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Dlaczego powstata ta pigutka?

Niedoczynnos¢ kory nadnerczy moze dotyczy¢ biosyntezy glikokortykosteroidow i (lub)
mineralokortykosteroidéw. Choroba moze przebiega¢ bezobjawowo, ale w jej przebiegu moze
dochodzi¢ do przetomu nadnerczowego. Ta medipigutka utatwi czytajacemu rozpoznawac chorobe
i radzi¢ sobie w ciezkich przypadkach.

Po przeczytaniu bedziesz wiedziat:

- Jaki jest obraz kliniczny, jak rozpoznawac i jak leczy¢ przewlekta niedoczynnos¢ glikokortykosteroidowg kory
nadnerczy

- Jak rozpozna¢ przetom nadnerczowy

- Jak rozpozna¢ ostrg niedoczynnos¢ kory nadnerczy

- Jak rozpozna¢ przewlekty izolowany hipoaldosteronizm

- Co to jest wrodzony zespét nadnerczowo-ptciowy



1. Przewlekta niedoczynnosc¢ glikokortykosteroidowa kory
nadnerczy

Niedoczynnos$¢ glikokortykosteroidowa kory nadnerczy moze miec charakter pierwotny (uszkodzenie
nadnerczy) lub wtérny (uszkodzenie podwzgorza lub przysadki mézgowej). W zaleznosci od rodzaju procesu
chorobowego moze miec przebieg ostry lub przewlekty.

Przyczynami przewlektej pierwotnej niedoczynnosci kory nadnerczy (choroby Addisona) sg najczesciej:

* proces autoimmunologiczny (70% przypadkéw),

' rzadziej gruZlica,

- skrobiawica,

- grzybica,

- zakazenia bakteryjne lub wirusowe (AIDS, cytomegalia),

- nowotwory (ziarnica ztosliwa, przerzuty nowotworowe do nadnerczy)

- zatrucia lub rzadko hemochromatoza

Jezeli proces autoimmunologiczny niszczy nie tylko nadnercza, ale réwniez gruczoty przytarczyczne
(hypoparathyreoidismus) i wyspy Langerhansa trzustki (cukrzyca typu I), w obrazie klinicznym zas pojawia sie
jako pierwszy objaw grzybica bton sluzowych i skéry, méwi sie o wielogruczotowym zespole
autoimmunologicznym typu |. W wielogruczotowym zespole autoimmunologicznym typu Il oprécz objawéw
choroby Addisona wystepuja cechy zapalenia tarczycy (thyreoiditis Hashimoto), cukrzycy insulinozaleznej i
nadczynnosci tarczycy. Objawom tym mogg towarzyszy¢ myasthenia gravis, bielactwo, niedokrwisto$¢ ztosliwa,
niedoczynnos$¢ gonad, celiakia i tysienie. Bardzo rzadko przyczyna niedoczynnosci kory nadnerczy sg wrodzone
lub nabyte (aminoglutetymid, ketokonazol) zaburzenia biosyntezy steroidéw. Ostra pierwotna niewydolnos¢
nadnerczy spowodowana jest zwykle posocznica, krwawieniami do nadnerczy (zespét Waterhouse'a-
Friderichsena), urazem lub nagtym odstawieniem glikokortykosteroidéw u chorych dtugotrwale leczonych tymi
hormonami. Wtérna niedoczynno$¢ nadnerczy (wywotana niedoborem ACTH) moze wystgpi¢ po uszkodzeniu
podwzgdrza lub przysadki gruczotowe] przez zakrzepice, krwotok, procesy zapalne, nowotworowe i
zwyrodnieniowe, urazy i inne czynniki. Niedoczynnos¢ przysadki moze dotyczy¢ tylko ACTH (izolowany
niedobdr ACTH) lub innych hormonéw przysadkowych (niedoczynnos¢ wielohormonalna przysadki gruczotowej
- hypopituitarismus).

Patogeneza. W pierwotnej niedoczynnosci nadnerczy dochodzi do wypadniecia biosyntezy zaréwno
glikokortykosteroidéw, jak i mineralokortykosteroidéw. Ten fakt ttumaczy wystepowanie w obrazie klinicznym
objawéw niedoboru kortyzolu i aldosteronu (hiperkaliemia) oraz nadmiaru ACTH (przebarwienie skéry - ACTH
wykazuje dziatanie melanotropowe). U chorych z autoimmunologicznym uszkodzeniem nadnerczy w surowicy
krwi stwierdza sie przeciwciata wigzace 21-hydroksylaze (jest to enzym niezbedny do syntezy kortyzolu). We
wtdérnej niedoczynnosci nadnerczy pochodzenia przysadkowego niedobdér ACTH sprawia, ze skéra jest blada i
pozbawiona pigmentu, w surowicy krwi za$ nie stwierdza sie najczesciej hiperkaliemii, sekrecja aldosteronu



jest bowiem w duzym stopniu ACTH-niezalezna.

Obraz kliniczny zalezy od stopnia niewydolnosci nadnerczy: choroba moze przebiegad klinicznie
bezobjawowo, jesli chory nie jest poddany dziataniu silnego urazu, zakazenia lub wiekszego wysitku fizycznego
lub psychicznego. Klinicznie jawna przewlekta pierwotna niewydolno$¢ nadnerczy moze objawiac sie tak jak
choroba Addisona lub przetomem albo $pigczka pochodzenia nadnerczowego. Sposrdd objawéw klinicznych
choroby Addisona wymieni¢ nalezy: ostabienie sity miesniowej, ciemne zabarwienie skéry i plamiste
przebarwienia bton Sluzowych (te zmiany sg spowodowane hipersekrecjg adrenokortykotropiny wykazujacej
dziatanie melanotropowe), zmniejszenie masy ciata, wymioty, biegunki, hipotonie i omdlenie ortostatyczne,
przerzedzenie owlosienia tonowego, utrate pociggu ptciowego, impotencje, bezptodnos¢ oraz zaburzenia
miesigczkowania. Ponadto u chorych stwierdza sie hiponatremie, hiperkaliemie, hiperkalcemie, okresowo
wystepujaca hipoglikemie, bardzo mate stezenie kortyzolu, limfocytoze i eozynofilie. W odréznieniu od
niedoczynnosci pierwotnej w niedoczynnosci wtérnej nadnerczy skdra jest porcelanowojasna, brodawki sutkéw
nie sg przebarwione, okolica sromu i odbytnicy o bardzo stabej pigmentacji. Ponadto u chorych tych stwierdza
sie z reguty objawy niedoboru lub braku réwniez innych hormonéw tropowych przysadki gruczotowej, takich jak
TSH (objawy wtérnej niewydolnosci tarczycy), FSH i LH (objawy wtdrnego hipogonadyzmu).

Przetom nadnerczowy charakteryzuje sie znacznym spadkiem cisnienia tetniczego, objawami wstrzasu
spowodowanego miedzy innymi odwodnieniem, skgpomoczem, objawami mogacymi sugerowac zapalenie
otrzewnej (pseudoperitonitis), a czasami wymiotami i biegunkami. W surowicy krwi stwierdza sie hipoglikemie
oraz cechy kwasicy nieoddechowej. Cieptota ciata moze by¢ poczatkowo subnormalna, czasem podnosi sie
nawet powyzej 39°C w miare postepujgcego odwodnienia organizmu.

Odréznienie pierwotnej przewlektej niedoczynnosci nadnerczy od niedoczynnosci wtérnej jest tatwe na
podstawie ogladania skéry (brunatne przebarwienie skéry i bton sluzowych w pierwotnej niedoczynnosci
nadnerczy) oraz wyniku oznaczenia stezenia ACTH w warunkach podstawowych (jest ono bardzo zwiekszone u
chorych z pierwotng niedoczynnoscig nadnerczy, zmniejszone za$ lub niewykrywalne w niedoczynnosci wtérne;j
- ryc. X-15). Ponadto u chorych z pierwotng niedoczynnoscig nadnerczy po podaniu egzogennego ACTH nie
stwierdza sie wzrostu kortyzolemii nawet po wielodniowym podawaniu hormonu. Zgodnie z oczekiwaniami
zaréwno u chorych z pierwotna, jak i wtérng niedoczynnoscig kory nadnerczy stwierdza sie znaczne
zmniejszenie zawartosci kortyzolu we krwi oraz wydalania glikokortykosteroidéw i ich metabolitéw z moczem.
Duza niezaleznos¢ wydzielania aldosteronu od ACTH powoduje, ze zaburzenia gospodarki wodno-elektrolitowe;j
u chorych z wtérng niedoczynnoscig kory nadnerczy sa stabiej zaznaczone niz w niedoczynnosci pierwotnej.

Jak to przedstawiono na rycinie X-15, wtdrna niedoczynnos¢ kory nadnerczy moze by¢ pochodzenia
podwzgdrzowego lub przysadkowego. Odréznienie etiologii podwzgérzowej od przysadkowej mozliwe jest za
pomocg testu pobudzania wydzielania ACTH hipoglikemiag indukowang insuling lub testu metyraponowego (po
uprzednim stwierdzeniu prawidtowej reakcji kory nadnerczy na podanie tetrakozaktydu) oraz testu pobudzania
CRF. W niewydolnosci pochodzenia podwzgérzowego zaréwno hipoglikemia, jak i podanie metyraponu nie
wywotujg znamiennego zwiekszenia sekrecji ACTH i zwiekszenia stezenia tego hormonu we krwi. Zwiekszenie
takie obserwuje sie natomiast po podaniu CRF. We wtérnej niewydolnosci kory nadnerczy pochodzenia
przysadkowego zaréwno hipoglikemia, blokada 11-hydroksylacji metyraponem, jak i stymulacja CRF nie
wywotujg znamiennego zwiekszenia stezenia ACTH we krwi. Jak juz wspomniano, u chorych z przewlekta
wtdrng niedoczynnoscig kory nadnerczy oprécz braku lub uposledzonego wydzielania ACTH stwierdza sie
nierzadko réwniez niedobdr hormonu tyreotropowego (niewystepowanie zwiekszenia stezenia TSH po
stymulacji TRH) oraz gonadotropin przysadkowych (niewystepowanie wzmozenia wydzielania FSH i LH po
podaniu LHRH).



W diagnostyce przewlekitej pierwotnej niedoczynnosci nadnerczy istotne znaczenie moze mie¢ stwierdzenie
zwapnien w rzucie nadnerczy (sugerujace etiologie gruzlicza) lub autoprzeciwciat wigzacych antygeny
tarczycowe, zotadkowe, przytarczycowe lub nadnerczowe (sugerujg one immunologiczng etiologie
niedoczynnosci nadnerczy). W przypadkach wtdrnej niedoczynnosci kory nadnerczy wazne znaczenie ma
badanie radiologiczne, MRI i tomografia komputerowa siodta tureckiego (w celu wykrycia nowotworéw lub
innych proceséw destrukcyjnych w tej okolicy).
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Ryc. X-15. Czynnoiéc osi podwzgdrzowo-prrysadkowo-nadnerczowej: a — osoby zdrowe;
b —uszkodzenie podwzgdrza; ¢ — uszkodzenie przysadki gruczolowej: d — 1) uszkodzenie nad-
nerczy, 2) bloki enzymatyczne steroidogenezy: ¢ — zanik nadnerczy spowodowany podawaniem
glikokortykosteroidow. Zarysy nadnerczy zaznaczone linig preerywang oznaczajg zmniejszenie
narzadu, linia ciggla — prawidtowosé, linia gruba — nasilenie wskazanego zwigzku migdzy pod-
wzgdrzem, przysadka gruczolows i nadnerczem — zwickszenie stezenia we krwi lub sekrecji
hormonu. AH — przysadka gruczotowa.



Kliniczne objawy przewlekie] niedoczynnosci
oy | kery nadnerczy, mala kortyzolemia, -
| zmniejszone wydalanie kortyzolu e
l i 17-0H-KS z moczem
fl"\-
Skdra wl Rozlegle przebarwienia
porcelanocwa Dbjawyl skary i blon sluzowych
windizacji, wzrost
Wykonat test  SigZenia ACTH - Oznaczyé stezenie ACTH
WS

stymulacji ACTH i androgenow 't e krwi, wykonad
przez kilka dni l test stymulacji ACTH

Wzrost kortyzolemii MNadcignienie || Miewystepowanie wzrosiu
i wydalania tetnicze, wzrost| | Kortyzolemii lub wydalania
17-0H-KS z moczem| | (stezenia 17-0H-KS z moczem

ACTH, DOC po Kilkudniowym

Wykonat test Okreslic rezerwe s — podawaniu ACTH, wzrost
stymulacji CRF przysadkowa testem | Podejrzenie stezenia ACTH we krwi
metyraponowym wrodzonych
lub hlpuglikemlcznym defekiow L
steroidogenezy| | | Pierwotna niedoczynnosc
Prawidiowy Brak wzrostu Brak wzrostu | | (niedobdr 11- kory nadnerczy
wzrost stezenia | | SlgZenia ACTH| | stezenia ACTH | |lub 21-
ACTH we krwi | | we krwi I -hydroksylazy)
L 4
J’ L4 Widrna niedo- Wrodzony defekt
Widrna niedo- Wtérna niedo- czynnoscé 17-hydroksylagji
czynnosé czynnosé nadnerczy
nadnerczy nadnerczy pochodzenia
pochodzenia pochodzenia podwzgarzowego
podwzgorzowego| |przysadkowego| | Jub przysadkowego

Kve. X-16. Postepowanie diagnostyczne u chorych z przewlekla niedoczynnoscig kory nadner-
CZY.

Leczenie. U chorych z jawng pierwotng niedoczynnoscig nadnerczy leczenie polega na podawaniu
glikokortykosteroidéw (kortyzon 25 mg rano, 12,5 mg wieczorem lub 7,5 mg prednizonu rano i 2,5 mg
wieczorem) i mineralokortykosteroidéw (fludrokortyzon 0,1 mg/d). Podane dawki kortykosteroidéw nalezy
zwiekszy¢ 2-3-krotnie u chorych narazonych na urazy i infekcje lub wykonujacych zwiekszony wysitek fizyczny
lub psychiczny. Leczenie przetomu nadnerczowego spowodowanego niedoborem steroidéw polega na
dozylnym podawaniu 100 mg hydrokortyzonu dozylnie co 4-6 godzin lub réwnowaznej ilosci syntetycznych
preparatéw glikokortykosteroidowych (prednizon jest 4 razy, metyloprednizolon 5 razy, betametazon i
deksametazon 30 razy silniejszy od kortyzolu!). Ponadto choremu nalezy podawac 0,9% roztwér NaCl i 5%
roztwér glukozy w ilosci niezbednej do wyréwnania wystepujacych zaburzen gospodarki wodno-sodowe;.
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2. Ostra niedoczynnos¢ kory nadnerczy

Ostra niedoczynnos¢ kory nadnerczy jest najczesciej spowodowana ciezkg posocznica, krwawieniem do
nadnerczy (u chorych z zespotem DIC lub pobierajgcych leki hamujgce krzepniecie krwi), urazem lub nagtym
odstawieniem glikokortykosteroidéw u chorych dtugotrwale leczonych tymi hormonami. Ostra niewydolno$¢
kory nadnerczy wywotana zakazeniem meningokokowym okresla sie jako zespét Waterhouse'a-Friderichsena.
Przebieg choroby jest zwykle piorunujacy - charakteryzuje sie wysoka goraczka, zwiekszeniem liczby
leukocytéw, spadkiem cisnienia tetniczego oraz objawami rozlegtej skazy krwotocznej. Jezeli zdgzy sie
oznaczy¢ kortyzolemie za zycia, to uzyskuje sie najczesciej wartosci jeszcze ,normalne”. Sg one jednak
znacznie zanizone, zwazywszy na istniejacg sytuacje stresowg. W ostrej niewydolnosci kory nadnerczy
czasochtonna diagnostyka hormonalna ma znaczenie drugorzedne. O rozpoznaniu decydujg wywiady oraz stan
kliniczny chorego.

Ostra niewydolnos¢ kory nadnerczy jest stanem zagrozenia zycia podobnie jak przetom nadnerczowy i wymaga
intensywnego leczenia glikokortykosteroidami.
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3. Przewlekty izolowany hipoaldosteronizm

U chorych z pierwotng niedoczynnoscia kory nadnerczy stwierdza sie zwykle brak lub uposledzone wydzielanie
zaréwno gliko- i mineralokortykosteroidéw, jak i androgendw. Istnieja jednak stany chorobowe przebiegajgce z
selektywnym uposledzeniem wydzielania aldosteronu przez warstwe ktebkowatg nadnerczy.

Zmniejszona aldosteronogeneza moze by¢ uwarunkowana pierwotnymi wrodzonymi, bardzo rzadko
spotykanymi (wrodzony niedobér 18-hydroksylazy), lub nabytymi (stosowanie elipte- -nu, heparyny,
metyraponu, ketokonazolu, mitotanu) zaburzeniami biosyntezy tego hormonu, lub tez niedoborem lub brakiem
fizjologicznych czynnikow tropowych aldosteronogenezy, tj. angiotensyny Il. W tym ostatnim przypadku méwi
sie o hipoaldosteronizmie wtérnym hiporeninowym. Hipoaldosteronizm wtérny jest najczesciej spowodowany
uszkodzeniem aparatu przykiebuszkowego nerek u chorych na cukrzyce lub skrobiawice.

Chorobe te nalezy podejrzewac w razie stwierdzenia hiperkaliemii u chorych, u ktérych funkcja wydalnicza
nerek jest wzglednie sprawna i nie pobierajg oni lekéw blokujgcych wymiane Na+ na K+ w cewce dalszej
(spironolaktony, amilorid, triamteren).

Rozpoznanie hipoaldosteronizmu opiera sie na stwierdzeniu hipoaldosteronemii, zmniejszonego wydalania
aldosteronu z moczem, kwasicy nieoddechowej oraz hiponatremii i hiperkaliemii. Hipoaldosteronizm prawdziwy
nalezy réznicowad z hipoaldosteronizmem rzekomym (PHA). Wyréznia sie trzy typy hipoaldosteronizmu
rzekomego:

- typ | spowodowany jest albo mutacjg trzech genéw kodujacych nabtonkowy kanat sodowy (ENaC)
dziedziczacy sie recesywnie genem autosomalnym (typ la), albo mutacja genu kodujgcego receptor
mineralokortykosteroidowy dziedziczgcy sie autosomalnie i dominujgco (typ Ib). Typ la i Ib charakteryzuje sie
nadmierng utratg sodu z moczem, hiponatremig, hiperkaliemia, kwasica nieoddechowg, zwiekszeniem stezenia
aldosteronu i aktywnosci reninowej w osoczu. W pocie, Slinie i stolcu stwierdza sie najczesciej zwiekszone
stezenia sodu i chlorkéw;

- typ Il jest genetycznie heterogenny. Moze by¢ spowodowany mutacjami gendw zlokalizowanych na trzech
chromosomach (chromosomy 1, 12 i 17). W nastepstwie mutacji tych gendw aktywacji ulegaja dwie kinazy
serynowo- treoninowe okreslane jako WNK1 i WNK4. Mutacje te, dziedziczace sie dominujgco genem
autosomalnym, charakteryzujg sie hiperkaliemia, kwasica hiperchloremiczng, prawidtowg aldosteronemig,
matg aktywnoscig reninowg osocza oraz nadcisnieniem tetniczym spowodowanym nadmierng retencjg sodu
przez nerki (zespét Gordona lub rodzinne nadcisnienie tetnicze z hiperkaliemia);

- typ Il rozwija sie w nastepstwie réznych chordb nerek (uropatia obstrukcyjna, nefropatia otowiowa w
przebiegu niedokrwistosci sierpowatokrwinkowej, skrobiawicy lub zakazen drég moczowych) lub innych
narzgddéw (utrata sodu przez przewdd pokarmowy lub z potem). Te stany chorobowe sg przyczyng opornosci
cewek nerkowych na aldosteron spowodowanej najpewniej dziataniem transformujgcego czynnika wzrostu [J.
Podobnie jak typ | réwniez typ Ill charakteryzuje sie utratg sodu z moczem, hiperkaliemig, kwasica



nieoddechowg, wzmozong aktywnoscig uktadu reninowo-angiotensynowo- aldosteronowego (RAA) oraz
zmniejszonym przesgczaniem ktebuszkowym.

Leczenie polega na podawaniu fludrokortyzonu (0,1 mg/d), ograniczeniu podazy potasu w pokarmach oraz, w
razie potrzeby, podawaniu zywic jonowymiennych wigzacych potas (sulfonian polistyrenu). Leczenie
hipoaldosteronizmu typu | i lll polega przede wszystkim na podawaniu NaCl, zas typu Il - diuretykéw
tiazydowych.
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4. Wrodzony zespodt nadnerczowo-ptciowy (AGS)

Wrodzony zespét nadnerczowo-ptciowy jest genetycznie uwarunkowanym defektem biosyntezy
glikokortykosteroidéw. W nastepstwie blokady powstawania kortyzolu dochodzi do wzrostu sekrecji ACTH
nasilajgcego synteze metabolitéw steroidowych znajdujgcych sie przed blokiem oraz do stymulacji syntezy
androgendw.

Patogeneza. Wyrdznia sie wiele rodzajéw wrodzonych defektéw biosyntezy kortyzolu. Sposréd nich wymienic
nalezy:

- niedobér 21-hydroksylazy przebiegajgcy pod postacig klasyczng (obecnos¢ tylko zespotu wirylizacji lub
zespotu wirylizacji i utraty soli) lub nieklasyczna (prawidtowa synteza kortyzolu i aldosteronu przy nadmiernym
wytwarzaniu androgenéw);

- niedobor 11-beta-hydroksylazy przejawiajacy sie klinicznie objawami wirylizacji i nadcisnieniem tetniczym
(spowodowanym wzmozong syntezg deoksykortykosteronu i retencja sodu);

: niedobér 17-hydroksylazy (charakteryzuje sie zwiekszeniem stezenia ACTH, deoksykortykosteronu i
kortykosteronu, matg kortyzolemig i aktywnoscig reninowg osocza oraz nadcisnieniem tetniczym).

We wszystkich wymienionych blokach enzymatycznych stwierdza sie zwiekszenie sekrecji ACTH, niedobér
kortyzolu i przerost nadnerczy. Zwiekszenie sekrecji androgendw jest przyczyna pojawienia sie objawdw
wirylizacji, a deoksykortykosteronu - nadcisnienia tetniczego. Przy niedoborze 21-hydroksylazy dochodzi do
uposledzenia syntezy mineralokortykosteroidéw, objawiajacego sie klinicznie utratg sodu.

Obraz kliniczny. Wrodzony zespét nadnerczowo-ptciowy moze sie ujawnic juz w niemowlectwie, w okresie
dojrzewania ptciowego lub w okresie pdzniejszym. Zespdt ujawniajgcy sie w okresie niemowlectwa
(uwarunkowany catkowitym niedoborem CYP 21) objawia sie wymiotami i biegunkami, prowadzacymi do
odwodnienia, oraz nadmierng utrata Na+ z moczem. W surowicy krwi stwierdza sie hipokortyzolemie,
hipoaldosteronemie, hiponatremie oraz hiperkaliemie. Ponadto stwierdza sie u dziewczynek objawy zenskiego
obojnactwa rzekomego (przerosta techtaczka, skrotalny wyglgd warg sromowych przy prawidtowo
zréznicowanych wewnetrznych narzadach ptciowych, tj. macicy i jajnikéw), u chtopcéw zas - owtosienie ptciowe.
Niedobdr CYP 21 do 1-2% wartosci prawidtowej charakteryzuje sie prawidtowg aldosteronemia i objawami
hiperandrogenizmu. Zmniejszenie aktywnosci CYP 21 do 20-40% wartosci prawidtowej objawia sie klinicznie
androgenizacjg dopiero w okresie pokwitania. Zesp6t ujawniajacy sie w okresie dojrzewania ptciowego
charakteryzuje sie u chtopcédw nadmiernym owtosieniem ptciowym, niskim wzrostem, atletyczng budowg oraz
nadmiernym rozwojem narzgdéw ptciowych (pseudopubertas praecox), u dziewczat zas nadmiernym
owtosieniem typu meskiego, przerostem techtaczki, uposledzonym rozwojem sutkéw, krepa budowa ciata, duzg
masg miesniowa, niskim wzrostem, pierwotnym brakiem miesigczki. W razie ujawnienia sie zespotu w okresie
dojrzatym u kobiet stwierdza sie zaburzenia miesigczkowania, mate sutki, nadmierne owtosienie oraz
bezptodnos¢. Ponadto u chorych z niedoborem 21- -hydroksylazy i utratg sodu mogg wystgpi¢ objawy



odwodnienia, a u chorych z niedoborem 11-hydroksylazy - nadcis$nienie tetnicze i objawy nadmiernej utraty
potasu z moczem. Dodatkowo u chorych z nieklasyczng postacia wrodzonego zespotu nadnerczowo-ptciowego
lub jesli zespét ten przebiega u nich tylko z wirylizacja, moga wystgpi¢ objawy ostrej niewydolnosSci nadnerczy
po zadziataniu silnego stresu. Ponadto u wszystkich chorych z wrodzonym zespotem nadnerczowo-ptciowym
stwierdza sie zwiekszenie stezenia w surowicy krwi ACTH i androgendw oraz mata kortyzolemie, natomiast
wzmozone wydalanie androgendw i ich metabolitdéw z moczem. U chorych z niedoborem 21-hydroksylazy
stwierdza sie zwiekszenie stezenia w surowicy krwi 17-OH-progesteronu (do ponad 10 000 ng%; norma < 3
ng%), natomiast u chorych z niedoborem 11-hydroksylazy - 11-deoksykortyzolu.

Leczenie polega na podawaniu glikokortykosteroidéw i antyandrogenéw (cyproteronu), a chorym z utratg
sodu - deoksykortykosteronu, fludrokortyzonu lub aldosteronu.




mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

5. Pytanie

Przyczynami przewlektej pierwotnej niedoczynnosci kory nadnerczy (choroby Addisona) sg najczesciej

O proces autoimmunologiczny

O skrobiawica

O grzybica

O zakazenia bakteryjne lub wirusowe
O wszystkie powyzsze



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

6. Pytanie

0 wielogruczotowym zespole autoimmunologicznym typu | méwi sie, jezeli proces autoimmunologiczny niszczy
nie tylko nadnercza, ale tez:

O gruczoty przytarczyczne

O wyspy Langerhansa

O tarczyce

Oaib

Obic



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

7. Pytanie

W wielogruczotowym zespole autoimmunologicznym typu Il oprécz objawdw choroby Addisona wystepuja
O cechy zapalenia tarczycy

O cukrzycy insulinozaleznej

O nadczynnosci tarczycy

Oaib

O wszystkie odpowiedzi prawidtowe



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

8. Pytanie

Ostra pierwotna niewydolnos¢ nadnerczy spowodowana jest zwykle:

O posocznicy

O krwawieniami do nadnerczy

O urazem

O nagtym odstawieniem glikokortykosteroidéw
O wszystkie odpowiedzi prawidtowe



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

9. Pytanie

Przetom nadnerczowy charakteryzuje sie:

O objawami wstrzasu spowodowanego miedzy innymi odwodnieniem
O skapomoczem

O znacznym wzrostem cisnienia tetniczego

O odpowiedziaib

O odpowiedzibic



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

10. Pytanie

Sposréd objawdw klinicznych choroby Addisona wymieni¢ nalezy:

O ostabienie sity miesniowe

O ciemne zabarwienie skoéry i plamiste przebarwienia bton Sluzowych
O zmniejszenie masy ciata

O wymioty

O Wszystkie odpowiedzi prawidtowe



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

11. Pytanie

W diagnostyce przewlektej niedoczynnosci nadnerczy istotne znaczenie moze miec:

O stwierdzenie zwapnieh w rzucie nadnerczy

O stwierdzenie autoprzeciwciat wigzgcych antygeny tarczycowe
O badanie radiologiczne siodta tureckiego

O odpowiedzieaic

O wszystkie odpowiedzi prawidtowe



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

12. Pytanie

Wrodzony zespét nadnerczowo-piciowy leczy sie za pomoca:

O glikokortykosteroidéw
O octanu klomifenu

O octanu cyprosteronu
Oaib

Qaic



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

13. Pytanie

Zespo6t Waterhouse'a-Friderichsena charakteryzuje sie:

O wysoka goraczka

O zmniejszeniem liczby leukocytéw

O objawami rozlegtej skazy krwotocznej
O odpowiedziaic

O wszystkie odpowiedzi prawidtowe



mediPIGULKI

Niedoczynnosc¢ kory nadnerczy

14. Pytanie

Wrodzony zespét nadnerczowo-ptciowy ujawniajgcy sie w okresie niemowlectwa objawia sie:

O wymiotami

O biegunkami

O nadmierng utratg Na+

O hipokortyzolemia

O wszystkie odpowiedzi prawidtowe
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