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EN TAK TIL VORE MEDLEMMER

Den nordiske spgrgeskemaundersggelse, som Addison Foreningen og Hypofysenetvaerket har
deltaget i, er nu officielt feerdig. Vi vil hermed gerne takke alle dem, som tog sig tid til at besvare
spgrgsmalene. Det er en helt unik mulighed for at samle informationer om binyrebarksvigt. Alle disse
data kan hjzelpe os og andre med at fa langt bedre indblik i situationen for patienter med Addison og
hypofysesygdomme i de nordiske lande.

Addison Foreningen i Danmark Hypofysenetvaerket

INDLEDNING

Undersggelsen blev lavet i slutningen af 2012 i Danmark, Norge og Sverige. Et link til en side pa
internettet blev sendt til alle, som havde en mailadresse registreret hos de 5 nordiske
patientforeninger: Morbus Addison Forening i Norge, Addison Foreningen i Danmark,
Hypofysenetvaerket i Danmark, Stoédforeningen Hypofysis og Svenska Addisonféreningen i Sverige.
Der var en utrolig stor interesse fra medlemmerne til at besvare spgrgsmalene i spgrgeskemaet, og
det slog mange rekorder. En time efter at spgrgeskemaet var ude pa nettet, havde nasten 50
personer svaret. Undersggelsen blev sendt ud til 1268 medlemmer, heraf var 106 adresser forkerte
eller kunne ikke modtage spgrgeskemaet. | alt svarede 711 medlemmer pa under en maned, hvilket
giver en svarfrekvens pa 62%. Danmark var bedst med en svarfrekvens pa 75%, derefter Norge med
58% og Sverige med 53%. Svarfrekvensen fra alle lande ligger hgjere end det forventes i tilsvarende
undersggelser.

Det er Patientforeningerne, der ejer data fra undersggelsen, og de opbevares pa en ekstern
webserver. Alle data er helt anonyme, og ingen har mulighed for at koble enkeltpersoner sammen
med svarene. Viropharma (en del af Shire) har hjulpet foreningerne med at lave
spgrgeskemaundersggelsen samt med analyser og opsaetning af materialet.



Binyrebarksvigt

Binyrebarksvigt er ubehandlet en potentielt dgdelig sygdom. Der er gode medicinske
behandlingsmuligheder; men sygdommen kan ikke helbredes. Sygdommen skyldes en nedsat eller
ophgrt funktion i binyrebarken eller hypofysen. Den hyppigste arsag til Addisons sygdom er, at man
danner antistoffer mod binyrerne, en sakaldt autoimmun sygdom. Denne autoimmune tilstand
skyldes en fejlkodning i immunsystemet, saledes at antistoffer angriber kroppens egne celler.
Antistofferne pavirker selve hormonproduktionen og resulterer i, at der produceres for lidt af det
livsvigtige hormon kortisol. Ved primaer binyrebarksvigt mangler man i mange tilfaelde ogsa et andet
hormon ved navn Aldosteron, der regulerer salt-vaeskebalancen

Det vaesentligste hormon, der erstattes, er kortisol, som er ngdvendigt for stofskiftet og til opfyldning
af energidepoterne. Normalt produceres kortisol i binyrebarken, nar hypofysen giver signal. Derfor
kan sygdomme i bade binyrerne og hypofysen fgre til kortisolmangel. For at overleve kraeves livslang
medicinering med kortisol. Kroppen kan dog ikke oplagre kortisol, og behovet varierer i Igbet af et
degn. Normalt erstattes kortisol med hydrokortison, der er den syntetiske form for kortisol. Malet
med behandlingen ved binyrebarksvigt er at give kroppen en dosis, der giver tilstraekkeligt kortison til
at deekke kroppens behov, men ikke for meget, saledes at bivirkninger undgas.

Hvis det er binyrerne selv, der forarsager binyrebarksvigt, hedder sygdommen Morbus Addison eller
Primaer Addison. Hvis binyrebarksvigten skyldes, at hypofysen ikke sender signaler til binyrerne om,

at de skal danne kortisol, er det en hypofysesygdom, der forarsager sekundaer binyrebarksvigt. Den

kaldes Sekundzr Addison, fordi den giver samme symptomer som Primzr Addison.

Hvis man har vaeret behandlet med en stgrre maengde kortison igennem leengere tid for en anden
sygdom end Addison, kan man fa medicinsk pafgrt Addison. Sa er binyrerne stoppet med at
producere kortisol. Som regel bliver binyrerne raske igen, men det kan undertiden tage lang tid.

Kroppen har normalt en vedvarende produktion af kortisol, og produktionen skal kunne gges som
svar pa f.eks. stress eller en infektion. Manglende evne til at gge produktionen eller en svigtende
funktion i binyrebarken kan fgre til Addison-krise. En Addison-krise er en potentielt livstruende
tilstand, der opstar, nar kortisol-niveauet falder til et faretruende niveau, og der kraeves gjeblikkelig
tilfgrsel af hydrokortison, SoluCortef, ofte administreret intravengst.

Behandlingen af binyrebarksvigt er ikke andret naevneveerdigt i de seneste 60 ar. Der er kommet
rapporter, som viser at patienter med binyrebarksvigt har nedsat funktionsniveau og livskvalitet.
Desuden er der gget risiko for at udvikle hjertekarsygdomme, afkalkning af knoglerne samt gget

dgdelighed.

Pa de fglgende sider ses de interessante resultater fra undersggelsen.



Undersggelsen

Der var en hurtig og hgj svarfrekvens fra alle lande, men Danmark indtog fgrstepladsen, hvad angar
antallet af besvarelser. Der var stor aldersforskel blandt dem, som besvarede undersggelsen, 58%
havde Primaer Addison og 26% havde Hypofyseinsufficiens. Der var mere end dobbelt sa mange
kvinder som maend.

I hvilket land bor du?
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Jeg er...
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Hvilken type binyrebarkinsufficiens har du?

Primaer (Addison) NN
Hypofyseinsufficiens NN
CAH (AGS) |
Andet _._
Ved ikke ﬂI
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Har du yderligere autoimmun(e)
sygdom(me)?
Hypotyreose ——

Diabetes Typ 1 )
B 12-mangel —-
Vitiligo "-

Autoimmun aeggestoksbetaendelse dl
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Nej |q
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Hvor gammel er du?

Over 80
71-80
61-70

51-60
41 - 50
31-40
21-30
10-20
under 10
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Bliver du behandlet pa et universitets-
eller et regionshospital?

Ved ikke .

Regionshospital
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Behandling af binyrebarksvigt

Behandlingen bestar i at erstatte de hormoner, som binyrerne normalt skulle have produceret.
Kortisol erstattes med hydrokortison, der er en syntetisk udgave af vores naturlige kortisol. | sjseldne
tilfeelde erstattes det med andre kortikosteroider. Den hyppigste behandling bestar af 20-30 mg
hydrokortison 2 eller 3 gange dagligt. Formalet med medicineringen er at efterligne den raske krops
udsondringsmgnster for kortisol. Det kan ogsa vaere ngdvendigt at tilfgre et mineralkortikoid,
Florinef, nar patienten ikke producerer nok Aldosteron (som regel kun ved Primaer Addison). Dette
hormon bidrager fgrst og fremmest til at normalisere salt- og vaeskebalancen og blodtrykket.

Behandlingen af binyrebarksvigt sigter mod at opna et fysiologisk kortisolniveau, bade under normale
forhold og under stress, nar der kraeves ekstra kortisol. Det anbefales at give lavest mulige dosis af
hydrokortison for at opretholde balancen mellem risikoen for at udvikle Addison-krise og risiciene
ved for meget kortisol.

Bade for meget og for lidt kortisol er skadeligt for helbredet. Glemte doser eller for lidt kortisol under
tilstgdende sygdom, kan fgre til en Addison-krise med hgj feber, opkast, diarré og blodtryksfald. Alt
for hgje doser gennem lang tid kan fgre til fedme, hgjt blodtryk, diabetes og afkalkning af knoglerne.
Det er vanskeligt ud fra blodprgver m.m. at se, om behandlingen er tilstraekkelig/optimal. Derfor skal
den behandlende laege gennemfgre en meget omhyggelig klinisk vurdering.

| denne undersggelse blev naesten alle i Danmark og Sverige behandlet med Hydrokortison. | Norge
derimod blev naesten alle behandlet med Cortisonacetat. En lille majoritet ca. 45% indtager
medicinen 2 gange dagligt, og ca. 40% indtager medicinen 3 gange dagligt. Naesten 70% af
patienterne er tilfredse eller meget tilfredse med deres behandling.

Hvilken type kortison tager du?

Dosering
[ 3 ggr/dag
46% 40% B Andet
. 001 ggr/dag
Cortisonacetat 02 ggridag
7% 7%
Sverige
Hydrokortison " Norge
® Danmark
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Hvor stor er din normale dggndosis af kortison?

>40mg B
40mg  me—

37.6mg m
35mg m
30mg 1 :
25mg __i

20 Mg
15mg —

125mg &
10mg
§mg mm
Ved lkke
Anden dosis
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Tager du anden medicin?*
Nej _.
Ved ikke ‘.I
Diuretiske/vanddrivende leegemidler __
Kenshormoner N

Vesksthormon - |
Stofskiftehormon _

Ancet
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* Kun patienter, der svarede, at de havde hypofyseinsufficiens

Tager du Florinef?

Nej
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Hvor tilfreds er du med din
kortisonbehandling

Meget utilfreds

Utilfreds

Hverken eller

I
Titfreds |
_

Meget tilfreds

T T T
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Hvad vil du gerne aendre i din nuveerende
behandling

Ingenting/ait godt

Ved ikke

Andet

Bedre opfelgning/kontakt med hospitaletfast leege
Bedre information og radgivning

At hospltalet ser "hele” patienten

At sygehusveasenst lytter/er mere interesseret
Tabletter med lavere styrke/lsttere at dele
Hydrokortison

Ikke beheve medicin

Undgé addisonkrise

Ikke vagen om natten

Mindre tresthed/mere energi

Lavere dosis uden tresthed

Fesrre bivirkninger

Bedre effekt/tdosis udentbivirkninger

Bedre tilpasset mine bshov
Depotpille/En-gang-daglig pille
Pumpe/plaster/andet end piller

Effekt nér man végner )

0% 5% 10% 16% 20% 25%




Hvis du kunne forandre noget vedr. kortisonbehandlingen, hvad skulle det veere?

Auto-dosis
(indopereret)

At jeg kunne fa
morgendosis uden at
skulle vagne :)

5 mg tabletter.
Sveert at opdele 20 mg i

mange dele

En fast leege o
Anden medicin som

ikke giver s& mange
bivirkninger.

At de udvikler et
maleinstrument
sd man far en
mere ngjagtig

dosering!!!

Det fungerer godt
med tabletter

Bedre kontakt
med
endokrinolog.

Det havde veeret meget godt hvis jeg
kunne ga ned pa 20-25 mg, og at jeg
kunne ha’ det morsomt uden at blive
syg bagefter - eller ikke kunne mgde

op af den grund. Det er meget
traettende og veeldig kedeligt.

Reducere bivirkninger,
sasom mavesmerter,
veegtggning, hartab,

vabler og udsleet.

1 pille pr dggn. Jeg
bliver straks darlig, hvis
der gar en time over
tiden

F& mere preecis reaktion.
Dosere efter behov.

En dosis for hele
dggnet. Har en
tendens til at glemme
eftermiddagsdosis.

Bedre opfglgning fra leege og
specialist. Fgler mig meget
alene.

Plastre i stedet for tabletter eller sprgjte
en gang om ugen eller maned

Tablet som man tar’ om aftenen, og
som ikke begynder at virke fgr om
morgenen og derefter gir’ mindre og
mindre henover dagen!

Depottablet/langtidsvirkende/ slow
release/ En dosis i stedet for to/ at
kunne ngjes med medicin en gang
pr. dag.



Hvis du kunne forandre noget vedr. kortisonbehandlingen, hvad skulle det veere?

Vanskeligt at svare p3, da jeg ikke ved hvad
der er "normaltilstand ved denne diagnose.

Kortisonpumpe.
Har faet kortisonpumpe- det er

Jeg vil fra neeste ar ga
over til Hydrokortison.

Indvirkning pa livskvaliteten

Flere studier har pavist, at patienter med binyrebarksvigt oplever nedsat funktionsniveau og
livskvalitet, og en tysk undersggelse viser, at livskvaliteten er darligere ved hgjere doser af
hydrokortison. En anden undersggelse, der blev gennemfgrt i Tyskland med patienter med
binyrebarksvigt, har vist, at de mest almindelige symptomer var traethed og manglende energi (84%
af patienterne med primaer- og 64% af de med sekundaer binyrebarksvigt). Flere patienter med
binyrebarksvigt har rapporteret om appetitlgshed, kvalme og opkastning. De uspecifikke symptomer
med relation til sygdommen bidrager til, at det kan tage lang tid, fgr man far stillet en diagnose.

| vores undersggelse mener mere end 88%, pa trods af at mere end 70% var tilfredse med deres
behandling, at sygdommen pavirker deres livskvalitet, og 41% har problemer med nedtrykthed. De
fleste synes, at det svaereste ved sygdommen er, at det er en usynlig sygdom, at man ikke kan ggre
det, man kunne tidligere, og at man kan fa en Addison-krise. Mere end halvdelen er bekymrede for
langtidsvirkningerne.

Pavirker din sygdom (binyrebarksvigt) din
livskvalitet?

Ja, meget [N
Ja, ganske meget [N
Ja, lict |

Nej, overhovedet ikke [
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Har du problemer med nedtrykthed?

Ja

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

Hvordan er dit almene befindende?
(1 = meget darligt, 10 = meget godt)

25%

20%

15% —

10%

5%

0% - & == -
1 2 3 4 5 L] T 8 9 10

Median 6,6

Hvad synes du er sveerest ved din sygdom?

Ved ikke |
]

Andet |

At jeg ikke kan det, jeg |

kunne for I ——

Atjeg kan faen

addisonkrise _
A e e Ul |y
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Har du problemer med vaegten?

Ved ikke

Nej, overhoved ikke
Ja, lidt:
Ja, ret meget

Ja, meget

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40%

Har du problemer med teenderne?

Ja, meget -

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

Er du bange for langtidsvirkninger af din

behandling?
Ved ikke _

Nej

S
Ja, lick _
[E—

Ja, meget

0% 10% 20% 30% 40% 50%



| andre offentliggjorte studier har man set, at mange patienter med binyrebarksvigt er ngdt til at
2ndre pa deres liv. Mange oplever ogsa, at sygdommen indvirker pa evnen til at arbejde eller ga i
skole. I denne undersggelse har man kunnet afleese lignende resultater. 35% af de, der svarede,
betragter sig selv som raske nok til at arbejde pa fuld tid. Mange er ngdt til at skeere ned pa deres
aktivitetsniveau, bade pa arbejde, sport og sociale aktiviteter.

Faler du dig rask nok til at arbejde?

Ja, fuldtid I
Ja, deltid I

Nej, jeg er sygemeldt Il
Nej, jeg er :
fortidspensioneret ===

Jeg er uden job [N

0% S% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40%

Hvilke aktiviteter bliver du ngdt til at eendre
pga. din Addison/ dit hypofysesvigt

] | L
Arbejde I

Sociale aktiviteter | | |
Fysisk aktivitet '_“
Familieliv __‘
ngen —

Andet N ‘

0% 10% 20% 0% 40% 50% B60%




Har du indenfor de sidste 3 maneder veeret
fraveerende fra skole/job pga. noget, som har
med din sygdom (binyrebarkinsufficiens) at gare?

JaH

Nej .

Ved ikke [

0% 10% 20% 30% 40% S50% 60% 70%

Hvis ja, hvor mange dage har du veeret
fraveerende?

Mere end 16 dage —

11-15
6-10 |

1-5

|




En Addison-krise er meget alvorlig og kraever gjeblikkelig behandling pa sygehusets akutmodtagelse
med tilfgrsel af kortisol direkte i blodbanen. Tilstanden kan opsta ved forskellige faser af
sygdommen. Det kan vare det fgrste symptom pa Addisons sygdom, men en Addison-krise kan ogsa
opsta bade ved ulykke og i forbindelse med en infektionssygdom. Ogsa diarré og opkastninger kan
veere faktorer, der spiller ind ved en Addison-krise. Det er vigtigt, at alle patienter med Addisons
sygdom opbevarer et informationskort i tegnebogen, hvor der star, at gjeblikkelig tilfgrsel af kortison
er livsvigtigt ved ulykkestilfeelde eller alvorlig sygdom.

For at undga en livstruende mangel pa kortisol er det vigtigt, at den behandlende laege giver tydelig
information til patienten om passende forholdsregler ved feber eller andre sygdomstilstande.
Mundtlig og skriftlig information bgr gives ved sygdomsdebut og gentages ved kontrol.

De fleste, der besvarede spgrgeundersggelsen, barer enten et kortisolkort eller en amulet. Cirka
40% er ikke tilfredse med den information, som de fik ved diagnosen, men 70% er tilfredse med den
information, de far ved besgg hos laegen, og nar de kontakter sygehuset eller l,egen mellem
besggene. Cirka halvdelen af patienterne har faet ordineret Solu-Cortef. En fjerdedel af dem, som
svarede, har veeret ngdsaget til at opsgge akutmodtagelsen mindst én gang i Igbet af det seneste ar
pa grund af en Addison-krise. Ved en Addison-krise fik cirka 7% en kortisonindsprgjtning i
ambulancen, og 53% matte vente laengere end 1 time for at fa en kortisonindsprgjtning pa
sygehuset. 15% matte vente mere end 4 timer, fgr de fik en injektion. 57% mener ikke, at
sygeplejepersonalet har tilstraekkelig viden om Addisons sygdom.

Hvilke symptomer har du ved lavt
kortisonniveau?

Hovedpine
Utilpashed
Ondt i leddene

Svimmelhed
Andet
Ved ikke
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Leegger du selv meerke til nar dit
kortisonniveau er lavt?

|
Atic

e
nogle gange
Sjeeldent [N

Aldrig F
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Hvad ger du nar du opdager, at dit
kortisonniveau er lavt?

e oss

Afventer og hviler

Ingenting

Andet

]lI
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| hvilke af nedenstaende tilfeelde gger du
din dosis af kortison?

Ved feber

| varmt vejr
Psykisk belastning
Fysisk belastning

Infektion

Andet
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Beerer du amulet eller akutkort/krisekort?

so ot
Ja, amulet I
Ja, bade kort og amulet -
Nej -

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

Fik du tilstreekkelig information, da din
diagnose blev stillet?

2
vei

0% 10% 20% 30% 40% 50%




Synes du, at du far tilstreekkelig information,
nar du har spagrgsmal under eller mellem
konsultationerne?

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80%

Har din lzege fortalt om SoluCortef?

Ja

0% 10% 20% 30% 40% 50% B60%

Har du faet en recept pa SoluCortef?

- I
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Er du blevet naegtet en recept pa
SoluCortef?

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Har du faet treening i indsprajtning?

Ja

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

Hvis du har SoluCortef: Har du selv eller
pargrende givet dig indsprajtning?

Selv,ja |l
Selv, nej NN

Pargrende, ja [

Pargrende, nej —
.
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Hvor mange gange har du indenfor det
seneste ar opsggt akutmodtagelsen ved en
Addisonkrise?

Ingen [N
Engang (NN
Mindre end 5 gange [l

5 eller flere gange |
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Hvad har oftest veeret arsagen till din
Addisonkrise?

1 | |
Mavetifeeide |
Influenza [l
Anden infektion [[INGEGNGGGD

Andet |
| |
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Hvis du har kart i ambulance med en
Addisonkrise, fik du kortisoninjektion i
ambulancen?

N
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Hvor hurtigt fik du en kortisoninjektion pa
hospitalet?

indenfor 0-1 time |
Indenfor 1-2 timer __
Indenfor 2-4 timer _
Det tog mere end 4 timer __
Ved ikke _—

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35%

Synes du, plejepersonalet har god viden om
sygdommen Addison?

- [

vi

ved e IR
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Hvilken information/service kunne du taenke
dig af din patientforening?

Information om sygdom [N
Information om behandling [ ——— ———————
Akutkort/krisekort I
Mulighed for at mede andre med samme _
sygdom? ]
Telefonvagt med mulighed for at stille [}
spargsmal i
e |
 —
e

Adgang til en mentor/hjeslper
Andet
Jeg har Ikke brug for yderligere Information

Ved ikke [N
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Hvilken information/service kunne du teenke dig af din patientforening?

Positive historier

Akutkort pa engelsk
Mulighed for at kgbe

medaljon

At man ikke kun skal
fokusere pa selve
sydommen, men hvad vi
selv kan ggre for at f& det
bedre eks sport. Fgler at der
er meget fokus pa, at det
hele er sa trist, det behgver
jo ikke veere sadan

En FACEBOOK-side

Er tilfreds med den info vi
far. Op til en selv hvordan

man bruger den. Tak.

International forskning og gruppe
mulighed for kontrol i udlandet i
stedet for i lille Danmark

Hvad ville du gnske, at du fik / far yderligere oplysninger om vedr. din sygdom eller din medicin?

Bedre information om hydrokortison At jeg skulle gge dosis

ved feber

Bedre information om medicin og dens virkning og
bivirkning, information om hvor jeg skal henvende
mig ved sygdom der kraever hjeelp. Information om
hvad jeg kan stille op hvis jeg er i underskud, og
information om mulighed for akutmedicin samt
mulighed for at have det hjemme. Information om
forholdsrealer ved reiser m.m



