönem� veya düzelt�lm�� �k�nc� ya�ta, yan etk�s�ne 
da�r b�r kanšt bulunmamš�tšr ve h�pogl�sem�n�n b�r�nc� basa-
mak tedav�s�nde öner�leb�lece�� b�ld�r�lmekted�r (40). Ancak 
bu preparat henüz Türk�ye•de bulunmamaktadšr. Dekstroz 
jel  r�skl� bebeklerde do�um sonrasš �lk saatte kullanšldš�šn-
da (0.5 ml/kg veya 200 mg/kg) neonatal h�pogl�sem� ve yo-
�un bakšma yatš�larš önled��� göster�lm��t�r (41,42).

8.3. H�pogl�sem�de �V tedav� ve �zlem

Yen�do�anda h�pogl�sem� r�sk� olan b�r bebekte yakla�šm 
�emasš �ek�l 1•de özetlenm��t�r. Kan glukozu e��k de�er�n 
altšnda olan ve beslenme �le düzelt�lemeyen durumlarda 
veya h�pogl�sem� �le �l��k�lend�r�len semptomlaršn varlš-
�šnda �V tedav� ba�lanmalšdšr. �ntravenöz tedav� ba�lan-
sa b�le, beslenme kl�n�k uygun oldu�unda sürdürülmel�, 
enteral beslenme �le kan glukozu stab�l�zasyonun daha 
kolay sa�landš�š unutulmamalšdšr. 
Tedav� ba�lanmasš veya de����kl�k sonrasšndak� kontroller, 
hasta ba�š ölçüm yöntem� (tam kan glukozu) �le yapšlab�-
l�rse de, tedav� kararš veya tedav� de����kl��� gerekt�ren 
durumlarda k� ölçümler, plazma glukozunun laboratuvar 
ölçümü �le tey�t ed�lmel�d�r. Ölçüm �ç�n alšnan kan örne�� 
beklet�lmemel� ve sonuçlarš yorumlarken hang� yönte-
m�n kullanšldš�š göz önüne alšnmalšdšr. 
Nörogl�kopen�k semptomlaršn varlš�šnda, �V glukoz teda-
v�s� 6-8 mg/kg/dak�ka hšzšnda �nfüzyon �le b�rl�kte, 2 mL/
kg %10 dekstroz (200 mg/kg) m�n�bolus ver�lmes� �ek-
l�nde uygulanšr. Semptom e�l�k etm�yor ancak beslenme 
�le kan glukozu hedef de�erlere ula�mšyorsa, sadece 6-8 
mg/kg/dak�ka hšzšnda �V �nfüzyon ba�lanšr. 
Kan glukoz düzey�n�n kontrolü, �ntravenöz tedav� ba�la-
dšktan 30 dak�ka sonra yapšlmalš ve hedef düzeye ula�šlšp 
ula�šlamadš�š kontrol ed�lmel�d�r. Semptomlaršn devam 
etmes� durumunda m�n�-bolus tekrarlanšr. 
Glukoz �nfüzyonu almakta olan b�r bebekte, semptom e�-
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l�k etm�yor ancak hedef düzeye ula�šlamamš� �se, hedef 
düzeye ula�šlana kadar glukoz �nfüzyon hšzš her sefer�nde 
2 mg/kg/dk olacak �ek�lde artšršlmalš ve her de����kl�kten 
30 dak�ka sonrasšnda ölçüm tekrarlanmalšdšr. Hedef dü-
zeye ula�šldš�š zaman, sonrak� kan glukozunun ölçümü 
4-6 saat sonra (2 saat aralšklarla beslen�yorsa 4 saat sonra, 
3 saat aralšklarla beslen�yorsa 6 saat sonra) ve beslenme 
önces�nde tekrarlanmalšdšr. 
Hedef düzeye ula�šlmasš durumunda 12-24 saat süreyle 
�nfüzyon hšzš de���t�r�lmez, ancak kan glukozu ölçümüne 
aynš �ek�lde devam ed�l�r. Ölçümlerde kan glukozu hedef 
düzeyde devam ederse, bu süren�n sonunda besleneb�-
len bebekte �nfüzyon hšzš 2 mg/kg/dk olarak azaltšlmaya 
ba�lanšr. �nfüzyon hšzš azaltšlmš�sa 30 dak�ka sonra kont-
rol ed�lmel�, düzey hedef de�erde �se, ölçüm beslenme 
durumuna göre 4 veya 6 saat sonrasš tekrarlanmalšdšr. 
�k�nc� ölçüm de hedef düzeyde bulunursa, �nfüzyon hšzš-
nšn azaltšlmasš (2 mg/kg/dk) sürdürülür. Besleneb�len kan 

glukoz düzeyler� hedef de�erlerde �se �nfüzyon sonlandš-
ršlab�l�r. 

8.4. H�pogl�sem�k bebe��n taburculu�u

�nfüzyon kes�ld�kten sonra, r�skl� gruptak� h�pogl�sem�k 
bebekler�n plazma glukoz düzeyler�n�n 4-6 saat ara �le ve 
beslenme önces�nde arka arkaya bakšlan 2 ölçümün de 
hedef düzeylerde saptanmasš durumunda, d�rençl� veya 
uzamš� h�pogl�sem�s� olan bebekler�n 6 saatl�k açlšk son-
rasš kan glukoz düzeyler�n�n > 60-70 mg/dL saptanmasš 
durumunda bebekler taburcu ed�leb�l�rler (2). 

€ �nfüzyon hšzš de�i�iklikleri, her seferinde 2 mg/kg/dk•lšk artš� 
veya azaltma �eklinde kademeli olarak yapšlmalš, hšzlš azaltma 
veya kesilme uygulanmamalšdšr.

€ Glukoz infüzyon hšzšnda de�i�iklik yapšlmš�sa ölçüm 30 daki-
ka sonra, de�i�iklik yapšlmamš�sa ikinci beslenme öncesinde 
tekrarlanmalšdšr 
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9. H�POGL�SEM�DE �LER�
�NCELEME
Ped�yatr�k Endokr�noloj� bölümü �le ��b�rl��� hal�nde ve 
ekte yer alan akš� �emasšna (�ek�l 2) göre yapšlšr. A�a�šdak� 
durumlaršn varlš�šnda kalšcš h�pogl�sem� açšsšndan tanšya 
yönel�k �nceleme gerek�r. Ancak ara�tšrmaya yönel�k �nce-
leme 48 saatten sonra yapšlmalšdšr.

9.1. H�pogl�sem�de �ler� �nceleme gerekt�ren durumlar

9.1.1. D�rençl� h�pogl�sem�

Kan glukozunun hedef de�erler�n üstünde sürdürüle-
b�lmes� �ç�n yüksek glukoz �nfüzyonu gerekt�ren h�pogl�-
sem�d�r. Glukoz gereks�n�m� 8 mg/kg/dk•nšn üstünde �se 
�nsül�n düzey� bakšlmasš, 10 mg/kg/dk•nšn üstünde �se 
ayšršcš tanš açšsšndan d��er �ncelemeler�n yapšlmasš öne-
r�lmekted�r (22,43).

9.1.2. Uzamš� h�pogl�sem� 

H�pogl�sem�n�n 48 saatten sonra da devam etmes�d�r (2). 
Uzamš� h�pogl�sem� geç�c� veya kalšcš olab�l�r. 
Geç�c� olan t�p�nde h�pogl�sem� uzun süre devam edeb�-
l�r ancak sonrasšnda tamamen düzel�r. Örne��n, SGA be-
beklerde gözlenen h�pogl�sem� aylarca süreb�l�r ve glukoz 
�nfüzyonu dš�šnda ek tedav� gereks�n�m� olab�l�r, ancak 
geç�c�d�r  (7,44). 
Uzun süre devam eden, kend�l���nden düzelmeyen, �V 
glukoz �nfüzyonu ve ek tedav� gerekt�ren h�pogl�sem� 
kalšcš h�pogl�sem� olarak adlandšršlšr (örne��n konjen�tal 
h�per�nsül�n�zm vakalarš). Bu durumlarda h�pogl�sem�n�n 
ayšršcš tanšsš, ek tedav� kararš ve bebe��n �zlem� Ped�yatr�k 

Endokr�noloj� bölümü �le b�rl�kte planlanmalšdšr. Ek tedav� 
gerekt�ren durumlarda kullanšlacak �laçlaršn l�stes� a�a�š-
dak� Tablo 2•de yer almaktadšr. 

9.1.3. Sendrom�k H�pogl�sem�ler

 H�pogl�sem�ye d�smorf�k bulgular e�l�k ed�yorsa sendro-
m�k h�pogl�sem�ler akla gelmel�d�r. 
• Beckw�th W�edemann Sendromu, 
• Costello Sendromu, 
• T�mothy Sendromu, 
• Kabuk� make-up Sendromu, 
• Ond�ne Sendromu bunlardan bazšlaršdšr. 

9.2. Ayšršcš tanšya yönel�k laboratuvar �ncelemeler� 

Ayšršcš tanšya yönel�k laboratuvar �ncelemeler� �ç�n kan 
örnekler�, h�pogl�sem� sšrasšnda alšnmalšdšr. Kan örnekler� 
enteral  beslenen veya parenteral glukoz �nfüzyonu alan-
larda, plazma glukoz düzey�n�n 50 mg/dL•n�n altšnda bu-
lundu�u herhang� b�r zamanda yapšlab�l�r. Glukoz düzey� 
50 mg/dL altšnda de��lse besleneb�len bebekte �nceleme 
6 saatl�k beslenmeme sonrasš yapšlšr. 
Ayšršcš tanš �ç�n kan glukozu yanšnda, �nsül�n, kan gazš, lak-
tat ve p�rüvat düzeyler�, beta h�droks�büt�rat ve/veya ase-
toasetat düzeyler�, amonyak, plazma serbest ya� as�tler�, 
kan/�drar am�no as�tler�, aç�l karn�t�n düzeyler�, kort�zol, C 
pept�d ve �drar organ�k as�t düzeyler�ne bakšlmalšdšr. 
Ped�yatr�k Endokr�n Toplulu�unun önerd��� tanšsal yakla-
�šm �ç�n akš� �emasš �ek�l 2•de görülmekted�r (3). Kalšcš ve 
sendrom�k h�pogl�sem�lerde ek olarak genet�k �nceleme 
gerekeb�l�r.
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10. FARMAKOLOJ�K TEDAV�
H�pogl�sem�k yen�do�anlarda kan glukozunun yükselt�l-
mes�nde glukoz �nfüzyonuna ek olarak farmakoloj�k teda-
v� kullanšlab�l�r. Yen�do�an h�pogl�sem�s�nde farmakoloj�k 
tedav�, h�pogl�sem�n�n yüksek glukoz �nfüzyon hšzš gerek-
t�rmes� veya uzamasš hal�nde gerekl�d�r. Bu durumlarda 
etyoloj�k neden ara�tšršlmalš ve tedav� kararš Ped�yatr�k En-
dokr�noloj� bölümü �le ��b�rl��� hal�nde alšnmalšdšr. H�pog-
l�sem� tedav�s�nde kullanšlan �laçlaršn, etk� mekan�zmalarš, 
dozlarš ve yan etk�ler� Tablo 2•de yer almaktadšr.
• Glukokort�ko�dler karac��erde glukoneogenez� artšršr 

ve �nsül�n duyarlšlš�šnš azaltšr (45). Ancak, yen�do�an 
h�pogl�sem�s�nde h�drokort�zon tedav�s�, adrenal yet-
mezl�k ve ona ba�lš h�pogl�sem� �le sšnšrlšdšr. 

• Glukagon karac��erde depo gl�kojen� glukoza çev�r�r 
(46). H�per�nsül�n�zml� olgularda kan glukozunu kšsa 
sürede (10-15 dk) ve kšsa sürel� (1 saat) olarak yükselt�r. 
Glukagon ver�lmes� sonrasš kan glukoz düzey�n�n 30 

mg/dl•den daha fazla artš� göstermes� gl�sem�k yanštš 
göster�r ve bu durum h�per�nsül�n�zm tanšsšnš destek-
lemekte de kullanšlšr. 

• Yen�do�an h�pogl�sem�s�nde h�pogl�sem�n�n en sšk 
neden� h�per�nsül�n�zmd�r ve d�rençl� veya uzamš� h�-
pogl�sem�de, öncel�kle h�per�nsül�n�zm varlš�š ara�tšršl-
malš ve e�l�k ed�yorsa h�per�nsül�n�zme yönel�k tedav� 
ba�lanmalšdšr. D�azoks�t ve uzun etk�l� somatostat�n 
analo�u olan oktreot�d, pankreat�k �nsül�n sekresyonu-
nu azaltšr ve h�per�nsül�nem�k h�pogl�sem� tedav�s�nde 
terc�h ed�len �laçlardšr (7,43,44,47,48,49). D�azoks�t �lk 
basamak tedav�de terc�h ed�l�rken oktreot�d �k�nc� ba-
samak tedav�de öner�lmekted�r (43,50). 

Kullanšlacak �laçlaršn seç�m�nde oldu�u g�b� dozlarš, de-
vam süres� ve kes�lme zamanš da Ped�yatr�k Endokr�-
noloj� bölümü �le ��b�rl��� hal�nde yapšlmalšdšr. 
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Tablo 1. Amer�kan Ped�yatr� Akadem�s�n�n (AAP) h�pogl�sem� r�sk� olan (geç preterm, term SGA, d�yabet�k anne bebe��, 34 hafta 
üzer� LGA yen�do�anlarda �lk 24 saattek� yakla�šm protokolü (4). 

Tablo 2. D�rençl� veya uzamš� h�pogl�sem�de ek tedav�de kullanšlan �laçlar

�laç adš Etkisi Doz Tercih Yan etki

Glukagon
(mcg/kg)

Glikojenoliz 200 Hiperinsülinemi tanšsš Hiponatremi
Trombosit �Ð

Diazoksid
(mg/kg)

�nsülin 5-20 Hiperinsülinizm teda-
visinde ilk basamak

Sšvš yükü �Ï
Hirsutizm

Bulantš, kusma

Oktreotid (mcg/
kg)

�nsülin 5-10 Hiperinsülinizm
Tedavisi

Büyüme
Gerili�i

Hidrokortizon
(mg/kg)

Periferik glukoz
Glukoneogenez

5-15 Adrenal yetmezlik
Sšnšrlš (1-2 gün) kullanšm

Hipertansiyon
Büyümede yava�lama
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�ekil 2. H�pogl�sem� r�sk� olan yen�do�anlarda �lk 24 saatte tarama ve yönet�m.

 

 

 

  
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

   

 

 

 

   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Bebek iyi 
görünüyor  

Rutin bakõm 
Besleme 

Hipoglisemi riski 
var mõ 

Rutin bakõm 
Besleme 

��LK 1 SAATTE BESLE 
30. DAK��KADA KAN GLUKOZUNU ÖLÇ  

KAN GLUKOZU  
ÖLÇÜMÜ YAP   VE 

ARA��TIR 

2 ml/kg %10 D 
+ 

6-8 mg/kg/dk*  

EVET
HAYIR 

BEBEK 
BESLEN��YOR 

VE 
KAN GLUKOZ 
DE�	 ERLER�� 
NORMALSE 
LGA VE DAÇ 
BEBEKLERDE 

12 SAAT��N 
SONUNDA 

PREMATÜRE 
VE SGA 

BEBEKTE  
24 SAAT��N 
SONUNDA 
TARAMAYI 
SONLANDIR 

  4-24   Saat 4
< 40 
mg/dl  

**HEDEF KAN GLUKOZU (50 mg/dl)  

EVET

HAYIR

30   DAK��KA   SONRA   KAN GLUKOZU KONTROLU 4-6 SAAT 
ARALIKLA  
BESLENME 

ÖNCES�� 
KONTROL 

Nöroglikopenik 
Semptom  ? 

6-8 mg/kg/dk glukoz infüzyonu *  

* ��V mayi ba�
landõktan sonra gereksinime göre infüzyon hõzõ de�
i�
tirilir. ��nfüzyon hõzõ artõ�
larõ 2 mg/kg/dk 
olacak �
ekilde yapõlõr. ��nfüzyon hõzõ > 8 mg/kg/dk ise insülin düzeyi bakõlõr. >10-12 mg/kg/dk ise Ped 
Endokrin konsültasyonu, di�
er incelemeler ve ek tedavi önerilir. Glukoz düzeyleri 12 saat stabil seyrederse 
azaltmaya ba�
lanõr. 

**HEDEF kan glukozu ilk 48 saatte 50 mg/dl 48 saatten sonra 60 mg/dl’dir. 

< 35 
mg/dl 

BESLE 

< 45 
mg/dl 

< 25 
mg/dl 

< 40 
mg/dl 

< 40 
mg/dl 

< 45 
mg/dl 

0-4   Saat 

BESLE 

EVET HAYIR 
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