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  7491اول آبان  ی /هفته394 ی /شمارهمو شش  سال سی مجله دانشکده پزشکی اصفهان
 7/8/7931تاریخ چاپ:  71/6/7931تاریخ پذیرش:  8/5/7931تاریخ دریافت: 

  
 اصفهاندر شهر های بالینی در مبتلایان به هیپرپلازی آدرنال مادرزادی  خصوصیات دموگرافیک و یافته

 
 2پور ، مهین هاشمی1رعناالسادات صالح

 
 

‌چکیده

کاهش ، مبهم یتواند با ژنیتالیا ترین علت ابهام جنسی است که می شایع، (CAHیا  Congenital adrenal hyperplasiaمادرزادی )هیپرپلازی آدرنال  مقدمه:

 .بود CAHهای بالینی در مبتلایان به  بررسی خصوصیات دموگرافیک و یافته ی حاضر، مطالعه انجامهدف از  ،پوبارک زودرس بروز کند. بنابراین و وزن

نتروپومتریک معاینات بالینی و آهای  پیگیری داشتند و یافته ی بیماران پرونده ی . همهشرکت کردند CAHبیمار مبتلا به  767مقطعی،  پژوهشدر این  ها: روش

 .گردید جنامه از پرونده استخرا در پرونده ثبت شده بود و طبق پرسش ها آزمایش

  3β-Hydroxysteroid dehydrogenase مورد 71، (OHD-21یا  hydroxylase deficiency-21) هیدروکسیلاز 17 کمبودبیمار دارای  741 ها: یافته

(3β-HSD) ،1 11 دارای مورد-OHD  مورد 1و Steroidogenic acute regulatory protein (StAR .بودند )پسر و  63بیماران به صورت  توزیع جنسی 
 ، هیرسوتیسم درصد 9/74، ابهام جنسی درصد 5/99، کلیتوریس بزرگ درصد 4/11. شیوع اختلال ماکروپنیس سال بود 93/3 ± 67/5ر با میانگین سنی دخت 31
 .سال بود 83/3 ± 48/1، میانگین سن بلوغ در بیماراندرصد گزارش گردید.  8/77پوبیک  ی ناحیه موی زودرس رشدو درصد  6/5، رویش زودرس موی صورت درصد 1/5

 زودرس و رشدرویش زودرس موی صورت ، هیرسوتیسم ،کلیتوریس بزرگ، ماکروپنیسم، های بالینی در کودکی که با ژنیتالیای مبه یافته با توجه به گیری: نتیجه

 .مد نظر قرار گیرد CAHاختلال باید  ،کند مراجعه میپوبیک  ی ناحیه موی

 آزمایشگاهی، ابهام جنسیکلینیکی، بررسی هیپرپلازی مادرزادی آدرنال، دموگرافیک،  واژگان کلیدی:

 
در شهر های بالینی در مبتلایان به هیپرپلازی آدرنال مادرزادی  خصوصیات دموگرافیک و یافته .پور مهین صالح رعناالسادات، هاشمی ارجاع:

 315-381(: 439) 96؛ 7931مجله دانشکده پزشکی اصفهان . اصفهان

 

 مقدمه

یا  Congenital adrenal hyperplasiaهیپرپلازی آدرنال مادرزادی )

CAH)  اخووللال در ملابیسی وو   بووا بیموواری ار وو  م  ووی    ، نووی

تورین   وا ابموا      شایع. این بیماری باشد م های اسلروئیدی  هیرمین

 آنویی   کمبوید  ،نآاز   ل  درصد 09تا  09که  رود به شمار م جن   

( OHD-21یووا  hydroxylase deficiency-21)هیدروک وویلاز  12

در دوران جنینو    اغ و   ،نث مبللا به کمبید این آنویی  ؤاسا. جنین م

دچار ابما  اندا  تناس   خارج  و  گیرد ها قرار م  در معرض آندروژن

کواه  تیسیود کویرتییول و تیسیود      منجر بهد. کمبید این آنیی  گرد م 

 . (2) شید م  های آدرنال بی  از حد آندروژن

CAH ؛ شوید   نیان یك بیمواری نوادر در ن ور گر لوه مو       تحا

از یوك در د  هویار ن ور و     بیشولر  شواید اگرچه شییع میارد شدید آن 

.سوالانه در   (1) باشد شییع میارد خ یف آن احلمالاً د  مرتبه بیشلر م 

کیدک بالای یك  09 حدود ،بریلانیای کبیر ی جمعیا غرباسگری نشد 

 . نقود (0) شویند    بواسین  تشوصید داد  مو    یو سال با تیجه بوه  لا 

های  اسا کوه   نیی آ کمبید   ا به، CAHبه  مبللا بیماران در اساس 

از سویی   در سنلی کیرتییول دارند و  د  سنلی کویرتییول  ممم  نق 

 Corticotropin-releasing hormone ا وویای  منجوور بووه  دیگوور،

(CRH )و Adrenocorticotropic hormone (ACTH ) و  شوید  م

ا ویای    ،در نلیجوه . دنو ک غددآدرنال هیپرپلازی پیودا مو   به دنبال آن، 

  بوا ت واهراب بواسین  مل واوت    ، ها ندروژنآیعن   ساز های پی  هیرمین

نوث و یوا   ؤنین مجابما  جن    تیان به یابد که از آن جم ه م  بروز م 

 رشود در هور دو جون     ی صو حه  شدن ب له سریع سیماتیك بارشد 

از  بوه سوه نویع    OHD-21شوید.   کیتاه  قد مو  سب   اشار  کرد که
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و غیوور  Simple virilizing، (Salt wastingدسووا دادن نمووك ) 

تورین نویع آن و    شدید Salt wastingنیع  که شید کلاسیك تق ی  م 

Simple virilizing   سویك  ور  خ یوف    کملر شدید و نویع غیور کلا 

 . (4-6) اسا

  ی گیوووووری سووووو   پایوووووه انوووووداز ، تشوووووصید ک یووووود

17-Hydroxyprogesterone (17-OHP )  باشوود کووه در پلاسوما موو 

اگور بیمواری بوه دسیول      .(7-8)یابد  م ا یای   CAHبه  بیماران مبللا

ازدیواد تیسیود آنودروژن     ،درمان نشود  بواق  بمانود    ،تشصید دیررس

( پیشروند ، ب وی  زودرس  Virilizingتیاند منجر به مردانه شدن ) م 

با تیجه بوه تعوداد قابول     .(0) رشد شید ی  له شدن ص حهجن   و ب

خصیصوویاب  حاضوور بووا هوودی بررسوو   ی م اسعووه ،تیجووه بیموواران

 آن،اسوواس  تووا بوور  انجووا  شوود  CAHبووه دمیگرا یووك بیموواران مبووللا  

 هووا  نآمیقووع   گووراری لاز  در موویرد تشووصید و درمووان بووه    سیاسووا

 .انجا  گیرد

 

 ها روش

بیمار مبوللا   262 ،نگر تیصی   از نیع گرشله -مق ع  پژوه در این 

غدد اط ال مراجعه ک ینیك به  2007تا  2077های  که از سال CAHبه 

بیماران بر اسواس خصیصویاب    ی همه .داد  شدند شرکا ،د  بیدنکرد

بوه تشوصید انویاع مصل وف      اسولادان، زمایشوگاه  تیسو    آباسین  و 

  ن توا سوون بیموارا   بوارب از عیارهووای ورود بیمواری رسوید  بیدنود. م   

و بوه   ول    بوید  ها گرشله ما  از تشصید آن ش که حداقل سال  19

رشود میهوای   ب ی  زودرس کاذ  در پ وران )شوامل   ، مبم  یژنیلاسیا

شیک ناش  از دسا ر لن نمك ، و بیرگ شدن پنی (ی پیبیك  ناحیه

 بوویرگک یلوویری   و نوویزادی و ب وولری بووه همووین   ووا ی در دور 

سال جما ویییوا مراجعوه      که یكبیمارانمراجعه کرد  بیدند، بید. 

از م اسعوه   ،ها شک  وجید داشا ند یا در میرد تشصید آن  بیدکردن

 خارج شدند.  

و سون ب وی ،    سن بوروز بیمواری   شامل شد  یآور جمع یها داد 

  ک ینیکو   یو  مول جراحو ،  لا   ی ، د عواب ب ولری، سوابقه   یاجن 

 طویل  انحورای معیوار از   9/1 پنوی   ]طویل  ماکروپنی بیماران شامل 

 غیر بیرگ [، (0) باشد مشابه بیشلر حام گ  با سن در هم الان پنی 

 تووا  1بووین  نوویزادان در نرموال  ک یلوویری  پمنووای]ک یلوویری   طبیعو  

  وادی  غیور  نویزادان  در ملور  می و   0 ازلر بیشو  طیل ا.اس ملر می   6

 بوه   وا   تکامل ناکامل ژنیلاسیای جنوین ]ابما  جن   [، (29) باشد م 

ها بر روی جنین دخلر یا مقدار ناکامول آن بور    ا ر بی  از حد آندروژن

قبل از  روی  غیر طبیع  میی صیرب[، (22) شید جنین مرد گ له م 

و  دخلران در سال 8سن کملر از  پیبیكی  ناحیه مییزود  ب ی ، رشد

ک  ووا شوودن صوودا و  ( و21-20) پ ووران در سووال 0سوون کملوور از 

 تیزیوع  اسگویی  بوا  بودن  در ضصی  و اضا   میهای]رشد هیرسیتی   

بیمواران  کوه    ،همچنین .[ بید(24) سینه و صیرب نیاح  مانند مردانه

و سون کملور    نسال در پ را 0 کملر ازسن ]درس رسید  بیدند وبه ب ی  ز

پیسوا و   سوال در نوژاد سویا     6ان سایر نژادها )کملر از سال در دخلر 8از 

شناسوای  و بررسو  شودند.     (29)سوال در نوژاد س یدپیسوا([     7کملر از 

 Radioimmunoassayروش بووا اسووول اد  از   OHP-17سوو   خووین   

(RIA )یوووا و Enzyme-linked immunosorbent assay (ELISA )

   .(26-28)اسا  مقدار آن با تیجه به سن کیدک مل اوبگردید که تعیین 

جموا  با یکودیگر مقای وه شودند.     دو جن  ی حاضر در م اسعه

 آزمووینهووای کی وو  از  بوور اسوواس داد کموو  مل یرهووای  ی مقای ووه

Independent t  17ارتبوا  بوین سو       ی برای مقای وه و-OHP   بوا

های  اسل اد  شد. داد  Pearsonاز آزمین همب لگ   نیی های کم  داد 

کی   به صویرب   ایه کم  به صیرب میانگین و انحرای معیار و داد 

 SPSSا ویار   نور   هوا در  در نمایوا، داد   .گردیود تعداد یا درصد بیان 

( version 22, IBM Corporation, Armonk, NY) 11 ی ن وصه 

 یدار معن س   به  نیان  P < 99/9 میرد تجییه و تح یل قرارگر ا.

 .گر له شد در ن ر

 

 ها افتهی

  بوا میوانگین سون     CAHمبوللا بوه    (دخلور  01پ ر و  60بیمار ) 262

 راوانو  انویاع   . شرکا کردنود در پژوه  حاضر سال  00/0 ± 62/9

اسا. از  ارایه شد  2مصل ف بیماری و خصیصیاب بیماران در جدول 

 ن ووور  69کوووه بیدنووود  OHD-21از نووویع  ن ووور 241 ،ایووون تعوووداد

Salt wasting (04  16و پ وووور ،)ن وووور از نوووویع   71 دخلوووور 

Simple virilizing (01  49پ وور و )دخلوور نوویع غیوور  29و  دخلوور

 ، سوون بووروز بیموواری در ایوون بیموواران  میووانگین  .بیدنوودکلاسوویك 

حودود یوك   ، بررس میرد ان بید. از بین کل بیمار سال 87/1 ± 97/1

ابما  جن    ق  در (. P < 992/9داشلند ) مل جراح   ی سابقهسی  

ب وی  در   میانگین سون  (. P < 992/9)ن ر( وجید داشا  10دخلران )

  یبیمووار 88و از بووین  گوویارش گردیوودسووال  80/8 ± 48/1، بیموواران

درصد(  4/40)ن ر  41که به ب ی  رسید  بیدند،  دخلر( 46پ ر و  41)

  دچووار ب ووی  زودرس واقعوو  شوود  بیدنوود   (دخلوور 28پ وور و  14)

(299/9  =P) ( وجوید    0. روی  میی صیرب  ق  در دخلوران )ن ور

در کملور از نیمو  از   یا ب ی  کواذ     وپنیماکر(. P=  997/9) داشا

 ی شوار پر بوه  ن ور از بیمواران   22(. P < 992/9) پ رها مشاهد  شود 

ن ور از   4ن ر( و  7) OHD-11ا راد با  ی شامل همه] مبللا بیدندخین 

 .(2)جدول  [OHD-21بیماران با 

در آخرین ویییا ن با به بودو تشوصید کواه      OHP-17س   

 (.  P < 992/9) دادرا نشان داری  معن 
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 Congenital adrenal hyperplasia (CAH) اطلاعات بیماران مبتلا به. 1جدول 

 نفر(  161کل ) جنسیت متغیر

 ]تعداد )درصد([

 Pمقدار 

 نفر(  66پسر )

 ]تعداد )درصد([

 نفر(  69دختر )

 ]تعداد )درصد([

 OHD (2/94 )65 (7/33 )77 (2/33 )142 090/0-21 نوع

11-OHD (3/4 )3 (3/4 )4 (3/4 )7 

3β-HSD (4/1 )1 (3/99 )9 (2/6 )10 

StAR (0 )0 (2/2 )2 (2/1 )2 

 < 001/0 46( 6/23) 39( 4/42) 7( 1/10) ی داشتن عمل جراحی سابقه

 < 001/0 23( 3/14) 23( 0/25) - ابهام جنسی

 100/0 41( 2/43) 17( 5/39) 24( 1/57) بلوغ زودرس واقعی

 290/0 11( 3/6) 3( 7/3) 3( 4/4) ابتلا به پرفشاری خون

 - 27( 1/39) - 27( 1/39) ماکروپنیس علایم کلینیکی

 - 54( 5/33) 54( 5/33) - کلیتوریس بزرگ

 290/0 3( 0/5) 6( 5/6) 2( 9/2) هیرسوتیسم

 007/0 9( 6/5) 9( 3/9) 0( 0) رویش موی صورت قبل از بلوغ

 120/0 19( 3/11) 14( 2/15) 5( 2/7) ی پوبیک رشد زودرس موی ناحیه

 770/0 4( 5/2) 2/( 9) 2( 2/2) کلفت شدن صدا

3β-HSD: 3β-Hydroxysteroid dehydrogenase; StAR: Steroidogenic acute regulatory protein; OHD: Hydroxylase deficiency 

 

 ، میووانگین سوو   سوورم  Independent tآزمووین نلووای  اسوواس  بوور

17-OHP  خرین ویییا در بیمواران  کوه ک یلویری     آدر بدو تشصید و

  اقود  داری بیشولر از بیمواران  بوید کوه     بوه صویرب معنو     ،بیرگ داشولند 

 (.P=  929/9) بیدندک یلیری  بیرگ 

 

 بحث

از  CAHمبوللا بوه    بیشولر بیمواران  ی حاضر نشان داد که  م اسعه نلای 

 . همچنوین، از بوین بیمواران بوا     نوث بیدنود  ؤو جن  م OHD-21 نیع

21-OHDتووورین  ووور    ، شوووایعSimple virilizing   و سوووپ 

Salt wasting  پووژوه  هووای بووید. برخوو  از یا لووه Kandemir و 

Yordam (20  هم ی با نلای  تحقیو  حاضور )   .کشویر   در هوا  آنبوید

سوال   19طو    CAHبیمار مبللا به  170های  ترکیه به بررس  شاخد

 در بوی  از   OHD-21پرداخلند و بوه ایون نلیجوه رسویدند کوه نویع       

هوا   وجید داشوا کوه نیمو  از آن    CAHدرصد از بیماران مبللا به  89

Simple virilizing  یك سی ،Salt wasting   درصود غیور    6و  ق

 موویرد  OHD ،2-21درصوود  9/20از کلاسوویك بیدنوود. همچنووین،   

17-OHD  3موووویرد  2وβ-Hydroxysteroid dehydrogenase  

(3β-HSD   ،داشولند و میووانگین سوون تشوصید بیموواری در بیموواران ) 

ی حاضور هو     . در م اسعوه (20)سوال( بوید    6/26تا  2ماهگ  )از  21

درصد گویارش   89از  بی  OHD-21مانند پژوه   یق، مییان بروز 

بیدنود. از طوری    Simple virilizingهوا   گردید و بی  از نیم  از آن

شوایع نبوید وسون بوروز      3β-HSDو  OHD-11دیگر، مییان شوییع  

 سال به دسا آمد. 1بیماری در بیماران، حدود 

تحقیق  در کشیر ماسیی بوه بررسو  ک ینیکو  بیمواران مبوللا بوه       

CAH     پرداخا و مییان  راوان  بیماری را در دو جون  توا حودودی

سوال و میوانگین سون     4یک ان برآورد نمید. میانگین سون  بیمواران   

سال بید. حدود نیمو  از دخلوران    1ها  در آن CAHتشصید بیماری 

 بیشوولر از  Salt wastingابمووا  جن وو  داشوولند و میوویان شووییع    

Simple virilizing  گینه که در نلای  پژوه  حاضر  . همان(19)بید

ان شد، مییان  راوانو  بیمواری در جون  مؤنوث بیشولر از مورکر و       بی

 میانگین سن  بیشلر بید.

تما  بیماران دچوار ابموا  جن و  بررسو  حاضور، دخلور بیدنود        

 Simple virilizing)حدود یوك سوی  از دخلوران( و میویان شوییع      

ی مق عو ، میوانگین سون     بید. در یك م اسعه Salt wastingبیشلر از 

سوال گویارش    0توا   8بوین   OHD-21در دخلوران دارای  شروع ب ی  

 حقیو  حاضور،   در بیمواران ت سون شوروع ب وی     . میانگین (12)گردید 

بید و همچنین، حدود نیم  از بیماران دچار ب وی   سال  16/8 ± 01/0

زودرس شد  بیدند. در برخ  تحقیقاب اشار  شود  اسوا کوه میویان     

رسود کوه    ها ه  م  ب ی  زودرس در این بیماران به بی  از نیم  از آن

. در یوك  (11)باشود   دسیل آن، تشصید دیرهنگا  در این بیمواران مو   
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هووا  ، حوودود نیموو  از آنCAHدخلوور مبووللا بووه  49پووژوه  از بووین 

. مییان بوروز ک یلویری    (10)ک یلیری  بیرگ و ابما  جن   داشلند 

درصود بوید و ابموا  جن و   قو  در       9/00بیرگ در تحقی  حاضور،  

 سیتی و  دخلران مشاهد  گردید )حدود یك سی (. همچنین، بروز هیر

 کووه در  بوویدشووایع   ی یا لووهو همکوواران  Finkielstain در پووژوه 

بیمواران مبوللا بوه    غیور کلاسویك    درصود  90میارد کلاسیك و  درصد 01

CAH  در تعووداد کموو  از بیموواران  ، امووا هیرسیتی وو (14)وجووید داشووا

   بید.که به   ا سن ک  یا کنلرل خی  بیماری  مشاهد  شد بررس  حاضر

 ی آمریکووا انجووا  شوود،  در یووك م اسعووه کووه در ایووالاب ملحوود  

هوا از   که اطلا واب آن  CAHما  با تشصید  21دخلر کملر از  1624

ساسه شرکا  2-4ی  مرکی پیشک  اسلصراج شد  بید، در یك دور  69

ها مویرد  مول جراحو  قورار گر لنود و در       درصد آن 28داد  شدند. 

درصد از کیدکوان  کوه بوه اوروسیژی وا مراجعوه کورد         46مجمیع، 

درصوود تحووا  موول   70ن، بیدنوود،  موول جراحوو  شوودند. همچنووی 

درصد تحوا هور    68درصد تحا واژینیپلاسل  و  80ک یلروپلاسل ، 

یمواران مبوللا   در ب  مل جراح  ی سابقه. (19)دو جراح  قرار گر لند 

ی  موول  درصوود بووید و سووابقه 6/18در پووژوه  حاضوور،  CAHبووه 

 .بوید بوالا  داری  بوه صویرب معنو    بوه خصوید در دخلوران    جراح  

درصد بیماران مبوللا بوه    78همچنین، در تحقی  دیگری  نیان شد که 

CAH         اگر قبول از دو سواسگ  تشوصید داد  شویند، نیواز بوه  مول

 .(16)جراح  ژنیلاسیا دارند 

در  بوید و بوالا   OHP-17سو    بررسو ،   میرد مارانیب بیشلردر 

را نشوان  کاه  قابل تویجم    ،به بدو تشصیدآخرین پیگیری ن با 

ها نیوی   آن( مشابما داشا. 17) Speiser و White داد که با پژوه 

ی  . در یووك م اسعووه(17)را بووالا گوویارش نمیدنوود  OHP-17میوویان 

، کواه   OHD-21گیارش میردی، پو  از درموان بیموار مبوللا بوه      

 Zain. همچنوین،  (18)مشاهد  گردید  OHP-17س    داری در معن 

در بدو تشوصید و   OHP-17گیری کردند که س    نلیجه همکاران و

اموا پو  از    بالا اسوا،  CAHقبل از شروع درمان در بیماران مبللا به 

 .(19)یابد  داری کاه  م  درمان س   این آنیی  به طیر معن 

بوه  نویان   خین  ی شارتیان به پر از جم ه نلای  تحقی  حاضر م 

و ناشایع در بیماران بوا   OHD-11 دارایشایع در بیماران  ی یك یا له

اشار  کرد. در برخ  م اسعاب این نکلوه  نویان شود      OHD-21 ر  

 وور   CAHاسوا کووه میویان پر شوواری خوین در کیدکووان مبوللا بووه     

باشد و به خصوید در   درصد م  99تا  02کلاسیك درمان شد ، بین 

داری شییع بوالاتری ن وبا بوه  ور       به طیر معن  Salt wasting ر  

Simple virilizing  (10)دارد. 

 بوه ویوژ   ور      CAHتیجه به نلوای  پوژوه  حاضور، بیمواری      با

21-OHD  به ن با شایع اسا که نیعSimple virilizing تورین   شایع

هوای   با تیجوه بوه یا لوه   باشد. از طری دیگر،   ر  آن در شمر اص مان م 

 ،ک یلویری  بویرگ  ، مواکروپنی  ، باسین  در کیدک  که با ژنیلاسیای موبم  

 موویی زودرس و رشوودرویوو  زودرس موویی صوویرب  ،هیرسیتی وو 

مد ن ور قورار گیورد.     CAH ی گیینهباید  ،کند مراجعه م پیبیك  ی ناحیه

همچنین، درمان مناس  و کنلرل بیماری با ث کواه   لایو  ناشو  از    

شووید. از  هووا در ایوون بیموواران موو   بیموواری وکوواه  سوو   آنوودروژن 

ازدواج  وامی   و   تیان به  ود  پرسو    های تحقی  حاضر م  محدودیا

 .های تأ یرگرار بر روی بیماری اشار  کرد بررس  نکردن سایر شاخد

 

 تشکر و قدردانی

باشد کوه در   م  ای حر هدکلری  ی نامه پایان ی حاضر برگر له از م اسعه

پیشک  دانشگا    ی  پیشک   ی دانشکد  آوری و  ن معاونا پژوه 

 .اص مان به تصیی  رسید
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Abstract 

Background: Congenital adrenal hyperplasia is the most common cause of ambiguous genitalia, which can be 

obscured by ambiguous genitalia, weight loss, and premature pubarche. Therefore, this study aimed to evaluate 

the demographic characteristics and clinical findings of patients with congenital adrenal hyperplasia.  

Methods: In this cross-sectional study, 161 patients with congenital adrenal hyperplasia participated. All 

patients were followed up, and anthropometric findings of clinical examinations and paraclinical findings were 

accurately recorded in the files, and extracted from the records. 

Findings: 142 cases of deficiency of 21-hydroxylase deficiency (21-OHD), 10 cases of 3β-hydroxysteroid 

dehydrogenase (3β-HSD), 7 cases of 11-hydroxylase deficiency (11-OHD), and 2 cases of steroidogenic  

acute regulatory protein (StAR) were studied. 69 patients were boys and 92 were girls, with an average age of 

9.39 ± 5.61 years. The prevalence of macropenia was 22.4%, as well as clitoromegaly 33.5%, ambiguous 

genitalia 14.3%, hirsutism 5.0%, premature facial hair loss 5.6%, and premature puberty 11.8%; and mean age of 

puberty was 8.89 ± 2.48 years. 

Conclusion: Based on the clinical findings, in children with ambiguous genitalia, macropenia, clitoromegaly, 

hirsutism, premature facial hair growth, and premature puberty, we should consider congenital adrenal hyperplasia. 
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