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WPROWADZENIE

Pierwotna niedoczynnos¢ kory nadnerczy (choroba Addisona) jest choroba rzadka,
przewlekta, nieuleczalng i potencjalnie zagrazajgcg zyciu. Pomimo stosowania leczenia
substytucyjnego pacjent nie odzyskuje fizjologicznej funkcji nadnerczy. Oznacza to,
ze nadal pozostaje narazony na nagte pogorszenie stanu zdrowia, epizody destabilizacji
metabolicznej oraz przetom nadnerczowy - stan nagtego zagrozenia zdrowotnego
wymagajacy natychmiastowego leczenia.

Celem niniejszego poradnika jest wsparcie zespotéw orzekajacych w ocenie
funkcjonalnej pacjentéw z chorobg Addisona. Dokument ma poméc w lepszym
zrozumieniu istoty choroby, ograniczen wynikajacych z przewlektego leczenia oraz
ryzyka klinicznego, ktére nie zawsze jest widoczne w dniu badania.

W przypadku choroby Addisona ocena pacjenta nie powinna ogranicza¢ sie do
stwierdzenia, ze ,przyjmuje leki” lub ze ,w czasie badania wyglada dobrze”.
Choroba ta ma charakter zmienny, nieprzewidywalny i zalezny od wielu czynnikéw:
infekcji, stresu, odwodnienia, zaburzen elektrolitowych, wysitku fizycznego,
klimatu, diety oraz wspétistniejgcych choréb autoimmunologicznych.

Z tego wzgledu w procesie orzeczniczym konieczne jest
uwzglednienie nie tylko rozpoznania, ale réowniez:

* rzeczywistego wptywu choroby na codzienne funkcjonowanie,
* ryzyka nagtych zaostrzen,

+ koniecznosci szybkiego reagowania terapeutycznego,

* znaczenia wsparcia opiekundw,

* obcigzenia zwigzanego z wielokrotnym przyjmowaniem lekow
i organizacja dnia wokét choroby.



1. CHARAKTER CHOROBY
- podstawy medyczne istotne dla orzecznictwa

Pierwotna niedoczynnoéé kory nadnerczy (choroba Addisona) jest:

* chorobg przewlekta,

* chorobg nieuleczalng,

* w wiekszosci przypadkoéw chorobg autoimmunologiczna,

* schorzeniem prowadzgcym do trwatego niedoboru kortyzolu i aldosteronu.

Kortyzol jest hormonem kluczowym dia:

+ utrzymania ci$nienia tetniczego,

* regulacji gospodarki wodno-elektrolitowej,

« utrzymania prawidtowego poziomu glukozy,

* reakgcji organizmu na stres fizyczny i emocjonalny,

« prawidtowej funkcji osrodkowego uktadu nerwowego.

Niedobér kortyzolu nie jest stanem ,komfortowym metabolicznie”, lecz stanem
zagrazajacym zyciu.

Aldosteron jest hormonem istotnym dla:

* regulacji gospodarki sodowo-potasowej,

« utrzymania wiasciwej objetosci krwi krazacej,
« stabilizacji ci$nienia tetniczego,

* zapobiegania odwodnieniu i hipowolemii.

Brak fizjologicznej odpowiedzi nadnerczy powoduje, ze pacjent:

* nie jest zdolny do spontanicznego zwiekszenia produkcji kortyzolu w sytuacji stresu,
* pozostaje catkowicie zalezny od podazy zewnetrznej,

* wymaga statego monitorowania stanu zdrowia,

* wymaga szybkiego reagowania na kazdy stan obcigzajgcy organizm.

Choroba Addisona czesto wspoétwystepuje z innymi schorzeniami
autoimmunologicznymi, m.in.:

» autoimmunologiczng chorobg tarczycy,

* cukrzyca typu 1,

* niedokrwistoscig ztosliwg,

* celiakia,

* innymi chorobami autoimmunologicznymi.

Choroba Addisona jest rowniez czescig autoimmunologicznych zespotow
wielogruczotowych (APS-1, APS-2, APS-3, APS-4).

Z punktu widzenia orzeczniczego oznacza to, ze u czesci pacjentéw mamy do czynienia
nie z izolowang chorobg jednego gruczotu, ale z wielonarzgdowym obcigzeniem
autoimmunologicznym.



2.LECZENIE SUBSTYTUCYJNE
— dlaczego nie przywraca petnej sprawnosci

Pacjent z chorobq Addisona przyjmuje:

* hydrokortyzon 2-3 razy dziennie, a w niektérych przypadkach do 5 razy na dobe,

« fludrokortyzon,

* DHEA - niewydolne nadnercza nie produkujg androgenow,

» w sytuacjach stresowych dawki hydrokortyzonu lub innego glikokortykosteroidu
muszg by¢ zwiekszane nawet 2-4 krotnie.

Nalezy podkreslié:

Substytucja doustna glikokortykosteroidéw nie odzwierciedla fizjologicznego
rytmu dobowego wydzielania kortyzolu

Preparaty w postaci tabletek dziatajg zazwyczaj przez 4-6 godzin, co nie pozwala

na petne odwzorowanie dynamicznej odpowiedzi organizmu zdrowego cztowieka.
Kluczowym, a zarazem czesto trudnym elementem terapii jest precyzyjne dawkowanie
substytucji steroidowej, majgce na celu unikniecie przewlektej nadmiernej ekspozycji
na glikokortykosteroidy oraz zwigzanych z nig niekorzystnych efektéw metabolicznych.
Istotne znaczenie ma réwniez mozliwie wierne odtworzenie dobowego rytmu stezen
kortyzolu w surowicy, co pozwala zapobiega¢ nadmiernej stymulacji receptoréw
glikokortykosteroidowych w porach dnia, w ktérych nie wystepuje ona fizjologicznie.

Oznacza to, ze nawet przy prawidtowym leczeniu mogq wystepowac:

* epizody zmeczenia,

* hipotensja ortostatyczna,

* zawroty gtowy,

+ zaburzenia koncentracji (,mgta moézgowa"),

+ spadki poziomu sodu,

+ epizody hipoglikemii.

Zmienne zapotrzebowanie na kortyzol, a nawet fludrokortyzon oraz niestabilnos¢ poziomu
sodu zostaty szeroko opisane w materiatach eksperckich dr n. med. Marka Derkacza.

2.1. Rytm dobowy kortyzolu a funkcjonowanie pacjenta

Fizjologicznie kortyzol wydzielany jest wedtug rytmu dobowego - najwyzsze stezenia
wystepujg we wczesnych godzinach porannych, a nastepnie poziom hormonu
stopniowo obniza sie w ciggu dnia i nocy.

W chorobie Addisona rytm ten musi by¢ sztucznie odtwarzany poprzez odpowiednie
dawkowanie hydrokortyzonu. Pomimo leczenia nie udaje sie jednak w petni
odwzorowac fizjologicznego rytmu wydzielania hormonu.

Ma to istotne znaczenie funkcjonalne, poniewaz zaburzenie rytmu dobowego
wptltywa na:

+ wydolnos¢ organizmu,

* poziom energii w ciggu dnia,

+ zdolno$¢ koncentracji,

« tolerancje wysitku fizycznego i psychicznego,

* mozliwo$¢ wykonywania pracy w okreslonych warunkach.



2.2.Praca nocna i zmianowa

Z punktu widzenia klinicznego praca nocna oraz praca zmianowa moga stanowic
istotne obcigzenie dla pacjentéw z pierwotng niedoczynnoscig kory nadnerczy.

W praktyce lekarze prowadzacy czesto dopuszczajg pacjentédw do pracy zawodowej na
réznych stanowiskach, ale z ograniczeniem pracy nocnej lub zmianowe;.

Taki system pracy moze byé¢ dopuszczalny warunkowo, zwykle u pacjentow
bardzo dobrze wyedukowanych w zakresie:

* rozpoznawania objawéw pogorszenia,

* modyfikacji leczenia,

« Scistego przestrzegania godzin przyjmowania lekéw,

* korzystania z leczenia ratunkowego.

Uwzglednienie tego aspektu moze mie¢ duze znaczenie orzecznicze, poniewaz w wielu
przypadkach zmiana systemu pracy z nocnego lub zmianowego na bardziej regularny
prowadzi do wyraznej poprawy funkcjonowania chorego.

Przy ocenie zdolnosci do pracy nie mozna wiec ograniczac¢ sie do stwierdzenia,
ze pacjent ,,pracuje”, bez analizy:

+ w jakim systemie pracuje,

* czy system ten nie pogarsza stanu zdrowia,

* Cczy praca wymaga szczegdblnych dostosowan.

3. PRZELOM NADNERCZOWY
- stan nagtego zagrozenia zdrowotnego

Przetom nadnerczowy jest ostrq niewydolnosciq kory nadnerczy.

Moze przebiegaé jako:

* wstrzgas z hipotensja,

* hiponatremia,

* hiperkaliemia,

* hipoglikemia,

» zaburzenia Swiadomosci,

+ ciezkie odwodnienie.

Zgodnie z ,Dobrymi praktykami postepowania dyspozytoréw medycznych, zespotow
ratownictwa medycznego oraz SOR/IP z pacjentem w przetomie nadnerczowym”
zamieszczonymi na stronie Ministerstwa Zdrowia i opracowanymi przez konsultantéw
krajowych w dziedzinie endokrynologii i ratownictwa:

* leczenie nalezy rozpoczgé¢ natychmiast,

* nie nalezy czekaé na wyniki badan,

* op6znienie leczenia moze zawazyc na zyciu pacjenta,

* pacjent z niedoczynnoscia nadnerczy w sytuacji infekcji, urazu, silnego stresu
czy odwodnienia ma wysokie ryzyko przetomu.

Z perspektywy orzeczniczej kluczowe jest to, ze:

* przetom moze rozwingc sie w ciggu kilku godzin,
* pacjent nie zawsze jest w stanie samodzielnie oceni¢ momentu pogorszenia,
* konieczne jest natychmiastowe podanie hydrokortyzonu domiesniowo lub dozylnie.
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3.1. Znaczenie profilaktyki przetomow nadnerczowych
W praktyce klinicznej cze$¢ pacjentow przez dtugi czas nie doswiadcza jawnych
przetomdw nadnerczowych, co moze btednie sugerowac tagodny przebieg choroby

Nalezy jednak wyraznie podkresli¢, ze brak odnotowanych przetoméw nadnerczowych

w dokumentacji medycznej nie oznacza braku ryzyka ich wystapienia.

U wielu pacjentéw brak przetoméw jest efektem:

+ wysokiej Swiadomosci choroby,

* bardzo duzej czujnosci,

* szybkiego zwiekszania dawek w sytuacjach stresowych,

» podporzadkowania zycia codziennego zasadom bezpieczenstwa i rygorowi
przyjmowania lekéw we wtasciwych odstepach czasowych,

« gotowosci opiekunéw do natychmiastowej interwencji.

Skuteczne zapobieganie przetomom nadnerczowym nie §wiadczy o ,,fagodnym
przebiegu choroby”, lecz o wysokim poziomie czujnosci i duzym obcigzeniu
opiekunéw.

Z punktu widzenia orzeczniczego brak ciezkich incydentéw nie powinien by¢ traktowany
jako dowdd niewielkiego wptywu choroby na funkcjonowanie.

4. FUNKCJONALNE KONSEKWENCJE CHOROBY

Choroba Addisona powoduje ograniczenia w nastepujgcych obszarach:
4.1. Samodzielnosé

W sytuacji pogorszenia stanu zdrowia pacjent moze:

* nie by¢ zdolny do samodzielnego podjecia decyzji,

* nie by¢ zdolny do samodzielnego przygotowania i podania leku,

* wymagac natychmiastowej pomocy drugiej osoby.

Dotyczy to szczegdlnie dzieci i mtodziezy, ale réwniez dorostych w stanie zaostrzenia.
4.2.Edukacjaipraca

Mozliwe sq:

+ okresowe obnizenie koncentracji,

+ koniecznos¢ czestszych przerw,

+ ograniczona tolerancja wysitku,
» zwiekszona absencja zwigzana z infekcjami i destabilizacjg elektrolitowa.

4.3. Wysitek fizyczny

Duzy wysitek, podréze, upat, stres emocjonalny wymagaja modyfikacji dawek.
Brak modyfikacji moze prowadzi¢ do destabilizacji klinicznej.

4.4. Wspétistnienie choréb autoimmunologicznych

Choroba Addisona czesto wspétwystepuje z:

autoimmunologiczng chorobg tarczycy, cukrzycg typu 1, niedokrwistosciag ztosliwg,
celiakig, innymi chorobami autoimmunologicznymi.

Oznacza to wielonarzadowy charakter schorzenia.



5. ZNACZENIE W POSTEPOWANIU ORZECZNICZYM

Przy ocenie stopnia niepetnosprawnosci nalezy uwzglednic:

* nieuleczalny charakter choroby,

* potencjalne zagrozenie zycia w przypadku destabilizacji,

+ koniecznos¢ statej kontroli i modyfikacji leczenia,

* niestabilno$¢ funkcjonalng mimo terapii,

* konieczno$¢ wspotudziatu drugiej osoby w sytuacjach zaostrzenia.

Choroba Addisona jest schorzeniem przewleklym o potencjalnie Smiertelnym
przebiegu w przypadku destabilizacji.

Ocena stopnia niepetnosprawnosci powinna opierac sie

nie tylko na aktualnym stanie ,,w dniu badania”, lecz na:

* analizie ryzyka,

+ analizie funkcjonalnej,

* ocenie potrzeby nadzoru, zwtaszcza w przypadku dzieci i mtodziezy,
* realnym wptywie choroby na codzienne zycie.

6. W JAKICH SYTUACJACH UMIARKOWANY STOPIEN
MOZE BYC UZASADNIONY

Umiarkowany stopiefh moze byé zasadny, gdy:

* pacjent wymaga wspotudziatu opiekuna w procesie leczenia,

+ sktonno$¢ do przetomoéw nadnerczowych,

* samodzielnos¢ jest okresowo ograniczona,

+ wspotistniejg choroby autoimmunologiczne,

+ konieczne jest monitorowanie stanu klinicznego,

+ sktonnos¢ do przetomow nadnerczowych jest duza lub wystepuja one powtarzalnie.

7. OBSZARY WYMAGAJACE SZCZEGOLNEJ UWAGI

W PROCESIE ORZECZNICZYM

Najczesciej spotykane problemy obejmujqg:

* Traktowanie choroby Addisona jako ,wyréwnanej choroby hormonalnej”.
* Pomijanie ryzyka przetomu nadnerczowego.

» Nieuwzglednianie niestabilnosci elektrolitowe;j.

» Nieuwzglednianie wptywu choroby na funkcje poznawcze i wydolnos¢.

» Ocenianie wytgcznie na podstawie aktualnych wynikéw laboratoryjnych,
bez analizy funkcjonowania.



8. TABELA OCENY FUNKCJONALNEJ
= ,OBJAW » KONSEKWENCJA » ZNACZENIE ORZECZNICZE"

uraz, silny stres

szybkie pogorszenie,
olbrzymie ryzyko przetomu
nadnerczowego

hospitalizacji

Obszar kliniczny [ | Typowe objawy /[ | Konsekwencja Znaczenie

sytuacja ryzyka funkcjonalna w orzecznictwie

Ryzyko przetomu wstrzas, zaburzenia realne zagroienie wymaga oceny ryzyka

nadnerczowego elektrolitowe, iycia, koniecznos¢ i potrzeby pomocy drugiej
hipoglikemia, zaburzenia | natychmiastowego osoby;

Swiadomosci; stan nagly dziatania nie dasie ,skompensowa”
wytacznie Srodkami
technicznymi

Infekcja, goraczka, gwattowne zwigkszenie konieczno$¢ dawek argument za
wymioty/biegunka, zapotrzebowania na GKS; | stresowych, ryzyko umiarkowanym gdy

konieczna czasowa/
czesciowa pomoc w rolach
spotecznych (np. edukacja/
praca)

Niestabilnos¢
stezenia sodu

zawroty gtowy, nudnosi,
ostabienie, hipotonia
ortostatyczna; zmienno$¢
zapotrzebowania

epizody niezdolnosci do
nauki/pracy, potrzeba
odpoczynku, wsparcia

istotne przy ocenie
powtarzalnosci epizoddéw
i potrzeby pomocy
(czasowej)

upat / odwodnienie

wzrost zapotrzebowania

konieczno$¢ modyfikacji
aktywnosci i modyfikacji
dawek lekdw.

Hipoglikemia zimne poty, tachykardia, ryzyko omdlenia, istotne dla bezpieczenstwa
drienie rak, ostabienie, przerwania aktywnosci, w szkole/pracy, zwfaszcza
splatanie konieczno$¢ nadzoru u dzieci

Wysitek fizyczny / wieksza utrata sodu i wody; | nietolerancja wysitku, ocena ograniczen

w petnieniu rél spotecznych
i ryzyka zaostrzen;

ograniczenia w
wykonywaniu prac
wymagajacych duzego
wysitku fizycznego




9. PYTANIA KONTROLNE DLA SKEADU ORZEKAJACEGO

Ponizsza lista pomaga ocenié funkcjonalnie, a nie wytgcznie na podstawie
rozpoznan:

9.1. Ryzyko i nagte stany

+ Czy pacjent ma rozpoznang pierwotng niedoczynnos$¢ kory nadnerczy i jest narazony
na przetom nadnerczowy?

+ Czy pacjent lub opiekun dysponuje lekiem ratunkowym?

+ Czy pacjent jest w stanie zastosowac¢ go samodzielnie?

+ Czy w epizodach pogorszenia pacjent wymaga czasowej lub czeSciowej pomocy w
petnieniu rél spotecznych?

« Czy wystepuja sytuacje, w ktérych pacjent nie jest zdolny do samodzielnej interwencji,
np. splatanie, omdlenie, nasilone wymioty?

+ Czy wystepujg wahania elektrolitowe lub objawy hiponatremii mimo leczenia?

+ Jak czesto pojawiajg sie epizody, ktore obnizajg funkcjonowanie?

* Czy czesto wystepujg przetomy nadnerczowe?

9.2. Wptyw na funkcjonowanie

+ Czy pacjent ma ograniczenia tolerancji wysitku, meczliwo$¢, objawy ortostatyczne,
zaburzenia koncentracji?

+ Czy wymaga dostosowan, takich jak przerwy, mozliwos¢ przyjecia leku, positki,
nawodnienie, unikanie nadmiernego wysitku?

10. WNIOSKI ORZECZNICZE
- jak bezpiecznie interpretowac stopien
10.1. Lekki stopien moze nie oddawac potrzeb
Lekki stopien zaktada, ze ograniczenia w rolach spotecznych dajg sie kompensowac.
W chorobie Addisona gtéwnym zagrozeniem jest mozliwos$¢ nagtego stanu bezposrednio
zagrazajacego zyciu oraz konieczno$¢ natychmiastowego wdrozenia leczenia, co nie
zawsze moze by¢ wystarczajaco skompensowane samg farmakoterapig lub edukacja
pacjenta.
10.2. Kiedy umiarkowany stopien bywa uzasadniony
Umiarkowany stopien uznaje sie za zasadny, gdy pacjent wymaga czasowe;j
lub czeSciowej pomocy innych oséb w petnieniu rél spotecznych.
W praktyce moze to dotyczy¢ m.in.:
* dziecka lub nastolatka wymagajgcego statego wsparcia w monitorowaniu
i reakcji na pogorszenie,
* pacjenta z nawracajgcymi epizodami destabilizacji:
hipotonia / hipotensja, hiponatremia, hipoglikemia,
* pacjenta z ograniczeniami poznawczymi i meczliwos$cig wptywajgcymi
na nauke lub prace,

* pacjenta z autoimmunologicznym zespotem wielogruczotowym

(APS-1, APS-2, APS-3, APS-4) i zwiekszong podatnoscig na destabilizacje.
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ZALACZNIK EKSPERCKI

UZASADNIENIE MEDYCZNE DOTYCZACE FUNKCJONOWANIA PACJENTOW
Z PIERWOTNA NIEDOCZYNNOSCIA KORY NADNERCZY (CHOROBA ADDISONA)
W KONTEKSCIE ORZECZNICTWA O NIEPELNOSPRAWNOSCI

Opracowanie przygotowane przez Stowarzyszenie na rzecz oséb z chorobg Addisona
i niedoczynnoscig nadnerczy na podstawie materiatoéw eksperckich i aktualnej wiedzy
klinicznej.

1. Patofizjologia istotna dla oceny funkcjonalnej

Pierwotna niedoczynnosé kory nadnerczy jest stanem trwatego niedoboru:
* kortyzolu (glikokortykosteroid),

* zazwyczaj rowniez aldosteronu (mineralokortykosteroid),

+ androgenow nadnerczowych (DHEA).

Kortyzol jest hormonem krytycznym dla:

+ utrzymania stabilnego cisnienia tetniczego,

* regulacji odpowiedzi immunologicznej,

+ zapobiegania hipoglikemii,

 prawidtowej reakcji na stres fizyczny i emocjonalny,

+ prawidtowego funkcjonowania osrodkowego uktadu nerwowego.

Aldosteron jest hormonem krytycznym dla:

* regulacji gospodarki sodowo-potasowej,

+ utrzymania wtasciwego cisnienia tetniczego krwi i objetosci krwi krazacej.

Brak fizjologicznej odpowiedzi nadnerczy powoduje, ze pacjent:

* nie jest zdolny do spontanicznego zwiekszenia produkcji kortyzolu w sytuacji stresu,
* pozostaje zalezny od podazy zewnetrznej,

* wymaga szybkiego reagowania na kazdy stan obcigzajgcy organizm.
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HYDROKORTYZONEM

W przypadku powaznej choroby, urazu,

wymiotéw lub biegunki, hydrokortyzon
Wiek: < 1 roku: 25 mg IV lub IM
Wiek: < 1 -6 lat: 50 mg IV lub IM
Wiek: > 6 lat: 100 mg IV lub IM

i dozylny wlew soli fizjologiczqej (jesi to mozliwe)
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2. Leczenie substytucyjne — ograniczenia kliniczne

Pacjenci przyjmuja hydrokortyzon w 2-5 dawkach na dobe.

Zgodnie z wiedzq kliniczng:

* dziatanie pojedynczej dawki trwa ok. 4-6 godzin,

« doustna substytucja nie odwzorowuje fizjologicznego rytmu wydzielania,
+ poziom kortyzolu podlega wahaniom w ciggu dnia.

W opracowaniach eksperckich podkreslono, ze:

* zmiany stanu zdrowia, infekcje, stres i aktywnos¢ fizyczna wptywaja na
zapotrzebowanie na hormony nadnerczy,

* zmiennos¢ zapotrzebowania na hydrokortyzon, a nawet fludrokortyzon, jest
zjawiskiem powszechnym.

Konsekwencjqg funkcjonalng jest to, ze mimo prawidtowej terapii mogq
wystepowac:

+ epizody ostabienia,

* zawroty gtowy,

* hipotonia / hipotensja ortostatyczna,

+ zaburzenia koncentracji i wydolnos$ci poznawczej,

+ okresowe ograniczenia zdolnosci do nauki i pracy.

3. Przetom nadnerczowy - charakterystyka medyczna

Zgodnie z ,Dobrymi praktykami postepowania dyspozytoréw medycznych, zespotéw
ratownictwa medycznego oraz SOR/IP z pacjentem w przetomie nadnerczowym”
przetom nadnerczowy jest stanem nagtego zagrozenia zycia, przebiegajacym
pod postacig wstrzagsu, zaburzen elektrolitowych, hipoglikemii i zaburzei
Swiadomosci.

W dokumencie wskazano jednoznacznie:

* leczenie nalezy rozpocza¢ natychmiast,

* nie nalezy czeka¢ na wyniki badan laboratoryjnych,

+ op6znienie leczenia moze zawazy¢ na zdrowiu i zyciu pacjenta.

Dobre praktyki postepowania dyspozytoréw medycznych, zespotow
ratownictwa medycznego oraz SOR/IP z pacjentem w przetomie nadnerczowym
Pierwsza dawka hydrokortyzonu stosowana w przetomie:

* dzieci > 6 r.z. - 100 mg hydrokortyzonu i.v. lub i.m.,

+ dorosli - 100 mg hydrokortyzonu i.v. lub i.m.,

* intensywna ptynoterapia 0,9% NaCl i.v.,

* monitorowanie glikemii i elektrolitéw.

ZNACZENIE ORZECZNICZE:

Przetom nadnerczowy nie jest powikianiem hipotetycznym, lecz
udokumentowanym stanem ostrym, wymagajgcym:

* interwencji przedszpitalnej,
* hospitalizacji,
* intensywnego leczenia.
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4. Czynniki wyzwalajgce destabilizacje

Do sytuacji zwigkszonego zapotrzebowania na glikokortykosteroidy nalezq:
* infekcja,

» gorgczka,

* wymioty i biegunka,

* uraz,

* operacja,

* silny stres,

 duzy wysitek fizyczny,

+ odwodnienie.

W kazdej z tych sytuaciji:

* brak zwiekszenia dawki moze doprowadzi¢ do destabilizacji,

+ czas reakcji ma kluczowe znaczenie,
* nie kazdy pacjent jest zdolny do samodzielnej prawidtowej oceny stanu.

5. Niestabilnosé elektrolitowa

Zmienno$¢ poziomu sodu w chorobie Addisona jest opisywana jako:

+ zalezna od stanu zdrowia / ogdlnego stanu zdrowia / chordb towarzyszacych,
+ zalezna od aktywnosci fizycznej,

» zalezna od klimatu,

+ zalezna od indywidualnej reakcji organizmu i wrazliwosci na leki.

Wahania stezenia sodu mogqg prowadzié¢ do:

* zawrotow gtowy,

* nudnosci,

* ostabienia,

* zaburzen koncentracji,

* hipotens;ji / hipotonii ortostatyczne;j.

Gteboka hiponatremia moze prowadzi¢ do powaznych zaburzen
neurologicznych:

* splatania,

« utraty przytomnosci,

+ obrzeku mozgu.

Poradnik dla zespotéw do spraw orzekania o niepetnosprawnosci w zakresie
oceny pacjentow z pierwotng niedoczynnosciq kory nadnerczy
Znaczenie funkcjonaine:

Pacjent moze by¢ okresowo niezdolny do petnego uczestnictwa w aktywnosci szkolnej
lub zawodowej mimo prawidtowego leczenia.



6. Znaczenie dla oceny potrzeby pomocy drugiej osoby

W stanie zagrozenia pacjent moze:

« utraci¢ zdolnos¢ racjonalnej oceny,

* wymagac natychmiastowej interwencji,

* nie by¢ w stanie samodzielnie przygotowac iniekcji i podac leku lub nie by¢ w stanie
samodzielnie podac leku.

Dzieci i mtodziez:
* nie sg zdolne do samodzielnego przygotowania iniekcji hydrokortyzonu,

* wymagajg przeszkolonego opiekuna lub wizyty na SOR-ze,
* wymagajg monitorowania w czasie infekcji i wysitku.

U czeSci dorostych:

+ epizody hipotonii / znaczacej hipotensji ortostatycznej,

+ hipoglikemii,

+ hiponatremii,

moga ogranicza¢ samodzielnos$¢ okresowo.

7. Diugoterminowe konsekwencje choroby i leczenia

W ocenie funkcjonalnej pacjentéw z chorobg Addisona nalezy uwzgledni¢ nie tylko
ryzyko ostrych powiktan, lecz réwniez dtugoterminowe konsekwencje choroby
i przewlektej terapii substytucyjne;.

Do najczesciej opisywanych nalezqg:

Zaburzenia metaboliczne

« zwiekszone ryzyko otytosci,

* zaburzenia gospodarki lipidowej,
* zaburzenia tolerancji glukozy.

Powikiania kostne

* osteopenia,

* osteoporoza,

* zwiekszone ryzyko ztaman.

Powiktania sercowo-naczyniowe
* nadci$nienie tetnicze,
+ zwiekszone ryzyko chordb sercowo-naczyniowych.

Zaburzenia neurologiczne i poznawcze
* przewlekte zmeczenie,

* zaburzenia koncentracji,
+ obnizenie jakosci zycia.



Konsekwencje niestabilnosci elektrolitowej

* nawracajaca hiponatremia,

* hipotonia / hipotensja ortostatyczna,

* epizody zastabnig¢,

+ w ciezkich przypadkach splatanie i utrata przytomnosci.

W ujeciu orzeczniczym ocena pacjenta nie powinna sprowadzac sie jedynie do
stwierdzenia, czy obecnie pozostaje on ,,wyréwnany”, lecz powinna réwniez
obejmowac analize dtugofalowych skutkéw choroby dla jego wydolnosci,
bezpieczenstwa, jakosci zycia oraz funkcjonowania w spoteczenstwie.

8. Wnioski eksperckie

Choroba Addisona jest schorzeniem:

* przewlektym,

* nieuleczalnym,

* 0 zmiennym przebiegu,

* nieprzewidywalnym odnos$nie do nagtych zaostrzen i pogorszenia stanu chorego,
* potencjalnie zagrazajacym zyciu.

Leczenie substytucyjne:

* nie eliminuje ryzyka destabilizacji,

* nie odtwarza petnej fizjologii,

* wymaga statej kontroli i modyfikacji.

W ocenie orzeczniczej nalezy uwzglednié:

* ryzyko nagtego pogorszenia,

* potrzebe szybkiej interwencji,

+ koniecznos$¢ wspotudziatu opiekuna,

+ wptyw na funkcjonowanie poznawcze i wydolnos¢ fizyczng,
+ ograniczenia wynikajace z rytmu dobowego kortyzolu,

+ wptyw choroby na edukacje, prace i samodzielnos¢,

« dtugoterminowe konsekwencje samej choroby i leczenia.
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