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Akutt nyoppstatt binyrebarksvikt er en sjelden arsak til
sjokk hos barn. De fleste barn med binyrebarksvikt
diagnostiseres ved nyfgdtscreening eller nar det oppstar
milde symptomer pa et senere tidspunkt.

En tidligere frisk jente i sen barneskolealder ble innlagt pa lokalsykehus etter tre uker
med morgenkvalme, oppkast ved lett aktivitet, diffuse magesmerter, nedsatt matlyst og
vekttap pa ca. 5 kg over noen maneder. Hun var blitt gradvis slappere, spesielt de siste
dagene far innleggelsen. To dager for innleggelse tilkom diffus hodepine, og dagen far
utviklet hun feber. Hun var i kontakt med fastlege flere ganger, som hadde behandlet
med pantoprazol 20 mg peroralt daglig, med lite effekt.

Ved innkomst var allmenntilstanden redusert, og jenta klarte knapt a gd. Hun hadde
blodtrykk pa 73/42 mmHg, pulsfrekvens 148 slag/minutt, temperatur i armhule 37,8
°C, normal oksygenmetning og blodsukker pa 3,8 mmol/L (referanseomrade 3,3-5,5
mmol/L). Hun gav god kontakt og svarte adekvat pa spgrsmal. Ved undersgkelse var
hun kald perifert, men hadde palpabel radialispuls. Hun var diffust palpasjonsgm over
abdomen og péafallende brun i huden for arstiden (figur 1). Det var ellers normale funn
pa organundersgkelse og orienterende nevrologisk undersgkelse.
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Flgur 1 Bllde tat£ fa‘ dager f;zir 1nnleggelse viser hyperplgmentérlng av begge kner ogl, solbrun
farge til tross for solfattig arstid. Foto: privat

I lgpet av den neste timen ble jenta somnolent og gusten i huden. Ved palpasjon var
radialispulsen svak og rask, og blodtrykket falt til 61/29 mmHg. Det ble etablert perifer
vengs tilgang, og hun fikk veeskestot med Ringer-acetat 15 mL/kg, samtidig som hun
ble flyttet til intensivavdelingen for overvdkning og behandling. Pa intensivavdelingen
fikk hun veeskestgt med Plasmalyte 10 mL/kg, 100 mL albumin 20 mg/mL og 40 mL
glukose 50 mg/mL. Grunnet darlig respons pa vaeskebehandling startet man infusjon
med noradrenalin 0,05-0,1 pg/kg/min. Hun fikk videre vedlikeholdsbehandling med
glukose 100 mg/mL med 140 mmol/L. NaCl og 10 mmol/L. KCI.
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Blodgassanalysene viste metabolsk acidose med respiratorisk kompensasjon: pH var
7,36 (7,31-7,42), pCO5 var 2,9 kPa (5,3-7,9), HCO3 var 16 mmol/L (24-31), laktat var
6 mmol/L (1-2,4) og glukose var 2,2 mmol/L (3,3-5,5). Hun hadde ogsa
elektrolyttforstyrrelser, der Na* var 122 mmol/L (137-145), K var 5,6 mmol/L (3,6—
5,0) og Cl var 90 mmol/L (99-109).

Etter svar pa blodgassprgvene ble binyrebarksvikt vurdert som en differensialdiagnose.
Spotanalyse av kortisol ved innleggelse viste lavt kortisolniva pa 42 nmol/L (200-650).
Hun fikk hydrokortison 100 mg bolus intravengst og infusjon med 100 mg over de
neste 24 timene. Ytterligere blodprgver viste forhgyede infeksjonsparametre. CRP var
pa 94 mg/L (< 5), leukocytter pa 13,9 109/L (4,4-12,5), og det var tegn til nyresvikt
med kreatinin 153 pmol/L (37-72) og urinstoff 18,4 mmol/L (1,6 - 4,6 mmol/L). Det
ble gitt ceftriakson intravengst 50 mg/kg, da sepsis ikke kunne utelukkes. PCR-
hurtigtest var negativ for covid-19 og influensa type A og B. Ultralyd abdomen,
ekkokardiografi og computertomografi av hodet viste ingen patologi.

I lgpet av de neste timene responderte hun pa behandlingen med intravengst
hydrokortison, og man kunne gradvis trappe ned pa noradrenalininfusjonen. Grunnet
uavklart tilstand og sirkulatorisk pavirkning ble pasienten overflyttet til
universitetssykehus med barneintensivavdeling.

Blodprgver viste 21-hydroksylaseantistoffer > 100 U/mL (< 0,4), som bekreftet
diagnosen autoimmun binyrebarksvikt. Hun hadde ogsa forhgyet reninkonsentrasjon pa
2 772 mIU/L (18-46,8) og ikke malbart aldosteronniva < 12 pmol/L (< 750). Niva av
adrenokortikotropt hormon (ACTH) ble tatt etter oppstart med hydrokortison, og var da
normalt.

Pasienten ble skrevet ut fra universitetssykehuset etter to dager. Man hadde da startet
peroral behandling med hydrokortison 17 mg daglig, fordelt pa tre doser, og
fludrokortison 0,1 mg daglig. Pasienten fikk det nasjonale steroidkortet for tiltak ved
akutt binyrebarksvikt. Hun har blitt fulgt opp poliklinisk, og hadde etter fa uker gatt
opp i vekt og var i god form.

Diskusjon

Binyrebarksvikt er en sjelden, men potensielt livstruende tilstand, forarsaket av
unormal kortisolsyntese eller -sekresjon i binyrebarken (1). Tilstanden er en viktig
arsak til morbiditet og mortalitet hos barn (2). Det finnes ingen universell definisjon av
binyrebarkkrise hos barn. Rushford og medarbeidere foreslar a definere det som akutt
sykdom assosiert med hemodynamisk pavirkning (hypotensjon, sinustakykardi eller
forlenget kapillerfylningstid), elektrolyttforstyrrelse (hyponatremi og/eller
hyperkalemi) eller hypoglykemi som ikke kan forklares av annen sykdom, hvor
sykdomsbildet bedres signifikant etter administrasjon av hydrokortison (3). Andre
symptomer og funn kan vare akutte magesmerter, hyperpigmentering, salthunger,
endret bevissthet, kvalme og oppkast, anoreksi og feber (1, 3). Arlig insidens av
binyrebarkkrise hos pasienter med binyrebarksvikt er 5-10 episoder per 100 pasienter i
aret (3, 4). 1 av 200 episoder resulterer i dgd (4).
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Binyrebarksvikt karakteriseres av unormal syntese av glukokortikoider. Ved primer
binyrebarksvikt er arsaken i binyrene, ved sekundeer binyrebarksvikt er arsaken i
hypotalamus og/eller i hypofysen. Ved sekunder svikt fgrer redusert ACTH-produksjon
til atrofi av zona fasciculata i binyrebarken, mens mineralkortikoidproduksjon er bevart
av renin-angiotensin-aldosteron-systemet. Nar redusert produksjon av mineralkortikoid
(aldosteron) er til stede, finner man hyponatremi med resiprok hyperkalemi (1). Ved
primeer binyrebarksvikt vil man se forhgyede nivder av ACTH og renin samt lavt
aldosteronniva. Forhgyet ACTH-niva ferer til aktivering av melanocytter, som gir
hyperpigmentering (2).

Den vanligste arsaken til primer binyrebarksvikt hos barn er medfgdt
binyrebarkhyperplasi, som siden 2012 har vert en del av nyfgdtscreeningen i Norge
(5). Mindre vanlige arsaker er autoimmun adrenalitt (isolert eller som del av
autoimmunt polyglandulert syndrom), infeksjon, bilateral binyrebarkblgdning og
forskjellige genetiske syndromer (2, 4). Autoimmun adrenalitt (Addisons sykdom) stér
for omtrent 15 % av tilfellene (2).

Den mest vanlige arsaken til sekundeer (sentral) binyrebarksvikt er lavt ACTH-niva
grunnet iatrogen suppresjon ved bruk av langvarig hgydose glukokortikoider som
behandling av sykdommer som f.eks. astma, hematologiske/onkologiske sykdommer,
inflammatorisk tarmsykdom, revmatiske sykdommer og nefrotisk syndrom samt etter
nevrokirurgi eller organtransplantasjon (4).

Vi vil med denne kasuistikken gjgre oppmerksom pa at pasienter med binyrebarksvikt
kan ha vage og milde symptomer som utvikler seg over tid. Ved stress som
sykehusinnleggelse eller infeksjon kan disse pasientene utvikle en akutt forverring.
Tilstanden er en viktig differensialdiagnose ved uforklarlig hyponatremi hos
sirkulatorisk pavirkede pasienter.

Pasienten og foresatte har gitt samtykke til at artikkelen blir publisert.

Artikkelen er fagfellevurdert.
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