Adrenalni krize

Adrenalni krize (addisonska, solnd) je stav akutni insuficience klry nadledvin. Projevovat se mize od pocatku,
nebo se mlze kdykoli objevit v pr@ibéhu insuficience chronické. Je to stav velmi zradny, ktery rychle mdze ohrozit
pacienta (predevsim déti) na zivoté. Pokud je pricinou deficitu poSkozeni nadledvin, hovorime o primarni adrenalni
insuficienci (Addisonova choroba), pfi deficitu ACTH nebo CRH (corticotropin releasing hormone) hovorime o
sekundarni insuficienci.

Etiologie

Adrenal gland

Kongenitalni

= Kongenitalni hypopituitarismus,

= enzymové defekty v biosyntéze kortizolu a aldosteronu: kongenitalni
adrenalni hyperplazie/hypoplazie (CAH),

= metabolické priciny: adrenoleukodystrofie, M. Wolmann (= deficit kyselé
lipdzy), hereditarni rezistence na ACTH.

Ziskana
Kidney
= Autoimunitni adrenalitida, autoimunitni polyglandularni syndromy; nadledviny
= infekce: tuberkuléza, histoplazmdza, AIDS, sepse;
= amyloiddza;
= sarkoidéza;
= ozafeni;
= WaterhouseQv-Friderichsendv syndrom (nej¢astéji u meningokokové sepse);
= porodni trauma u novorozence;
= poskozeni hypothalamu a hypofyzy: tumory, Urazy, infekce, krvaceni, autoimunita, ozareni;
= jatrogenni - ndhlé preruseni kortikoidni terapie.

Patogeneze

Chronicka adrenalni insuficience se objevuje, kdyz je poskozeno vice nez 90 % adrendlni funkce. U primarni
chronické adrendlini insuficience nizkd plasmatickd hladina kortizolu stimuluje syntézu CRH a tim i ACTH a MSH
(melanocyty stimulujici hormon). Diagnéza je potvrzena nalezem nizké hladiny kortizolu spolu s vysokou hladinou
ACTH v séru a nedostatecnou odpovédi sekrece kortizolu v intravenosnim ACTH stimula¢nim testu (Synacthenovy
test). Potvrzeni autoimunitniho mechanismu poskozujiciho nadledviny je zaloZeno na nalezu cirkulujicich anti-
adrendlnich autoprotildtek. Autopsie ukazuji lymfatickou infiltraci kéiry nadledvin - adrenalitidu. Cast nemocnych s
autoimunitni adrenalitidou ma také zvysené titry autoprotilatek proti jinym postizenym orgdnfim v rdmci
autoimunitniho polyglanduldrniho syndromu.

Chronicka insuficience klry nadledvin (atrofie kiry nadledvin) mUze byt vysledkem nedostate¢né trofické stimulace
v dlsledku nedostatec¢né tvorby CRH v hypothalamu a/nebo ACTH v hypofyze pfi poskozeni hypothalamo-
hypofyzarniho systému. Chronicka suprese bunék produkujicich CRH v hypothalamu a ACTH v hypofyze m{ze byt
ale také zplsobena dlouhodobym podavanim kortikoidd.

V rdmci kongenitalni adrenalini insuficience rozliSujeme r@izné formy syndromu CAH. Nejcastéjsi typ - deficit 21-
hydroxyladzy méa dva subtypy: sa/t wasting formu (75 % pripad(), kde nachazime solnou krizi a tzv. simple virilizing
formu (25 % pfipadl), kde nachéazime jenom rliznou miru virilizace bez solné poruchy.

Klinika
Priznaky akutni i chronické insuficience jsou:

anorexie,

hlad po soli,
nauzea a zvraceni,
apatie,

slabost a Unavnost,
dehydratace,
hypotenze,
tachykardie.

Priznaky chronické insuficience jsou:

hubnuti,

préjmy,

ztrata pubického a axildrniho ochlupeni,
hyperpigmentace,
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= nizkovoltdzni EKG kfivka a malé srdce na RTG hrudniku.

Nadbytek MSH se projevuje hyperpigmentaci, vétsinou na mistech klize exponované slunci a na flexorovych
stranach kolen, loktl a také na sliznicich (grafitové skvrny).

Pro praxi je vyznamné, Zze v ramci hypopituitarismu pri souc¢asné hypothyreose je snizen metabolismus a
odbouravani kortizolu, a proto jeho hladina v séru mUze byt normalni i pfi deficitu ACTH. Lé¢ba samotné
hypotyredzy upravi metabolismus kortizolu k normalu, dojde k poklesu jeho hladiny v séru a odmaskovani
adrenalni insuficience! Je tfeba proto vzdy vcas v takovych pripadech zahdjit substitu¢ni Ié¢bu hormony kiry
nadledvin.

Adrenalni krize se objevuje Casto u déti s nediagnostikovanou chronickou insuficienci pri stresové situaci, jako je
nausea a zvraceni, slabost, alterace mentalniho statu, hypotenze, hyperkalémie, hypoglykémie s kfecemi. Stav
nerozpoznan a nelééen vede ke smrti v dusledku obéhového selhani nebo hypoglykemického komatu.

U novorozencl po traumatickém porodu muize dojit k masivnimu krvéaceni do nadledvin. Hematom muze byt
hmatny (abdominal mass), diagnézu potvrdi sonografie nebo MRI. Masivni adrenalni hemoragie ¢asto provazi sepsi,
predevsim meningokokovou (Waterhouselv-Friderichsen(iv syndrom), ale mGze byt i pfi sepsi jinymi,
grampozitivnimi mikroby.

Akutni adrenalini krize se mUze objevit u novorozenct po 5. dnu Zivota, nej¢astéji vSak mezi 2. az 4. tydnem Zivota
u kongenitalni adrenalni hyperplasie se souc¢asnou solnou poruchou (sa/t wasting typ). U dévcatek mlze o diagndze
napovédét malformace zevniho genitalu zjisténd ihned po porodu, u chlapcl je genitdl bez zdsadnéjsich zmén.
Podobné vznika solnd krize i u vzacné kongenitalni adrendini hypoplasie. Ohrozeni zivota novorozence predchdzi
zavedeny screening na CAH v Ceské republice.

Lécba glukokortikoidy

Pri lé¢bé glukokortikoidy v davkdach presahujicich ddvky substitu¢ni po dobu delsi nez 4 tydny je jiz moznost
insuficience klry nadledvin. Zotaveni funkce klry nadledvin po dlouhodobé glukokortikoidni Ié¢bé vyZaduje delsi
¢as. Po dobu 6-12 mésicl od vysazeni této terapie je tfeba pocitat se snizenou sekrec¢ni rezervou. Béhem této doby
je tfeba pokryt dvojndsobnym az trojndsobnym prevysenim fyziologické potreby substituci glukokortikoidy
chirurgické zakroky a horecnaté stavy. Symptomy adrenalni krize pfi pfilis rychlém vysazeni dlouhodobé IéCby
kortikoidy podavanych ve vysokych davkach mohou nastat i za situace jesté suprafyziologickych zbytkovych davek.
Dlouhodobé terapie vysokodavkovanymi glukokortikoidy totiz snizuje pocet a citlivost glukokortikoidnich receptor(
(down regulation).

/\ Na adrenalni krizi myslime vzdy, kdyz kardiovaskuldrni selhani neodpovida na volumexpanzi a
katecholaminy.

Diagnostika

V séru nachazime hyperkalémii, hyponatrémii, hypochlorémii, hypoglykémii a metabolickou acidézu. Pacienti se
sekundarni formou insuficience, tj. s deficitem ACTH nebo CRH, maji zachovanou mineralokortikoidni aktivitu a
normalni objem ECT. Mirnd hyponatremie zde vznikda z retence volné vody pri nadprodukci ADH, coz je disledek
deficitu glukokortikoidd.

Definitivni diagnézu stanovujeme na zakladé sérovych hladin kortisolu a ACTH stimula¢niho testu: pokud je u déti
za stresovych podminek sérova hladina kortisolu mensi nez 550 nmol/l, ukazuje to na adrenalni insuficienci. U
kriticky nemocnych je vSak bezpodminecné provést ACTH test - Synacthenovy test. Vysetieni ACTH na pocatku
testu odlisi primarni od sekundarni formy adrenalni insuficience.

Anatomicky zobrazi nadledviny sonografie nebo MRI, pfi podezrfeni na centralni pric¢inu je zobrazovaci metodou
volby MRI CNS. Pri podezreni na CAH je treba pred zahajenim hormondlni Iécby odebrat krev na podrobnéjsi
pozdéjsi hormonalni analyzu (nej¢astéji zjisténi deficitu 21-hydroxyldzy). Vhodnym screeningem pro CAH je
stanoveni 17-a-hydroxyprogesteronu v séru (pfi CAH nachazime jeho zvysené hladiny).

Terapie solné krize

Volumexpanze

Podavame plné roztoky (1/1), vzhledem k pocatecni depleci volumu. V Uvodu v bolusech 20 mi/kg béhem 10-20
minut i.v., celkovou potrebu tekutin kalkulujeme na cca 150-200 % bézné denni potreby. Roztoky s obsahem kalia
mlzeme zaclit podavat az po ovéreni sérové hladiny kalia (nutno predpokladat hyperkalemii!).

Hydrocortison

Inicidlné poddme bolus 25-100 mg hydrocortisonu i.v. (ktery ma i slabou mineralokortikoidni aktivitu), nasleduje
kontinudlni infuze 0,8-1 mg/kg/hod. Pokud neni diagndza adrenalini insuficience jistd, mizeme pouzit
dexamethason v dévce 0,1-0,2 mg/kg (maximalné 1 mg pro dosi & 12 hodin), protoZe neinterferuje se stanovenim
kortisolu imunochemickou metodou. Vysoké davky hydrocortisonu by se mély podavat jen do doby dosazeni
stabilizovaného stavu. Postupné prechazime béhem nékolika dnl na substitu¢ni podavani v priblizné davce 10-20
mg/m?/den rozdélené do 3 dennich d&vek. P.o. formu hydrocortisonu jednoznacné preferujeme pred p.o. formou
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dexamethasonu, protoZe hydrocortison nevede k rlstové retardaci, zatimco dexamethason i v substitu¢nich
davkach ano. Mineralokortikoidni substituci zajistuje podavani fludrocortisonu oralné (tj. rovnéz po stabilizaci stavu)
v ddvce pro vétsi déti 0,1-0,2 mg/den.

Pri stresovych situacich (horecka, infekt, operace, trauma) je nutné substitu¢ni ddvky zvysit, a to minimalné 2-3x.
Pokud neni mozny p.o. prijem, poddvédme substituci i.v.

Hypoglykémie

Prlvodni hypoglykémie je ¢astym nalezem u déti s adrenalni krizi. Hypoglykémie sama muze byt pri¢inou Umrti. Jeji
|éCba se nelisi od standardniho doporuceni pro 1é¢bu hypoglykémie.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Glukokortikoidy
= Mineralokortikoidy
= Adrenogenitalni syndrom

Zdroje

= HAVRANEK, Jiti: Adrendini krize.
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