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Andri Snzer Olafsson Addison-sjukdémur 3 islandi, algengi, medferd og
tioni annarra sjukdéma hja pessum sjuklingahop

1.  Agrip
Inngangur: Sjukdoémur Addisons (Mb. Addison) er sjaldgeefur sjukdémur sem m.a.
veldur skorti & barksterum i likamanum. pad astand er lifsheettulegt &n medferdar, enda getur
pa likaminn ekki brugdist vid auknu alagi. Fyrri rannsoknir hafa synt ad meginorsok pessa
sjukdéms hefur breyst fra pvi honum var fyrst lyst, fra berklum yfir i sjalfneemi. Rannsoknir
benda til ad algengi sjukdoémsins sé & bilinu 39-140 & hverja milljon. begar sjukdomurinn er
omedhondladur eru blodgildi kortisols mikid leekkud og blodgildi nyrilbarkarvaka (ACTH)
mikid haekkud. P& eru blodgildi kaliums oft haekkud og natriums lekkud. Greining Mb.
Addison fest med blodprufum og er stadfest med Synacthen-préfi og motefnameelingum.
Medferd vid Mb. Addison midar ad pvi ad beeta sjuklingum upp skortinn & barksterum. |
upphafi voru jafnan gefnir langvirkir sterar, en nyrri rannsoknir radleggja medferd med
skammvirku kortisoni i nokkrum dagsskdmmtum, til ad likja eftir nattarulegu ferli bl6dstyrks
kortisdls. pekkt er ad tilvist eins sjalfnaemissjukdoms eykur likur & tilvist annars. Loks hefur
verid synt fram & ad sjuklingar med Mb. Addison hafa hearri danartidni en almennt pydi.
Markmid rannsoknarinnar var ad kanna algengi Mb. Addison, skoda hvada medferd

sjuklingarnir fa, og kanna hvada adrir sjukdomar eru algengir i pessum hopi.

Efniviour og adferdir: Rannsoknin var pverskurdarrannsdékn og nadi til allra peirra
sem eru i eftirliti vegna Mb. Addison & islandi. Pydi rannséknarinnar voru allir nalifandi
islendingar, 18 ara og eldri. Gagna var aflad ur sjikraskram LSH og FSA, auk pess sem
upplysinga var aflad fra peim sjalfsteett starfandi innkirtla- og efnaskiptaleeknum sem sinna
fullordnum sjuklingum. Leitad var ad peim sem fengid hofou greiningarndmerid E27 skv.

ICD-10. Sjaklingar med sidkomnar nyrilbarkarbilanir voru utilokadir.

Nidurstodur: 53 einstaklingar fundust med frumkomna nyrilbarkarbilun. Medferd var
med skammvirkum barksterum hja 79% sjaklinganna og langvirkum barksterum, hja 15%. ba
fengu 81% alddsteronuppbdt med fladrokortisoni. Kortisdluppbotarmedferdar var ekki getid
hja 4% sjuklinga. Auk Mb. Addison reyndust 21 (40%) hafa skjaldvakabrest, 9 (17%) hofou
haprysting, 7 (13%) hofou fengid krabbamein, 6 (11%) hofou asma, 5 (9%) héfou B-12 skort,
5 (9%) voru punglyndir, 4 (8%) héfou sykursyki af tegund 1.

Alyktun: Rannsoknin bendir til ad Mb. Addison sé algengari en talid var. Tidast er ad
medferd sjukdomsins sé med skammvirkum sykursterum, sem gefa parf i nokkrum
dagsskommtum. Sjukdomar tengdir innkirtlum eda onaemiskerfi eru algengir i sjaklingum
med Mb. Addison.



2. Ordskyringar

2.1. Skammstafanir

Skammstofun islensk merking Alpjodleg merking
ACTH Nyrilbarkarvaki Adrenocorticotropic
hormone

CA Cortisone acetate

CHD Kransadasjukdomur Coronary heart disease

CVvD Hjarta- og edasjukdomur Cardiovascular disease

CVID Venjulegur breytilegur | Common variable
Onamisbrestur immunodeficiency

Dex Dexamethasone

DHEA Dehydroepiandrostenedione

DM 1 Sykursyki af tegund 1 Diabetes mellitus, type 1

e.n.t. Ekki nanar tilgreint

Flud Fludrocortisone

FSA Sjukrahusio & Akureyri

HCN Hydrocortisone

HSS Heilbrigdisstofnun
Sudurnesja

ICD-10 Alpjodleg  tolfreediflokkun | International Statistical
sjukdéma og skyldra | Classification of Diseases
heilbrigdisvandamala — 10. | and Related Health Problems
endurskodun — 10th revision

IHD Blédpurroarhjartasjukdomur | Ischaemic Heart Disease

LSH Landsspitali-
Héaskolasjukrahis

MSH Litfrumuhvati Melanocyte stimulating

hormone

PAS II Sjalfnemisfjolkirtlabilun af | Polyendocrine autoimmune
gerd 2 syndrome, type 2

POMC Pro-opiomelanocortin

Pred Prednisolone




2.2. Oraalisti

Islenska Alpjodlegt heiti
BIETEASKAITT......c.eeeeee e Alopecia
SAIKITKI .ttt ettt Sarcoidosis
SAIPAGET ...ttt Diverticulosis
SBOAIEK ...ttt reenre s Thromboembolismus
SKJAIAVAKADIESTU ... Hypothyroidismus
SKJAHBIBTLIT ... bbbt Vitiligo
310 TSR T TSR U TP UP P TPRO Psoriasis



3. Inngangur

3.1. Bakgrunnur
Addison-sjukdomur (lat. morbus Addison, Mb. Addison), sem einnig pekkist sem

frumkomin nyrilbarkarbilun (e. primary adrenal insufficiency), er sjalfnemissjukdémur sem
leggst & nyrnahettur (nyrla) sjaklinga & pann hatt ad frumur Onamiskerfisins eydileggja
nyrilborkinn (1, 2).

Sjukddémnum var fyrst lyst ario 1855 af breska lekninum Thomas Addison, sem i
doktorsritgerd sinni lysti nokkrum sjuklingum sem komid hofdu til hans med svipud einkenni.
pau voru einkum lystarleysi, litils hattar 6klabjugur, mattleysi og haddokkvi, sem helst sast
vid kynfeeri og i fellingum i hid. Hann taldi blodleysi liklegustu skyringuna a veikindunum,
og hafdi par fyrir sér hid rikulega blédmagn sem nyrlunum berst, en grunadi einnig ad orsakar
veeri ad leita i sjukdomi i nyrlunum sjalfum, p6 hann hefdi ekki fullakomna skyringu &
meingerd sjukdoémsins, enda var hlutverk nyrlanna dpekkt & peim tima (3).

I dag er virkni nyrlanna betur pekkt og vitad ad peer framleida ymis lifsnaudsynleg
hormdn, og er kortisél eitt peirra og hid mikilveegasta. Kortisol er sykurbarksteri sem eykur
efnaskiptahrada likamans og studlar, asamt 6drum hormoénum, ad edlilegum blédprystingi,
auk pess ad draga ur bolgum og er eitt af stresshormonum likamans. Vid kortisdlskort verda
ahrif streituvalda (sem geta verid sykingar, averkar o.fl.) yfirdrifin og geta valdid losti —
Addison-krisu — par sem likaminn getur ekki brugdist vid (4).

Auk adurgreinds Kortisols seytir nyrilbdrkurinn einnig 6drum sterum, einkum
aldosteroni, dehydroepiandrostenedioni (DHEA) og androstenedioni. Greining sjukdémsins
verdur Yfirleitt pegar kortisolskorturinn er ordinn svo mikill ad likaminn getur ekki lengur
brugdist vid alagi, en skortur & 68rum hormdénum nyrilbarkarins getur dulist og eru einkenni
sliks skorts ekki eins sveesin. Fullfriskir nyrlar hafa mun meiri framleidslugetu en porf er fyrir
vid venjulega dagsnotkun. Klinisk einkenni um nyrilbarkarbilun koma ekki fram fyrr en um
80-90% barkarins hafa eydilagst (5, 6). Einkenni sem leida til greiningar sjukdémsins eru
fyrst og fremst mattleysi, preyta og blodprystingsleekkun. bessi lekkun blodprystings auk
breytinga a blédstyrk natriums, sem lekkar, og kaliums, sem hakkar, er m.a. vegna
aldosteronskorts, enda heldur aldésteron, asamt kortiséli, blodprystingnum ad jafnadi uppi
med pvi ad hvetja til enduruppsogs natriums a kostnad kaliums. Skortur & androgenum af

voldum Mb. Addison birtist fyrst og fremst i konum, par sem nyrlarnir framleida storan hluta



peirra androgena. Korlum er yfirleitt ndég ad hafa pau hormon sem kynkirtlar peirra framleida,

en konur med Mb. Addison geta mogulega haft gott af uppb6t & DHEA (7).

Vid likamsskodun er hud dokknud, sérlega i hudfellingum og par sem alag er & hidina,
auk pess sem skjallbletta (lat. vitiligo) verdur oft vart. Pessi dokknun er 6bein afleiding
kortisdlskortsins. Pegar kortisolid skortir heaekkar styrkur nyrilbarkarvaka (ACTH) mikid
vegna skorts & neikvaedri afturvirkni. Medfram peirri styrkaukningu hekkar einnig
forverahormén ACTH, pré-6pidmelandkortin (POMC) og i kjolfarid haekkar einnig styrkur
annarra hormona sem klofin eru ar sama forhormoni. Medal peirra er litfrumuhvati (MSH), og
eins og nafnid gefur til kynna hvetur hann litfrumur hudarinnar og veldur pannig dékknuninni
(8,9).

pratt fyrir allitarlega leit fundust ekki gégn um margar faraldsfraeedilegar rannsoknir a
Mb. Addison fra pvi ad sjukdémnum var fyrst lyst arid 1855. bar sem p6 hafa verid gerdar
hafa ekki skodad alla pa peetti sem athugadir eru hér (10-14). Einu rannsdknina sem til pessa
hefur verid gerd 4 islandi & algengi Mb. Addison gerdi Sigurdur b. Gudmundsson arid 1977,
par sem hann tok saman og fjalladi um 20 sjaklinga sem héfou greinst med Mb. Addison & 33
ara timabili 1943-1975 (14). bar reiknadist algengi Mb. Addison & islandi 68,5 & milljon ibua.

Algengi Mb. Addison hefur ad adur verid aztlad um 39-69 sjuklingar a hverja milljon
einstaklinga (14, 15), en nyrri rannsoknir benda til pess ad algengid sé ad aukast og gera megi
rad fyrir allt ad 93-140 sjuklingum & hverja milljon (10, 13, 16). bar sem skemmdirnar &
nyrlunum eru Oafturkreefar er lifsnaudsynlegt ad gefa uppbdtarmedferd med sykurbarksterum.
An Kkortis6luppbdtarmedferdar er danartidni sjuklinganna mjog hé, og eru langflestir latnir
innan tveggja ara fra greiningu (17). Til langs tima var uppbo6tarmedferd fyrst og fremst med
langvirkum sykurbarksterum, en med aukinni pekkingu og tilkomu nyrra lyfja og rannsékna
hefur medferdin verid ad breytast yfir i ad notast meira vid skammvirka sykurstera & bord vid
hydrocortisone eda cortisone acetate (18, 19). Hydrocortisone er lifedlisfreedilega likara pvi
kortisdli sem likaminn notar, en cortisone acetate parf ad umbrjota svo likaminn geti nytt sér

pad. Pannig er cortisone acetate adeins langvirkara en hydrocortisone.

préatt fyrir uppbotarmedferd benda nyrri rannsoknir til ad sjuklingar med Mb. Addison
hafi tvo- til prefalt haerri danartioni en heilbrigdir (20, 21). Langvirkir sykurbarksterar likja
illa eftir lifedlisfreedilegu dagferli blodstyrks kortisdls. NG er talid ad med skammvirkum
sterum megi beeta badi lifslikur og lifsgedi pessara sjuklinga i att ad pvi sem heilbrigdir

einstaklingar njota, par sem péa er betur haegt ad likja eftir edlilegri lifedlisfraedilegri karfu
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kortisdls. Vid akvordun lyfjaskammta i uppbotarmedferd er pvi afar mikilveaegt ad stilla pa rétt
af. Séu gefnir of hair skammtar er haett vid ad sjuklingarnir verdi ,,steradir®, og fai utlit sem
svarar til Cushing heilkennis en séu skammtarnir of litlir leidir pad augljoslega til
kortisélskorts, sem getur verid lifsheettulegur. bvi er alltaf leitad leida til ad beeta medferdina
og likja betur eftir natturulegum blodstyrksferli, og hafa verid gerdar tilraunir & spitala med
sidreypi i &0 (19), og utan spitalans baedi med toflum med seinkada losun & skammvirkum
sterum og gjof undir hid med deelu, sem svipar til insulindzelu sem notud er vid sykursyki
(18, 22). Sidast nefnda adferdin, kortisélgjof med deelu, er po styttra a veg komin i
rannsoknum. Toflur med baedi hrada og seinkada losun skammvirkra barkstera eru nylega

komnar & markadinn (23).

Pekkt er ad tilvist eins sjalfneemissjukdoms eykur likur & framkomu annars. Fyrst gerdi
M. Schmidt grein fyrir slikri samfylgd sjukdéma arid 1926 (24), par sem lyst var algengi Mb.
Addison samfara skjaldvakabresti. Er pad heilkenni kennt vid Schmidt. Fleiri heilkennum
sjalfneemisfjolkirtlabilunar var lyst arid 1980 (25), og fellur par heilkenni Schmidt inn i
sjalfnemisfjolkirtlabilun af gerd 2 (PAS II), sem er skilgreind sem Mb. Addison &samt
annadhvort eda baedi skjaldvakabresti og sykursyki af gerd 1.

3.2.  Markmid
Meginmarkmid rannsoknarinnar var ad kanna algengi Mb. Addison 4 islandi og hvada

lyfjamedferdir pessir sjuklingar piggja. bar sem pekkt er ad sjuklingar med Mb. Addison hafa
aukna hettu & hjarta- og a&dasjukdomum (CVD) (20) auk pess ad vera i meiri heettu a ad fa
adra sjalfnemissjukdoma (12) var undirmarkmid rannsoknarinnar ad kanna hvada langvinna

sjukdéma pessi sjuklingahopur hafdi adra en Mb. Addison.

4, Efnividur og adferdir
Rannsoknin var aftursyn og nadi til allra peirra sem eru 18 &ra og eldri og eru i eftirliti

vegna Mb. Addison & Islandi. Samkvaemt nyjustu télum Hagstofu islands eru islendingar eldri
en 18 éara samtals 239.724 (26). Gognum var safhad Ur rafreenum sjukraskrdm og ar
pappirsskram pegar rafreenar sjukraskrar gafu ekki fullnaegjandi upplysingar. Leitad var &
Landspitala-Haskolasjukrahusi (LSH), Sjukrahasinu & Akureyri (FSA) og Laeknasetrinu i
Mjodd, auk pess sem allir sérfredingar i innkirtla- og efnaskiptasjukdémum, starfandi &
[slandi, sem sinna sjaklingum eldri en 18 &ra, voru bednir um gégn um pa sjuklinga sem peir
hofou i eftirliti a sinum einkastofum. Freaedilegra upplysinga var aflad med leit i rafreenum

gagnagrunnum & Pubmed, Web of Knowledge og leitir.is, auk pess sem leitad i safnkosti
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heilbrigdisvisindabokasafns LSH og hja Laeknabladinu. Leit i pvi sidastnefnda var rafreen fra

arinu 2000, en fletta purfti upp i pappirseintékum arganga 1915-1999.

Skodadar voru skyrslur peirra sjuklinga sem hofou fengid greiningarnumerid E27
samkvemt ICD-10 og sjuklingar med frumkomna nyrilbarkarbilun (E27.1) teknir inn i
rannsoknina. Sjuklingar sem reyndust hafa sidkomna nyrilbarkarbilun voru utilokadir. Ur
skyrslunum voru einnig fengnar upplysingar um adra sjukdoéma sem sjuklingarnir h6fdu, sem
og hvada lyfjamedferdum peir voru &. Gert var rad fyrir ad allar lyfjabreytingar keemu fram i
skyrslum og & samskiptasedlum.

4.1. Leyfi
Leyfa fyrir rannséknina var aflad hja Visindasidandnefnd, Persénuvernd,

framkvaemdastjéra  lekninga  LSH, framkveemdastjora  lyflekningasvids  LSH,
framkveemdastjori leekninga FSA og framkvemdastjori Laeknasetursins i Mjodd. Einnig voru
fengin leyfi hja 6llum sjalfsteett starfandi sérfreedingum i innkirtla- og efnaskiptasjukdémum
sem sinna sjuklingum 18 ara og eldri til ad kanna gogn fra sjuklingum peirra. EKKi var haft

samband vid sjuklingana sjéalfa & nokkru stigi i vinnslu rannséknarinnar.

Urvinnsla gagna og gerd mynda var ad mestu leyti framkvaemd i Microsoft Excel.
Notast var vid hlutfallsahaettu (relative risk) pegar vid atti til tolfreedilegs samanburdar a
hvada medferd sjuklingarnir fa.

5. Nidurstoour
Vid rannséknina fundust 53 sjdklingar sem uppfylltu skilyrdi um frumkomna

nyrilbarkarstarfbilun, 26 konur og 27 karlar. Medalaldur sjuklinga i pessu pydi var 49,2 ar,
55,3 hja konum og 43,4 hja korlum. T 6llu pydinu, sem telur 239.724 islendinga eldri en 18
ara er algengi Mb. Addison pvi 221 & hverja milljon eda 22,1/100.000. Atjan sjaklingar voru i
eftirliti & fleiri en einum stad, en 23 voru adeins & LSH, 3 adeins & FSA, 8 adeins i
Leeknasetrinu, og 1 adeins hja 6drum sjalfsteett starfandi serfreedingi. Af pessum 53 reyndust
21 hafa Mb. Addison an annarra sjukdoma sem varda innkirtla- og onaemiskerfi, en hinir 32
hofou ad minnsta kosti einn slikan (Tafla 1). Langalgengastur pessara sjukdoma var
skjaldvakabrestur (hypothyroidism), en hann hafdi 21 sjuklingur. Heiladingulsbilun sem par er
tekin fram (Tafla 1) var & pann veg ad pratt fyrir ad heiladinguls-skjaldkirtilsoxull veeri
biladur, jokst blodstyrkur ACTH edlilega vid insulinpolprof an haekkunar a blodstyrk

kortisols, og pvi taldist sa einstaklingur hafa frumkomna nyrilbarkarbilun. Getid var um skort



a B-12 vitamini hja fimm einstaklingum. bar af var um stadfest sjalfneemi gegn syrumyndandi

frumum i maga ad r&da i einu tilviki, en i premur var ekki geti® um profanir & pvi. I einu
tilviki var sjalfnemi utilokad. Heilkenni Schmidt greindist i 21 sjdklingi (39,6%) 23

sjuklingar uppfylltu skilmerki PAS Il. Algengustu adra sjukdéma medal peirra sem hafa Mb.

Addison méa sja a Mynd 1. Alla sjakdoma sem greindust i sjuklingah6pnum ma sja & Mynd 2.

Hjarta- og edasjukdomar (CVD) af einhverju tagi fundust i 11 sjaklingum (20,8%), en

af peim var enginn med kransedasjukdom (CHD), og adeins tveir (3,4%) med

bl6dpurrdarhjartasjukdém (IHD), og voru peir ekki med sykursyki. Niu sjaklingar (17,0%)

hofou haprysting og einn reyndist hafa segarek.

Sjakdémur Fjoldi
Einangradur Addison 21
Skjaldvakabrestur 21
B-12 skortur 5
Sykursyki 1 4
Skjaldkirtilsofvirkni 4
Kynkirtlavanvirkni 3
Blettaskalli 2
Skjaldkirtilsbélga 1
Heiladingulsbilun 1
Sarkliki 1
Skjallblettir 1
Sori 1

Tafla I — Sjalfneemis- og innkirtlasjakdémar i
sjuklingum sem hafa Mb. Addison & Islandi, eldri en

18 ara
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Mynd 1 — Algengustu sjukdémar i Addison-sjiklingum & Islandi, eldri en 18 &ra, adrir en Mb. Addison. Y-as synir
fjolda sjuklinga og neer upp i 25.
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Mynd 2 - Adrir sjukdémar i Addison-sjuklingum & islandi, eldri en 18 ara. X-&s synir greinda sjukdéma, og Y-as
synir fjolda sjuklinga med viokomandi sjukdém

5.1. Lyfjamedferd

Pegar litid er a lyfjagjof fa 42 kortis6luppb6t med skammvirkum sykurbarksterum og
9 fengu langvirka sykurbarkstera (Mynd 3). Auk kortiséluppbotarmedferdarinnar fa 43 uppbét
a aldosteronskorti med medferd med fludrokortisoni (Mynd 3Mynd 3). Tveir peirra sem fa
uppbo6t med dexamethasone fa einnig medferd med hydrocortisone. Peir eru taldir einu sinni,
og eru i dexamethasone-hopnum. Athugad var hvort munur veeri a kortiséluppbétarmedferd
medal peirra sem fengu aldésteronuppbdt med fludrocortisone, og peirra sem ekki fengu pad,
og reyndist ekki vera munur par &. 95% 0Oryggisbil & hlutfallsahattu var 0,65-1,31.
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Mynd 3 — Lyf sem gefin eru vid nyrilbarkarbilun. Y-as synir heildarfjélda sjuklinga og naer upp i 53.
Blaar sulur syna kortisol-hlidstaedur, en rauda og graena sulan synir aldésterén-hlidsteedu. Raudi hlutinn taknar pa
sem fengu skammvirkt kortison med, en graeni hlutinn pa sem fengu langvirkt.

6. Umradur
Rannsoknin leiddi i 1j6s ad algengi Mb. Addison & Islandi i einstaklingum 18 &ra og

eldri er 221 & hverja milljon. Kérlum og konum er jafnhett vid ad hafa sjukdéminn & islandi
0g 79% sjuklinganna f& uppbotarmedferd med skammvirkum barksterum auk pess sem 74%
fa uppb6t & aldosterdnskorti  med  fladrokortiséni. Mb. Addison var eini
sjalfneemissjukdomurinn i 40%  sjuklinga, en 60% hofou  somuleidis adra

sjalfneemissjukdoma. bar var skjaldvakabrestur algengastur, i 40% sjuklinganna.

6.1. Algengi
Rannsokn okkar synir ad & Islandi er sjukdoémurinn algengari en talid hefur verid, eins

pott midad sé vid nyrri erlendar rannsoknir (10, 13, 15, 16). Algengid reynist einnig mun
meira en fram kom i rannsdkn Sigurdar P. Guomundssonar 1977, sem po6 er toluvert pekjandi
rannsokn (14). bar sem pessar tvaer rannsoknir sem gerdar hafa verid & Islandi eru badar
pekjandi yfir landid er ljost ad algengi Mb. Addison hefur aukist a timabilinu milli peirra.
Aukid algengi Mb. Addison er ennfremur i samraemi vid nylegar erlendar rannsoknir (10, 27).
Pad er hins vegar einstett ad eiga pennan samanburd & algengi i pekjandi rannsékn i heilli
pj6d og pannig geta synt fram & aukid algengi a 40 ara timabili. EkKi er haegt ad utiloka pann
moguleika ad algengi Mb. Addison sé herra erlendis en greint hefur verid fra, par sem
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rannséknir padan hafa ekki verid eins pekjandi, og hugsanlegt ad paer missi af einhverjum

sjuklingum.

6.2. Lyfjagjof
A [slandi er algengast ad gefid sé hydrocortisone sem uppbot fyrir kortisolskorti, sem

er i samraemi vid medferdarform i Svipjéd og N-Ameriku samkvaemt nylegum heimildum
(28, 29), og samtals fengu 79% sjuklinganna uppbétarmedfero med skammvirkum
sykurbarksterum. (Mynd 4) Einnig er pad i samraemi vid pa proun ad i seinni tid eru frekar
gefnir skammvirkir sykursterar en langvirkir vid kortisolskorti. Asteda pess ad 15% fengu
langvirka stera frekar en skammvirka getur tengst 6drum undirliggjandi sjukdémum, vid
hverjum sem skammvirkir sykursterar henta ekki til medferdar. Mdgulega skyrist vontun a
tilgreindri kortisollyfjamedferd hja premur sjuklinganna af pvi ad hydrocortisone og cortisone
acetate hafa ekki markadsleyfi & Islandi og parf pvi ad skrifa pad Gt & sk. undanpagulyfsedli.
Slikir lyfsedlar koma ekki fram i rafreenum kerfum og pvi ekki hagt ad stadfesta audveldlega
hvada medferd sjuklingurinn er 4. Ekki fundust erlendar rannsoknir sem greindu algengi
aldosteronuppbotarmedferdar med fludrocortisone.

90% 80% s
80% 197% 70% ’
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%
0%

HCN CA Skammvirkir ~ Pred Dex Langvirkir  Otilgreint Flud
sterar e.n.t. sterar e.n.t.

misland 2013  mSvibj6d 2007 = USA 2002 misland 1978

Mynd 4 — Samanburdur a lyfjaflokkum milli rannsékna. X-as synir mismunandi lyfjaflokka. Y-&s synir hve hatt
hlutfall sjuklinganna fékk hvert lyf

Blaar stlur: Island (n=53) (Pessi rannsokn)

Raudar sulur: Svipjod (n=1725) (28)

Greenar sulur: USA (n= 6pekkt) (29)

Fjolublaar salur: Island 1978 (n=20) (14)

HCN=Hydrocortisone, CA=Cortisone acetate, Pred=Prednisolone, Dex=Dexamethasone, Flud=Fludrocortisone
e.n.t.=ekki nanar tiltekio
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Mynd 5 — Samanburdur milli rannsékna a algengum sjalfnaemissjukdémum og innkirtlasjukdémum. X-as synir
mismunandi sjukdéma. Y-as synir hlutfall af heildarfjélda sjuklinga.
Blaar stlur: Island (n=53) (Pessi rannsokn)
Ljosblaar salur: Noregur (n=128) (10)
Greenar sulur: Holland (n=91) (30)
Raudar sulur: Svipjod (n=44) (11)
Fjolublaar sulur: Island 1978 (n=20) (14)
DM1=Sykursyki af tegund 1, PAS Il=Sjalfnemisfjélkirtlabilun af gerd 2
6.3. Sjalfneemissjukdomar

Algengt er ad sjuklingar med Mb. Addison 4 islandi hafi fleiri sjalfneemissjukdéma en
pennan eina og var skjaldvakabrestur par algengastur, par sem hann fannst i 39,6%
sjuklinganna. Pad virdist leegri tidni en i Noregi og Svipjod, en & pari vid eldri islensku
rannsoknina. (Mynd 5) Nast par & eftir var sykursyki af gerd 1 sem var til stadar i 8%
sjuklinganna. Erfitt er ad finna heimildir um algengi DM1 & islandi, en samkvamt heimasidu
Samtaka sykursjukra & Islandi eru um 800 einstaklingar & islandi med DM1. pad gefur
algengi um 25/10.000. Algengi DM1 virdist pvi meira medal sjuklinga med Mb. Addison en i
almennu pydi & Islandi. Sykursyki af tegund 1 virdist po ekki eins algengt medal sjuklinga
med Mb. Addison & islandi og hin er medal sjiklinga med Mb. Addison erlendis. (Mynd 5)
pratt fyrir vioteeka leit fundust adeins faar rannsdknir & algengi annarra sjalfnemissjukdéma i
sjuklingum med Mb. Addison. | samanburdi vid paer ma sja ad adrir sjalfnemissjikdomar i
bessum sjuklingahdpi & islandi virdast hafa svipad algengi, utan PAS Il, sem virdist
6algengari & Islandi en i Svipjod (Mynd 5). Heilkenni Schmidt virdist svipad algengt hér og i
Svipjéa (11), en virdist algengara en i Noregi, Hollandi og fyrri islensku rannsékninni (10, 14,
30). Mynd 5 synir engar stlur vid PAS Il fyrir hollensku rannsoknina, par sem ekki var getid

14



um hvort sykursjuki einstaklingurinn hafdi skjaldvakabrest (30), né fyrir rannsdkn Sigurdar b.

Gudmundssonar, par sem han var gerd adur en PAS Il var skilgreint (14).

6.4. AOQrir sjukdomar
Ekki hefur adur verid birt rannsékn a algengi CVD i lifandi sjuklingum, heldur hafa

baer rannséknir sem birtar hafa verid beinst ad danarmeinum, og er pvi ekki hagt ad bera pad
saman Vvid pessa rannsokn (20, 31). Athygli vekur ad i okkar rannsokn reyndust einungis 11
einstaklingar hafa CVD par af adeins tveir IHD og enginn kransedasjikdom. I ljési fyrri
rannsokna, par sem aukin danartidni hja sjuklingum med Mb. Addison skyrdist m.a. af CVD,
matti bdast vid fleirum med CVD i okkar pydi (20, 31). Vert er ad velta fyrir sér mégulegum
tengslum DM1 vid hjarta- og adasjukddéma, par sem sykursyki er stor ahaettupattur fyrir
CVD. Aukid algengi DM1 i Addison-sjaklingum geeti mogulega utskyrt haekkada danartioni
vegna CVD. Hugsanlegt er pvi ad petta laga hlutfall sjuklinga med CVD i okkar pydi skyrist
af lagu hlutfalli sjaklinga sem reyndust hafa DM1 samfara Mb. Addison midad vid erlendar
rannsoknir. pvi ma velta pvi fyrir sér hvort algengi CVD sem fram kemur i erlendum

rannsoknum skyrist fremur af DM1 en Mb. Addison.

Sjo hofou fengid krabbamein, en likt og med CVD hoféu rannsdknir & danarmeinum
gefid til kynna aukna &hettu sjuklinga med Mb. Addison & krabbameini, an pess ad pad hefdi
verid rannsakad i lifandi einstaklingum (20, 21, 31). Midad vid gogn Ur Krabbameinsskra
Islands virdist krabbamein algengara innan sjuklingahopsins (13,2%) en i almennu pydi
(3,6%), sem er i samraemi vid &durnefndar heimildir (32).

punglyndu sjuklingarnir skaru sig ekki ar vardandi lyfjagjof, en einn peirra fékk
langvirka stera medan fjorir fengu skammvirka. Erfitt er ad draga miklar &lyktanir ut fra pessu
i 1josi steerdar pydisins, 53 sjuklingum med Mb. Addison. Algengi punglyndis i almennu pydi
hefur verid aetlad um 10% (33). Nidurstodur okkar benda pvi ekki til aukinnar tioni
punglyndis medal Mb. Addison sjuklinga pratt fyrir miklar umraedur um skert lifsgeedi pessa
sjuklingahops undanfarin &r, (34, 35). Ahattan er i peim ranns6knum einkum talin aukast ef

sjuklingurinn byr vid fleiri en einn sjukdém. bad kemur ekki fram i okkar nidurstooum,

Allir peir 6 sjuklingar sem greinst h6fou med asma fengu Kkortisdluppb6t med
skammvirkum sykursterum. Hugsanlegt er ad peir sem fa kortiséluppb6t med langvirkum
sykursterum greinist sidur med asma par sem sterarnir halda nidri bélguvidbrogdum, en ekKi

verdur lagt mat & pad hér.
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6.5. Styrkleikar og veikleikar
Styrkur pessarar rannsoknar liggur i pvi hve pekjandi hun er fyrir heila pj6d og

upplysingar um algengi pvi mogulega nakvemari en komid hefur fram i &dur birtum
rannséknum. bar sem Mb. Addison er banvaenn émedhdndladur var gert rad fyrir ad allir peir
sem hafa sjukdéminn, hafi & einhverjum timapunkti komid til eftirlits hja sérfreedingi i
innkirtla- og efnaskiptasjukdomum. Upplysinga var pvi leitad i rafreenum kerfum LSH, FSA
og Laknasetursins. A LSH er starraekt eina innkirtladeildin fyrir landid, FSA er nast stersta
sjukrahds landsins og par hefur um &rabil farid fram akvedin eftirfylgni & sjuklingum med
innkirtlasjukdéma m.a. Mb. Addison. begar rannsoknin er framkveemd starfar 1 sérfreedingur
i innkirtla- og efnaskiptasjukdémum sem sinnir eftirliti sjuklinga eldri en 18 ara par. Einnig
voru send bréf til allra starfandi innkirtla- og efnaskiptalsekna & islandi, par af 6 stadsettum &
Landspitala, 5 i Laeknasetrinu, einum i Domus Medica, einum i Glaesibz og einum starfandi &
Heilbrigdisstofnun Sudurnesja (HSS). Med pessu var talid ad nadist til allra peirra sem sinna
eftirliti Addison-sjuklinga og pannig nadst ad fa upplysingar um alla sem eru i eftirliti vegna
bessa sjukdoms 4 Islandi. St stadreynd ad pessir prir stadir, LSH, FSA og Laknasetrid, halda
allir rafrenar sjukraskrar eykur enn frekar likurnar 4 ad rannséknin nai yfir allan

sjuklingahdpinn.

Maogulega veikir pad styrkleika rannsoknarinnar ad ekki er haegt ad vera viss um ad
allir sjuklingar med Mb. Addison séu i raun i eftirliti hja innkirtlaleekni. Ein leid til ad n peim
sem ekki eru i eftirliti hja sérfraedingi i innkirtla- og efnaskiptasjukdomum veeri ad skoda alla
sem leysa Ut sykurbarkstera samkvemt lyfsedli & akvednu timabili. Slikt var ekki fysilegt
midad vid pann timaramma sem pessi rannsokn hafdi, par sem pa hefdi m.a. purft ad Gtiloka
alla pa sem hafa fengid stera vegna annarra sjakdéma. Annar mogulegur veikleiki er ad pratt
fyrir afar umfangsmikla gagnaséfnun getum vid ekki fullyrt ad heimildaleitin peki
fullkomlega birtar rannsoknir um efni rannséknarinnar. ba skal bent a smad pydisins, en po
rannsoknin se pekjandi yfir allt landid telur pjodin ekki nema 239.724 manns eldri en 18 ara
0g pydi sjuklinga med Mb. Addison er enn minna. bvi skyldi t.d. varast ad draga miklar

tolfraedilegar alyktanir at fra samtélum um einstaka sjukdoéma samfara Mb. Addison.

6.6. Alyktanir
Rannsdkn okkar bendir til ad Mb. Addison sé algengari en adur var talid og algengid

hefur vaxi® & 40 arum ar 68,5 i 221 per milljon ibGa & Islandi . A fislandi er
kortis6luppbdtarmedferd i goou samraemi vid nylegar radleggingar par sem 79% sjuklinganna

fa skammvirka sykurbarkstera vid sinum kortisélskorti. Sjalfnaemissjukdomar og sjukdémar i
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innkirtlakerfinu virdast vera alika algengir & Islandi og adrar rannsoknir h6fdu bent til innan
bessa sjuklingahops. Rannsoknin undirstrikar mikilveegi pess ad sjuklingar med Mb. Addison
fai eftirfylgni sem m.a. midi ad pvi ad skima og greina adra sjukddma, sérstaklega

sjalfneemissjukdoma likt og vanstarfsemi a skjaldkirtli.

7. pakkir
Hofundur vill pakka Helgu Agastu Sigurjonsdottur fyrir veitta leidsdgn i gegnum

verkefnid. Innkirtladeild LSH, skjalasafni FSA og Leknasetrinu eru feerdar pakkir fyrir ad
veita adgang ad vinnuadstodu. Andreu Dilja Olafsdottur er pakkad fyrir hysingu & medan
vinnu a Akureyri st6d. Sérfredingum i innkirtla- og efnaskiptasjukdomum sem starfa a
Islandi er pakkad fyrir veittan adgang ad skyrslum peirra sjiklinga sem peir sinna. Sérstakar
pakkir fa Gunnar Valtysson og Arna Gudmundsdottir, serfreedingar i innkirtla- og

efnaskiptalekningum.
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