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7.08 Lisamunuaiskuoren vajaatoiminta
Jarmo Jddskeldinen, Pdivi Keskinen, Pdivi Miettinen

Lasten lisimunuaiskuoren vajaatoiminnan aiheuttajat on kuvattu taulukossa
7.08a. Potilaalla voi olla glukokortikoidivaje huolimatta maaratysta ja kiytetysta
glukokortikoidikorvaushoidosta lisddntyneen tarpeen, esimerkiksi kuumeen tai
muun stressin yhteydessa.

Oireet

Oireet voivat johtua glukokortikoidivajeesta tai mineralokortikoidivajeesta tai
kummastakin. Glukokortikoidivajeen oireita ovat visymys, tajunnan tason lasku,
paidnsarky, pahoinvointi, ruokahaluttomuus ja laihtuminen. Mineralokortikoidi-
vajeen oireita ovat suolannilkd, oksentelu, ripuli ja kuivuman oireet. Myos lapsen
pituuskasvu voi olla hidastunut.

Taulukko 7.08a. Lisimunuaiskuoren vajaatoiminnan etiologia.

Primaari lisdémunuaiskuoren vajaa- Glukokortikoidivaje | Mineralokortikoidi-
toiminta vaje

Synnynndinen lisémunuaishyper- Kyllé Kylla/ei
plasia

Synnynndinen lisémunuaishypoplasia  Kyll& Kylla
Molemminpuolinen lisdmunuais- Kylla Kylla
verenvuoto

Autoimmuuniadrendliitti (itsenginen Kyllé Kyllé

tai osana polyendokrinopatiaa)

Synnynndinen ACTH-resistenssi Kylla Ei
Synnynndinen hypoaldosteronismi Ei Kyllé
Pseudohypoaldosteronismi* Ei Kyll&
Adrenoleukodystrofia Kylla Kyll&
listmunuaiskuoren vajaatoiminta vaje
Glukokortikoidilama Kylla Ei
Aivoliséke- tai hypotalamusseudun Kylla Ei

kasvaimet tai niiden hoitojen jalkitilat

Aivolisdkkeen tai hypotalamuksen Kylla Ei
synnynndinen kehityshdirié

* aldosteroniresistenssi, jossa aldosteronin pitoisuus on korkea, mutta vaste
kohdekudoksissa puutteellinen
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7. ENDOKRINOLOGIAA

Viitteelliset statusloydékset

Tyton virilisaatio viittaa synnynnidiseen lisimunuaishyperplasiaan. Lapsen hyper-
pigmentaatio viittaa primaariin lisimunuaiskuoren vajaatoimintaan. Syke voi olla
nopea ja verenpaine matala. Usein spesifiset statusléyddkset kuitenkin puuttuvat
jaepdily perustuu oireisiin ja laboratoriol6ydoksiin. Diagnoosi viivastyykin usein.

Tutkimukset

Jos epdillaan gluko- tai mineralokortikoidivajetta tai kumpaakin, tutkitaan
- P-Gluk (tai verensokeri pikamaaritysmenetelmalld) (matala/normaali)
- HE-tase (metabolinen asidoosi suolanmenetyskriisissa)
- P-Na, P-K (mineralokortikoidivajeessa Na matala, K koholla).
Jos lisimunuaiskuoren vajaatoimintaa ei ole aiemmin diagnosoitu, tutkitaan lisak-
si ennen hoidon aloitusta
- S/P-kortisoli (glukokortikoidivajeessa matala)
- P-ACTH (primaarissa lisimunuaiskuoren vajaatoiminnassa selvasti koholla)
- S-17THPROG (17-hydroksiprogesteroni; 21-hydroksylaasivajeessa koholla)
- P-reniini (mineralokortikoidivajeessa koholla)
- P-aldosteroni (mineralokortikoidivajeessa matala)
Otetaan lisdksi 2 ml plasmaa/seerumia pakkaseen mahdollista my6hempéa ste-
roidien madrittamistd varten.
Tarvittaessa tehddadn ACTH-koe (ks. viitearvot taulukosta 7.08b) diagnoosin
varmistamiseksi (ei vaikeasti sairaalle potilaalle). ACTH-koe voidaan tehdi joko
pieniannoksisena "mini-ACTH”-kokeena tai perinteisend suuriannoksisena kokee-

Taulukko 7.08b. ACTH-kokeiden viitearvot.

_ Mini-ACTH-koe Suuriannoksinen ACTH-koe

Synacthen-annos 1pg kaiken ikdisille <1-vuotiaat 15 pg/kg
1-2-vuotiaat 0,125 mg
> 2-vuotiaat 0,250 mg

Ndayteajankohdat 0 ja 30 min 0,30 ja 60 min
(s/P-korsol)

Lahtéarvo >100 nmol/l >100 nmol/I
(s/P-korsol)*

Stimuloitu arvo latrogeenisen vajeen pois- > 500 nmol/l
(s/P-korsol) sulku: > 300 nmol/I

Sentraalisen vajeen poissulku:

> 400 nmol/I

*Pelkkd kortisoliperusarvo on epdluotettava osoittamaan lisémunuaiskuoren
vajaatoimintaa. Pitoisuus < 100 nmol/l on viitteellinen lisémunuaiskuoren vajaa-
toiminnalle, mutta erityisesti primaarissa vajaatoiminnassa vasta arvo > 400
nmol/l kéyténnéssa poissulkee vajaatoiminnan. Imevdisikdisilld kortisoliperus-
arvo on usein huomattavasti matalampi.
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- €

na. Primaarisen vajaatoiminnan epdilyssd kdytetddn suuriannoksista ACTH-koetta,
muissa tilanteissa (iatrogeenisen tai sentraalisen vajeen epdily) pieniannoksinen
ACTH-koe toimii hyvin.

Hoito

Kriisin alkuhoito

Hydrokortisoni

Joko lapsen idn mukaan:
- <Il-vuotiaat 25 mgi.m./i.v.
- 1-5-vuotiaat 50 mgi.m./iv.
- >5-vuotiaat 100 mgi.m./iv.
tai lapsen painon mukaan 2 mg/kg i.m./i.v. (alle 28 vrk ikdisille 4 mg/kg)

Hypoglykemia (P-gluk < 3 mmol/I)

10-prosenttinen glukoosi 2 ml/kg, tarvittaessa uusitaan 15 min kuluttua.

Muu pdivystyksellinen hoito

- Sokissa NaCl 0,9 % / Plasmalyte tai Ringerin liuos 20 ml/kg nopeasti (muuta-
massa minuutissa) i.v.

- Ei-sokkiselle vaikeasti kuivuneelle kuivuman korjaus 20 ml/kg/30 min i.v.

- Kuivuman korjausta jatketaan yleensd 10 %:n kuivuman mukaan (ks. luku 11).

- Lisdksi yllapitonesteytys normaalisti 5- tai 10-prosenttisella glukoosiliuoksella
(korjataan hypoglykemia)

- Kaliumia ei lisdta nesteisiin (hyperkalemian vaara).

- Jos P-K>7 mmol/l, asidoosi korjataan lisdidmalld natriumbikarbonaattia kahden
ensimmdisen tunnin ylldpitonesteisiin.

Korjaus lasketaan tasoon BE-10 seuraavasti:

0,3 x paino (kg) x ABE = mmol NaHCO, (= ml 7,5 % NaHCO,)

Lisémunuaiskuoren vajaatoiminnan jatkohoito osastolla

Glukokortikoidivajeen I&akehoito

Huonokuntoinen lapsi (epdstabiili hemodynamiikka tai tajunta vaikeasti

alentunut)

- Hydrokortisoni 2 mg/kg (maks. 100 mg) 6 tunnin vdlein i.v.-boluksena tai
jatkuvana infuusiona (valmistetaan infuusio 1 mg/ml: 100 mg hydrokortisonia
100 ml:aan 0,9-prosenttista NaCl:a, annetaan nopeudella 0,33 ml/kg/t). Alle 28
vrk:n ikdiselle kerta-annos 4 mg/kg (tai em. infuusiota 0,66 ml/kg/ti.v.).
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7. ENDOKRINOLOGIAA

Toipuva lapsi, vointi stabiloitumassa

- Hydrokortisoni 1 mg/kg 6 tunnin vélein i.v.-boluksena tai vastaava annos 6 t:n
infuusiona (laimennosta 0,17 ml/kg/t). Alle 28 vrk:n ikiiselle kerta-annos 2 mg/
kg (tai infuusiona laimennosta 0,33 ml/kg/t).

Vointi stabiili ja lapsi pystyy syémadn

- Aluksi 30 mg/m?/vrk (jaettuna 3-4 annokseen) i.v. tai p.o. (huom. mahdollinen
mineralokortikoidin aloitus tdssd vaiheessa)

- Kotiannos sovitaan hoitavan lastenendokrinologin kanssa (yleensa enintdin 15
mg/m?/vrk (jaettuna 3 annokseen p.o.). Farmakologisen glukokortikoidihoidon
jalkeisessd iatrogeenisessa vajeessa annos 5 mg/m?/vrk (jaettuna 1-2 annok-
seen) ja ACTH-vajeessa 5-10 mg/m?/vrk (jaettuna 2-3 annokseen).

Mineralokortikoidivajeen ladkehoito

- Kun hydrokortisoniannos on suuri (1-2 mg/kg/6 t), i erillistd mineralokortikoi-
dia tarvita.

- Kun hydrokortisoniannos vihennetty annokseen 30 mg/m?/vrk, aloitetaan
9-alfafluorokortisoli (Florinef) 0,1 mg x 2-3, kunnes elektrolyytit normaalit; ta-
man jdlkeen pienennys ylldpitoannokseen siten, etta elektrolyytit, verenpaine
ja plasman reniinipitoisuus ovat normaalit.

- Alle 1/2-vuotiaalle lapselle harkitaan tapauskohtaisesti NaCl-aloitusta annok-
sella2 mmol/kg/vrk 3 annokseen jaettuna p.o.

Glukokortikoidivajepotilaan (jo aiemmin todettu vaje)
stressitilanteiden korvaushoito

Koska stressitilanne on lyhytkestoinen, ei liian suuri korvausannos haittaa, mutta
liian pieni annos voi olla kohtalokas. Varmista siksi, ettd potilas saa varmasti riitta-
van madran glukokortikoidia!

Kaikissa lisimunuaiskuoren vajaatoiminnan muodoissa on samat hoitoperiaat-
teet:

Sairaspdivat

- Kuumeyli 38 °C: hydrokortisoni 30 mg/m?/vrk (jaettuna 3-4 annokseen)
i.v./i.m. tai p.o., kunnes vointi normaali. Jos lapsi oksentaa lddkkeen, sama annos
uudelleen. Jos lapsi oksentaa senkin, 1ddke annetaan i.m. tai i.v.. Mineralokorti-
koidiannosta ei stressitilanteissa tarvitse nostaa. Jos lapsi kotona huonokun-
toinen, annetaan hydrokortisonia i.m. kuten ylld kohdassa kriisin alkuhoito.

- Potilaallajolla on lisimunuaiskuoren vajaatoiminta, on oltava kirjallinen ohje
stressitilanteiden korvaushoidosta.
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Suuret leikkaukset

- Anestesiainduktion yhteydessa hydrokortisoni 2 mg/kg i.v. (alle 28 vrk ikisillle
4 mg/kgiv.)

- Leikkauksen aikana hydrokortisoni 2mg/kg 6 tunnin vélein kerta-annoksena tai
jatkuvana infuusiona i.v. (ks. aiemmasta kohdasta ohje).

- Leikkauspdivana leikkauksen jdlkeen hydrokortisoni 1 mg/kg 6 tunnin vdlein
(alle 28 vrk ikdisillle 2 mg/kg) i.v. kerta-annoksena tai jatkuvana infuusiona.

Kirjallisuutta

www.bsped.org.uk/adrenal-insufficiency

Aiemmat kirjoittajat: Jarmo Jadskeldinen, Raimo Voutilainen
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