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Mikið veikur á drengur Vökudeild

Gula

Endurteknar hypoglycemiur

Lítið typpi við skoðun



10 daga gamall drengur











Hormón
TSH 1,680 (0,4-4,0)

FSH 0,5 (<4)

LH <0,1 (<5)

E2 141 (<130)

Testosteron 9,0 (<3)

Prógesteron 105,2 (0,2-1,7)

Prolactin 14,2 (4,5-23)

17-OH-prógesteron 928 (1,2-10,5)

Androstendion 58,8 (<2)

Cortisól kl. 8 443 (200-700)

Cortisól kl. 12 298 (200-700)

ACTH 117,1 (10-50)































Congenital adrenal hyperplasi 

CAH = AGS
• Meðfæddur víkjandi 

arfgengur sjúkdómur 

• Nýgengi víðast hvar 
1:15.000 fæðingum 

• Orsakast í yfir 95% 
tilfella af galla í 
ensíminu  21 –
hydroxylasa 

• Algengasta orsök 
óeðlilegra kynfæra hjá 
stúlkum

CAH

Classical Non- classical

Salt wasting Simple virilizing



3 β HSD skortur 21 OH skortur

Aðrir sjaldgæfir gallar



CAH – greining

Veruleg hækkun verður á 17-OH 

progesteron í “classical CAH”

Sé grunur um “nonclassical CAH” 

er kjörrannsókn mæling á 17 OH  P 

eftir örvun með ACTH

Leit eftir stökkbreytingum getur 

síðan staðfest dx



CAH

• Þriggja og 

hálfs árs 

drengur

• Bólur í andliti

• Ör í skapi

• Mikil  hröðun í 

lengdarvexti

• Gelgjubólur á 

höku

• Penis stækkaður

• Testis 1 ml bilat.

• 17 OH P  760 

mmol/L

• Beinaldur  8,0  ár







Val leikfanga CAH-stúlkna
Nordenström et al

Týpísk stráka 

leikföng

Týpísk 

stelpu

leikföng







Hypercortisolismus

Orsakir

Iatrogenic

Nýrnahettu æxli

Heiladingulsæxli eða aukin ACTH secretio







Hypocortisolismus

Addison - mjög sjaldgæft

Cong adrenal hyperplasia

Hluti af hypopituitarismus

Ath hypoglycemia getur verið 

aðaleinkenni

Blóðsölt

Löng eða svæsnari veikindi

Meðferð  hydrocortisone ekki 

prednisolon eða dexamethason

Langvirkir sterar valda meiri 

vaxtarskerðingu







Viðhaldsmeðferð:

Hydrocortison ca 10mg/fm,

mjög einstaklingsbundið

Florinef ef saltsteraskortur 0,1mg


