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Addisonova nemoc

MUDr. Eva Motykova

Centrum preventivni kardiologie, lll. interni klinika 1. LF UK a VFN, Praha

Addisonova nemoc neboli primarni adreno-
kortikdInf insuficience je onemocnéni spojené sin-
suficienci klry nadledvin, tedy nedostate¢nou
produkci glukokortikoidd a mineralokortikoid(.
Viyskytuje sev incidenci pfiblizné 5 pfipadd
na 100 tisic obyvatel, prvni projevy onemocnénf
obvykle za¢inaji ve véku 30-50 let. Pficinou tohoto
onemocnénije ve valné vétsiné pifpadd postizent
bunék kiry nadledvin autoimunitnim procesem —
jde o autoimunitni adrenalitidu s adrenaini atrofi,
patofyziologickym podkladem je tvorba protildtek
proti bunkdm kdry nadledvin. Pfedpokladanym
mechanizmem je kombinace genetickych faktord
s prodélanym infekénim onemocnénim vyustujict
ve zmény imunitnich reakci organizmu s nasled-
nym cilenym poskozenim bunék kdry nadledvin,
Coz postupem ¢asu rezultuje v absolutni nedo-
statek kortizolu. Predisponovant jedinci vytvafej
v 90% pifpadl autoprotildtky proti 21-hydroxyldze
bunék kiry nadledvin. Dalsimi vzacné&jsimi prici-
nami chronické formy Addisonovy nemoci maze
byt metastaticky proces v nadledvinach (nejcastéji
u tumord plic, prsu, melanomuy), TBC nadledvin,
amyloiddza, vrozena hypoplazie nadledvin, AIDS.
Vzacnou pficinou akutné vzniklé insuficience kiry
nadledvin je oboustranna destrukce nadledvin
jejich prokrvacenim v prébéhu meningokokové
sepse — Waterhouse-FriderichsenCv syndrom s
vysokou letalitou.

Vedle primarni insuficience kdry nadledvin
existuje také sekundarnf (centrdlnf) forma one-
mocneéni, kdy je pficinou postizeni hypotalamo-
hypofyzérniho systému tumorem, traumatem
nebo infekci. Nasledkem je snizena produkce
fidicich neboli tropnich hormon( (CRH a ACTH)
spojena s nizkou hladinou kortizolu.

Dlouhodoby nedostatek kortizolu se klinicky
projevi inavou, hubnutim, bolestmi bricha, prdjmy,
hypotenzi, zizni, artralgii a myalgit. Laboratorné
zjistujeme hyponatremii, hypochloremii, hyper-
kalemii (v extrémnich pfipadech muze vysoka
hladina drasliku zapficinit vazné poruchy srde¢niho
rytmu), hypoglykemii, v krevnim obraze anémii,
neutropenii, lymfocytézu nebo eozinofilii.

Hypotalamo-hypofyzarni systém reaguje
u Addisonovy choroby na nizkou hladinu korti-
zolu nadprodukci CRH a ACTH. Ke vzniku ACTH je
nezbytna tvorba prekurzoru proopiomelanokor-

Obrdzek 1. Grafitové skrvny na sliznici dutiny Ustni
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tinu, ktery je soucasné prekurzorem melanocyty
stimulujiciho hormonu (MSH). Spolu se zvysenou
produkci ACTH dochdzi k nadmérné tvorbé MSH
s naslednou stimulaci melanocytd a zvysenému
mnozstvi pigmentu melaninu. Kize pacientl
ma proto v jakémkoli ro¢nim obdobi ,opaleny”
vzhled a pacienti na prvni pohled vypadajf zdra-
vé. Pigmentace je obzvIasté zvysena v dlanovych
ryhéach, na bradavkéch a na mistech tlaku, jako jsou
kotniky, lokty, kolena, prsty na nohou. Na sliznicich
dochazi ke koncentraci pigmentu v tzv. grafitové
skvrny, které mdZeme jednoduse vysetfit na sliznici
dutiny Ustni. ZvySenou pigmentaci nepozoruje-
me u centrdlni formy onemocnéni, protoze tvor-
ba tropnich hormon je v tomto pfipadé snizend
(tzv. ,bilf addisoni”). Hladina aldosteronu je normal-
ni, proto jsou celkové piiznaky nemoci miméjsi.

V pfipadé akutniho nedostatku hormon(
klry nadledvin nastdvd u nemocného adreno-
kortikalnf krize s vyraznou slabosti, zvracenim
a néslednou hypovolemil, apatii, horeckou, in-
tenzivnimi bolestmi bficha, laboratorni nélez je
podobny jako u chronické formy. Dasledkem
mUZe byt akutnf cirkula¢nf 3ok s ohroZenim na
Zivoté, intenzivni 1é¢ba je nutna.

V diagnostice Addisonovy nemoci jsou
kromé jiz zminénych klinickych pfiznakd a la-
boratornich nélezl zédsadni endokrinologic-
ka vysetfeni se zaméfenim na hladiny ACTH
a bazdlniho kortizolu - hladina kortizolu
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bude u Addisonovy choroby nizkd, na rozdil
od ACTH, jehoz koncentrace v ddsledku ne-
dostatecné zpétné vazby vyrazné stoupaji.
V pfipadé parcialni insuficience klry nadled-
vin, kdy nelze jednoznac¢né stanovit diagnézu
podle hladin sérového kortizolu, je nezbyt-
né provést néktery z dynamickych stimulac¢-
nich testl (inzulinovy, synactenovy), pomoci
kterych mUzeme posoudit rezervni kapacitu
nadledvin v z&tézovych situacich. U centrélnf
formy nemoci bude kortizolemie také snizens,
soucasné oviem zjistime nizkou hladinu ACTH.
Déle je vhodné u nemocnych se zjisténym
hypokortikalizmem vysetfit morfologii nadledvin,
pfi zvazovani centrIni pficiny nemoci také mor-
fologii hypotalamu a hypofyzy pocitacovou to-
mografil ¢i vhodnéjsi magnetickou rezonanci.
Péce o pacienta s Addisonovou nemoci vy-
Zaduje pravidelné sledovani v endokrinologické
ambulanci, substituci hydrokortizonu s nutnostf
zvysovani davek v zatéZovych situacich.
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