Originalien

J. Klin. Endokrinol. Stoffw.
https://doi.org/10.1007/541969-022-00155-2
Angenommen: 26. Januar 2022

© Der/die Autor(en) 2022

®

Check for
Updates.

Einleitung

DieNebenniereninsuffizienz (NNI) ist ei-
ne Erkrankung, bei der die Nebennieren
unzureichende Mengen an Glukokorti-
koiden (v.a. Cortisol) und/oder Minera-
lokortikoiden produzieren [1-3]. Es wird
zwischen einer priméren (Pathologie der
Nebennieren; bei Kindern ist die haufigs-
te Ursache das adrenogenitale Syndrom
[AGS] und bei Erwachsenen die Auto-
immunadrenalitis/Morbus Addison), se-
kunddren (Pathologie der Hypophyse)
und tertidren NNI (Pathologie des Hypo-
thalamus) differenziert. Die initialen kli-
nischen Symptome einer NNTIsind oft un-
spezifisch, u. a. Abfall der Leistungsfahig-
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Osterreich

Notfallausweis,

Notfallmedikation und
Informationsmaterial zur
Pravention und Therapie der
Nebennierenkrise (Addison-
Krise): Ein osterreichisches
Konsensusdokument

keit, Muidigkeit, ungewollter Gewichts-
verlust, Hypotonie (niedriger Blutdruck),
Ubelkeit, abdominale Beschwerden und
teils auch Hyperpigmentierung bei ad-
renaler Ursache. Die korrekte Diagnose-
stellung erfolgt oft erst nach einigen Jah-
ren und wird haufig dadurch erschwert,
dass sich die Symptome meist nur lang-
sam entwickeln (Ausnahme u. a. Salzver-
lustsyndrom bei AGS und Schédel-Hirn-
Trauma). Zentraler Bestandteil der The-
rapie der NNI ist die Hormonersatzthe-
rapie mit Glukokortikoiden (v.a. Corti-
sol), welche zum Ziel hat, die physio-
logischen Cortisolschwankungen mit ta-
geszeitlicher Rhythmik, d.h. mit mor-
gens hohen und abends niedrigeren Cor-

tisolwerten, sowie Cortisolanstiegen in
Stresssituationen z.B. bei Erkrankungen
zu imitieren [1-3]. Neben der Glukokor-
tikoidersatztherapie bzw. Glukokortiko-
idsubstitution (im Weiteren einfach Glu-
kokortikoidtherapie genannt) miissen bei
primérer NNI meistens auch Mineralo-
kortikoide (v.a. Fludrocortison mit Han-
delsnamen Astonin H® oder Florinef®)
ersetzt werden und bei Frauen fallwei-
se auch Androgene in Form von DHEA
(Dehydroepiandrosteron) [1-3].

Ein wichtiges Ziel bei der Behandlung
der NNI ist die Priavention und Therapie
der Nebennierenkrise (auch akute NNI
oder Addison-Krise genannt) [4-9]. Pa-
tient*innen mit einer primaren NNT ha-
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ben ein hoheres Risiko fiir eine Neben-
nierenkrise als Patient*innen mit sekun-
dérer oder tertidrer NNI, und das Ri-
siko ist besonders dann erhoht, wenn
man erst vor kurzer Zeit eine Neben-
nierenkrise hatte. Die Nebennierenkrise
ist ein lebensbedrohliches Zustandsbild,
welches dadurch entsteht, dass dem Kor-
per nicht gentigend Cortisol (durch Ei-
genproduktion in den Nebennieren und/
oder durch Substitution) zugefiihrt wird,
um den aktuellen Cortisolbedarf ausrei-
chend abzudecken. Die Amerikanische
Gesellschaft fiir Endokrinologie (,,Endo-
crine Society“) definiert die Nebennie-
renkrise als einen medizinischen Not-
fall mit erniedrigtem Blutdruck (Hypo-
tension), ausgepragten abdominellen Be-
schwerden und deutlichen Laborverin-
derungen, der eine unmittelbare Therapie
erfordert [3]. Die Definition der Neben-
nierenkrise ist somit unscharf und in-
ternational bisher auch nicht einheitlich
[3-9]. Eine hiufig verwendete pragmati-
sche Definition der Nebennierenkrise ist
eine akute Beeintrichtigung des Gesund-
heitszustands in Verbindung mit absolu-
ter Hypotension (systolischer Blutdruck
<100mmHg) oder relativer Hypotonie
(systolischer Blutdruck = 20 mmHg nied-
riger als iiblich), mit Verdnderungen, die
sich innerhalb von 1 bis 2h nach Verab-
reichung von Glukokortikoiden deutlich
verbessern (z.B. deutliche Besserung ei-
ner Hypotension innerhalb 1h und Ver-
besserung der klinischen Symptome tiber
einen Zeitraum von 2 h) [4]. Da bei Kin-
dern die Diagnose einer Hypotonie im
Notfall schwierig sein kann, ist eine prag-
matische Definition der Nebennierenkri-
se bei Kindern eine akute Beeintréchti-
gung des Gesundheitszustandes in Ver-
bindung mit akuten hdmodynamischen
Storungen (Hypotonie oder Sinustachy-
kardiein Bezugaufdiealtersentsprechen-
den Normwerte) oder ausgepragten Elek-
trolytwertverinderungen (z.B. Hypona-
tridmie und/oder Hyperkalidmie) und/
oder Hypoglykdmie, welche nicht durch
andere Erkrankungen erkldrbar sind, mit
deutlicher Besserung durch eine paren-
terale Glukokortikoidzufuhr [4].

Eine Nebennierenkrise im Erwachse-
nenalter tritt in etwa bei 5-10 (in ei-
ner Studie 24) Patient*innen mit NNI
innerhalb von 100 Patient*innenjahren

auf und hat vermutlich eine Mortalitits-

rate (Sterblichkeitsrate) von etwa 0,5 pro

100 Patient*innenjahren [5, 10-14]. Fiir

das Kindesalter wurden dhnliche Zahlen

publiziert [15-18], wobei rezente Studi-
en bei Kindern marginal niedrigere In-
zidenzen mit etwa 3-4 Nebennierenkri-
sen pro 100 Patient*innenjahren berich-
tet haben [19-22]. Patient*innen mit ei-
ner NNI haben langfristig ein etwas er-
hohtes Mortalitétsrisiko, wobei in einer
rezenten Studie ungefihrjeder 10. Todes-
fall durch eine Nebennierenkrise verur-
sacht war [23-25]. Es kann jedoch pos-
tuliert werden, dass die meisten, wenn
nichtsogaralle, Todesfille durch eine Ne-
bennierenkrise durch eine entsprechen-
de Privention und Therapie verhindert

werden konnten [6].

Gemifl internationaler Richtlinien
und Expertenrunden werden daher zur
Privention und Therapie der Nebennie-
renkrise folgende Mafinahmen fiir alle
Patient*innen mit NNI empfohlen [3]:
1. Versorgung mit einer Notfallkarte

(»steroid emergency card®) sowie

evtl. auch einem Armband oder einer

Halskette (oder Ahnlichem) mit

medizinischem Alarmhinweis ,,NNI,

benétigt Glukokortikoide®

2. Versorgung mit einem Hydrocorti-
son-Notfallkit zur Injektion (alter-
nativ auch andere Glukokortikoid-
praparationen, z. B. Suppositorien/
Zipfchen zur Notfallapplikation)
sowie mit ausreichenden oralen
Glukokortikoiddosen fiir Stresssitua-
tionen/Erkrankungen.

3. Schulung von Patient*innen und
Angehorigen zur Steigerung der
Glukokortikoidtherapie in Stress-
situationen bzw. bei Erkrankungen
(»sick day rules®) und zur Selbstinjek-
tion des Hydrocortison-Notfallkits.

4. Informationszettel (Behandlungslei-
tlinie) zur Privention und Therapie
der Nebennierenkrise, welcher dem
Gesundheitspersonal gezeigt werden
soll.

5. Notfall-Telefonnummer des behan-
delnden endokrinologischen Teams
und/oder medizinisch geschulter Be-
treuungspersonen bzw. Angehdriger.

6. Regelmiflige (vorzugsweise jahrliche)
Wiederholung der Schulungsmaf3-
nahmen.
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Ergédnzend ist natiirlich eine ausreichen-
de Schulung und Ausbildung des Ge-
sundheitspersonals in der Diagnostik,
Pravention und Therapie der Neben-
nierenkrise wichtig. Trotz der in den
letzten Jahren enormen Fortschritte in
der Verbreitung der oben aufgeliste-
ten Mafinahmen zur Prédvention und
Therapie der Nebennierenkrise beste-
hen weiterhin deutliche Defizite bzgl.
der Schulung und Versorgung der Pa-
tient*innen sowie des aktiven Handelns
von Patient*innen und Gesundheitsper-
sonal im Falle einer drohenden oder
bereits vorliegenden Nebennierenkrise
[26-36]. In Osterreich gibt es auf lokaler
Ebene viele Initiativen, welche die Schu-
lung und Versorgung der Patient*innen
mit NNI in den letzten Jahren verbessert
haben. Es findet sich aber eine grofle
Heterogenitit dieser Mafinahmen mit
verschiedenen Notfallausweisen, Not-
fallinformationszetteln und Schulungs-
initiativen. Mit der Anfrage, in diesem
Kontext eine bessere Implementierung
sowie Harmonisierung der Mafinahmen
zur Priavention und Therapie der Neben-
nierenkrise in Osterreich umzusetzen,
ist die Selbsthilfegruppe Netzwerk AGS-
Osterreich an die Osterreichische Gesell-
schaft fiir Endokrinologie (OGES) und
an die Arbeitsgruppe der Pddiatrischen
Endokrinologie und Diabetologie in Os-
terreich (APEDQ) der Osterreichischen
Gesellschaft fir Kinder und Jugendheil-
kunde (OGK]) herangetreten. Basierend
auf einer systematischen Literaturre-
cherche in Pubmed (bis 28.05.2021) mit
dem Suchbegriff ,,adrenal crisis wurde
daher dieses Konsensusdokument er-
stellt, mit dem Ziel, Empfehlungen fiir
die Privention und Therapie der Ne-
bennierenkrise fiir alle Altersgruppen
zu erstellen und das dbzgl. Vorgehen
in Osterreich zu harmonisieren. Nach
Erstellung einer ersten Dokumentversi-
on durch Mitglieder des Vorstandes der
OGES und der APEDO wurde diese zur
Begutachtung auch diversen Mitgliedern
der OGES und APEDO, der Selbsthilfe-
gruppe Netzwerk AGS-Osterreich sowie
interessierten Patient*innen mit NNI
zugesandt, wobei das finale Dokument
dann unter Beriicksichtigung der Gut-
achterkommentare durch den Vorstand
der OGES und APEDO finalisiert wurde.
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Zusammenfassung

Ein wichtiges Ziel bei der Behandlung der
Nebenniereninsuffizienz ist die Pravention
der Nebennierenkrise (auch akute Ne-
benniereninsuffizienz oder Addison-Krise
genannt). Um in Osterreich eine bessere
Implementierung sowie Harmonisierung der
MafBnahmen zur Pravention und Therapie der
Nebennierenkrise zu erreichen, wurde dieses
Konsensusdokument erarbeitet. Folgende
MaBnahmen werden grundsatzlich fiir alle
Patient*innen mit Nebenniereninsuffizienz
empfohlen und in diesem Manuskript
ausfiihrlich erértert: 1. Versorgung mit einer
Notfallkarte (,steroid emergency card”) sowie
evtl. auch mit einem Armband oder einer Hals-
kette (oder Ahnlichem) mit medizinischem
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Alarmhinweis ,Nebenniereninsuffizienz,
bendtigt Glukokortikoide”. 2. Versorgung mit
einem Hydrocortison-Notfallkit zur Injektion
(alternativ auch Suppositorien/Zapfchen
zur Notfallapplikation) sowie ausreichenden
oralen Glukokortikoiddosen fiir Stress-
situationen/Erkrankungen. 3. Schulung

von Patient*innen und Angehdrigen zur
Steigerung der Glukokortikoidtherapie in
Stresssituationen bzw. bei Erkrankungen
(,sick day rules”) und zur Selbstinjektion
von Hydrocortison. 4. Versorgung mit einer
Behandlungsleitlinie (Informationszettel)
zur Pravention und Therapie der Neben-
nierenkrise, welche bei Bedarf auch dem
Gesundheitspersonal gezeigt werden soll.

S. Pilz - M. Krebs - W. Bonfig - W. Hogler - A. Hochgerner - G. Vila - C. Trummer - V. Theiler-Schwetz - B. Obermayer-Pietsch - P. Wolf - T. Scherer -
F. Kiefer - E. Frohlich-Reiterer - E. Gottardi-Butturini - K. Kapelari - S. Schatzl - S. Kaser - G. Hofle - D. Schiller - V. Stepan - A. Luger - S. Ried|

Notfallausweis, Notfallmedikation und Informationsmaterial zur Pravention und Therapie der
Nebennierenkrise (Addison-Krise): Ein dsterreichisches Konsensusdokument

5. Versorgung mit einer Notfall-Telefonnum-
mer des behandelnden endokrinologischen
Teams und/oder medizinisch geschulter
Betreuungspersonen bzw. Angehdriger.

6. RegelmaBige (vorzugsweise jahrliche)
Wiederholung der Schulungsma8nahmen.
Dieses Konsensusdokument beinhaltet
auch ausfiihrliche Empfehlungen fiir die
perioperative Glukokortikoidtherapie sowie
fir diverse andere Stresssituationen.

Schliisselworter

Leitlinie - Akute Nebenniereninsuffizienz -
Adrenogenitales Syndrom - AGS - Schulung -
Cortisol

Abstract

A central goal of the adrenal insufficiency
management is the prevention of acute
adrenal insufficiency (also known as adrenal
crisis or Addison crisis). This consensus
document was generated in order to achieve
better implementation and harmonization of
measures for the prevention and treatment of
acute adrenal insufficiency in Austria. The fol-
lowing measures are generally recommended
for all patients with adrenal insufficiency and
are outlined in this manuscript: (1) Provision
of a “steroid emergency card” and possibly
also a medical alert bracelet or necklace

(or similar identification). (2) Provision of

a hydrocortisone injection kit (or alternative
glucocorticoid preparations) for emergency
use plus sufficient oral glucocorticoid doses
for stress situations/illness. (3) Education of
patients and relatives on glucocorticoid stress
dosing and “sick day rules” as well as on self-
injection of hydrocortisone. (4) Provision of

a treatment guideline (information leaflet)
for the prevention and therapy of the
adrenal crisis, which should also be shown to
healthcare staff if necessary. (5) Provision of an
emergency phone number (contact details)

Emergency card, emergency medication, and information leaflet for the prevention and treatment of
adrenal crisis (Addison crisis): an Austrian consensus document

of the responsible endocrine specialist team
or other trained staff. (6) Reinforcement of
patient education on a regular basis (prefera-
bly yearly). This consensus document also
includes recommendations for glucocorticoid
dosing in the perioperative setting as well as
in various other stress situations.

Keywords

Guideline - Acute adrenal insufficiency -
Congenital adrenal hyperplasia - CAH -
Education - Cortisol

Die dbzgl. Empfehlungen werden un-
tenstehend aufgelistet und bedarfsweise
deren Grundlage erortert. Beziiglich der
allgemeinen Diagnose- und Therapie-
empfehlungen, v.a. was die ,,chronische®
Dauertherapiesteuerung bei der NNI
anbelangt, verweisen wir explizit auf die
dbzgl. Richtlinien [1-3]. Da Hydrocor-
tison das mit Abstand am héufigsten
verordnete Glukokortikoid in der The-
rapie der NNI ist, beziehen wir uns in
diversen Beispielen und Empfehlungen
auf Hydrocortison, sind uns aber be-
wusst, dass manche Patient*innen auch
mitanderen Glukokortikoiden therapiert

werden. Beziiglich der Aquivalenzdo-
sen der Glukokortikoide verweisen wir
ebenfalls auf die entsprechende Fachli-
teratur, mochten aber dennoch anmer-
ken, dass 20mg Hydrocortison in etwa
5mg Prednisolon bzw. 0,75 bis 0,8mg
Dexamethason entsprechen. Die syn-
thetischen Glukokortikoide Prednisolon
und Dexamethason haben aber eine im
Vergleich zu Hydrocortison viel gerin-
gere mineralokortikoide (,,Aldosteron®)
Wirkung.

Unsere in diesem Artikel publizierten
Empfehlungen beziehen sich aufalle For-
men der NNI, wobei wir uns primir auf

Patient*innen mit ausgeprigter (schwe-
rer) NNI fokussieren, weswegen bei mil-
deren Formen der NNI natiirlich auch
ein differenzierteres, weniger progressi-
ves Vorgehen denkbar bzw. individuell
umsetzbar ist. Wir mochten daher auch
anmerken, dass wir zwar klare Hand-
lungsempfehlungen publizieren, es aber
natiirlich je nach individueller Situati-
on auch notwendig oder sinnvoll sein
kann, davon etwas abzuweichen, v.a. da
esin Osterreichsehrunterschiedliche Zu-
gangswege, Erreichbarkeiten und Kom-
petenzen der medizinischen Versorgung
bzgl. NNI gibt, welche ein differenziertes
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Vorgehen erfordern. Obwohl wir mit die-
sem Dokument eine umfangreiche Richt-
linie erstellt haben, konnen wir jedoch
nicht vollstindig auf alle speziellen Fra-
gestellungen bzw. Aspekte in Stress- bzw.
Notfallsituationen bei Patient*innen mit
NNI detailliert eingehen.

Versorgung mit einer
Notfallkarte (,steroid
emergency card”) sowie

einem Armband oder einer
Halskette (oder Ahnlichem) mit
medizinischem Alarmhinweis
»NNI, benoétigt Glukokortikoide”

Wir empfehlen, dass jeder Patient bzw.
jede Patientin mit NNI immer (!) eine
Notfallkarte (,,steroid emergency card®)
bei sich trigt. Primédr empfehlen wir db-
zgl. die europdische Notfallkarte, welche
sowohl fiir Erwachsene als auch fiir Kin-
der im Kreditkartenformat in zweispra-
chiger Ausfithrung (d.h. eine deutsch-
und eine englischsprachige Seite) vor-
handen ist. Diese Notfallkarte ist bereits
von der Europiischen Gesellschaft fir
Endokrinologie (,European Society of
Endocrinology“) und der Européischen
Gesellschaft fiir padiatrische Endokrino-
logie (,,European Society of Pediatric En-
docrinology®) anerkannt und empfohlen
(siehe  https://adrenals.eu/emergency-
card/international-emergency-cards/

zur Kartenansicht mit freier Down-
load-Moglichkeit) [37]. Wir mochten
jedoch bei dieser Notfallkarte fiir Kin-
der anmerken, dass dort in diversen
Versionen Hydrocortison 25mg fiir
Kinder unter 1 Jahr und 50 mg fiir Kin-
der von 1-6 Jahren empfohlen ist, wir
aber empfehlen gemifl internationaler
Publikationen, dass 25mg bei Kindern
<2 Jahre und 50mg bei Kindern von
2-6 Jahren verabreicht werden [8]. Wir
sehen es aber als durchaus vertretbar an,
wenn bei Kindern zwischen 1 und 2 Jah-
ren bereits die hohere Dosierung von
50 mg Hydrocortison im Rahmen einer
vorliegenden oder drohenden Neben-
nierenkrise verabreicht wird, genauso
wie wenn bei Kindern im Alter von 2 bis
3 Jahren nur 25mg verabreicht werden
(Anmerkung: Diesbeziiglich finden sich
auch in der Literatur teils inkonsistente
Empfehlungen; [8, 15]). Die Versorgung

der Patient*innen mit diesen Notfall-
karten sollte, wenn moglich, tiber die
behandelnden Arzt*innen erfolgen. (An-
merkung: es gibt auch digitale Versionen
solcher Ausweise, die zusitzlich verwen-
det werden konnten.)

Beziiglich der Versorgung mit einem
Armband oder einer Halskette (oder
Ahnlichem, wie z.B. Klammer am Si-
cherheitsgurt) mit dem medizinischen
Alarmhinweis ,NNI, benétigt Gluko-
kortikoide®, gibt es diverse Versionen im
Umlauf, welche online bestellt werden
konnen. Hierzu geben wir keine Pri-
ferenz ab, empfehlen jedoch, diese zu
tragen, sofern von den Patient*innen
toleriert, wobei im Hinblick auf mdog-
liche Freizeitunfille z.B. Armbénder
bei bestimmten Sportarten (z.B. Rad-
fahren) sinnvoll sind. Die Armbinder/
Halsketten sollten den Hinweis auf das
Vorhandensein der NNTund die Notwen-
digkeit zur Verabreichung von Gluko-
kortikoiden (oder Steroiden) beinhalten,
optimalerweise auch erginzt durch die
Kontaktdaten eines endokrinologischen
Teams und/oder medizinisch geschulter
Betreuungspersonen bzw. Angehoriger.

Versorgung mit einem
Hydrocortison-Notfallkit zur
Injektion (alternativ auch mit
anderen Glukokortikoiden
zur Notfallapplikation)
sowie mit ausreichenden
oralen Glukokortikoiddosen
fiir Stresssituationen/
Erkrankungen

Wir empfehlen, dass jeder Patient bzw.
jede Patientin mit NNI immer einen
Hydrocortison-Notfallkit (100mg Hy-
drocortison) und/oder andere Gluko-
kortikoidpréparationen, z.B. Supposi-
torien/Zapfchen, zur Notfallapplikation
in seinem bzw. ihrem unmittelbaren
Umfeld oder zumindest verfiigbar in der
rasch erreichbaren Umgebung haben
sollte. Der Notfallkit muss jedem Pati-
enten bzw. jeder Patientin mit NNT von
arztlicher Seite verordnet oder direkt
mitgegeben werden. Dieser Notfallkit
beinhaltet 1 Ampulle Hydrocortison®
100mg (anderer Handelsname z.B. So-
lu-Cortef® 100 mg), eine Einmalspritze
(z.B. 2ml), eine ,,dicke” Kaniile/Nadel
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(z.B. rot G18) zur Entnahme von Hydro-
cortison aus der Ampulle, eine ,,diinne®
Kaniile/Nadel (z.B. orange G25 fiir sub-
kutane [s.c.] Injektion und/oder z.B.
G22 fiir intramuskuldre [i.m.] Injekti-
on). Dieser beschriebene Notfallkit ist als
illustratives Beispiel zu betrachten, wo-
bei es natiirlich je nach Gegebenheiten
zu geringfiigigen Abweichungen bei der
Zusammenstellung kommen kann (z.B.
anderer Handelsname fiir das Hydro-
cortisonpraparat, gering abweichende
Nadelstirke/andere Nadelfarbe, evtl. bei
Kindern zusitzlich auch ein Glukosegel,
etc.).

Zusitzlich zum Hydrocortison-Not-
fallkit empfehlen wir, dass jeder Patient
bzw. jede Patientin mit NNI immer auch
ein paar Dosen (z.B. 3 Tagesdosen)
der oral eingenommenen Glukokorti-
koidtherapie bei sich tragt bzw. rasch
verfiigbar hat, um diese in (unvor-
hergesehenen) Stresssituationen gleich
einnehmen zu konnen [7].

Schulung von Patient*innen und
Angehdorigen zur Steigerung
der Glukokortikoidtherapie

in Stresssituationen bzw.

bei Erkrankungen (,sick day
rules”) und zur Hydrocortison-
Selbstinjektion

Wir empfehlen, dass alle Patient*innen
mit NNI, optimalerweise gemeinsam mit
ihren nachsten Angehorigen vorzugswei-
se einmal pro Jahr bzgl. der notwendi-
gen Steigerung der Glukokortikoidthera-
pie in Stresssituationen bzw. bei Erkran-
kungen (,sick day rules®), zur Hydrocor-
tison-Selbstinjektion mittels Notfallkits
und zur Notwendigkeit der Inanspruch-
nahme érztlicher Hilfe in Notfallsituatio-
nendurch dasbehandelnde Gesundheits-
personal (in der Regel die behandelnden
Arzt*innen) geschult werden bzw. das
gelernte Wissen tiberpriift wird [3].
Beziiglich der sogenannten ,,sick day
rules handelt es sich um Empfehlungen,
die Glukokortikoiddosierung bei allen
Altersgruppen in Stresssituationen bzw.
bei Erkrankungen zu steigern, da in
solchen Situationen bei Nebennieren-
gesunden Menschen auch eine ver-
mehrte korpereigene Cortisolsekretion
erfolgt, welche fiir die diversen Kor-
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perfunktionen wie u.a. Unterdriickung
einer {berschieffenden Inflammation
(Entziindungsreaktion), Regulation des
Stoftwechsels
oder Aufrechterhaltung einer ausrei-
chenden Kreislauffunktion wichtig ist
[2, 5]. Der Cortisolbedarf in Stress-
situationen wie z.B. Infekten ist auch

(z.B. Glukoneogenese)

deswegen erhoht, da sich dabei eine Glu-
kokortikoidresistenz (Cortisolresistenz)
ausbilden kann mit moglicher Entwick-
lung eines Teufelskreislaufs, bei dem
durch Zytokinwirkungen die Glukokor-
tikoidresistenz immer gréfler wird und
durch die zu geringe Glukokortikoidwir-
kung die Zytokinfreisetzung nicht mehr
ausreichend supprimiert werden kann
[5]. Die folgenden Dosierungsempfeh-
lungen basieren auf empirischen Exper-
tenmeinungen und beziehen sich auf
Mafinahmen, die von den Patient*innen
selbst oder ihren Angehorigen nach
entsprechender Schulung durchgefiihrt
werden sollen [1-8].

Regel 1 (,,sick day rule 1%): Verdop-
pelung der tiglichen Glukokortikoiddo-
sis (z.B. statt exemplarisch Hydrocorti-
son 10 mg-5mg-5mg dann Hydrocorti-
son 20 mg-10 mg-10 mg) bei Erkrankun-
gen mit Fieber und akuten Erkrankun-
gen, welche eine Bettruhe und/oder ei-
ne Antibiotikatherapie erfordern (An-
merkung: Keine Dosiserhchung bei nur
»leichten” Infekten wie z.B. etwas Rhi-
nitis/Schnupfen ohne Fieber). Verdrei-
fachung der tiglichen Glukokortikoid-
dosis bei Fieber >39°C bzw. bei Kin-
dern schon bei Fieber >38°C [2, 3, 5].
Alternative Empfehlungen, diese erh6h-
ten Dosierungen etwas aufzurunden und
gleichméaflig tiber den Tag zu verteilen
oder sogar in extremen Stresssituationen
alle 6h zu verabreichen bzw. gleich bei
Symptomen noch vor dem reguldren Do-
sierungszeitpunkt eine Zusatzdosis ein-
zunehmen, sehen wir bei Erwachsenen
alsindividuell akzeptabel an. Bei Kindern
mit z. B. Fieber tiber 38 °C oder in dhnli-
chen Stresssituationen empfehlen wir ex-
plizit die 4-mal tgl. gleichmafig (strikt al-
le 6 h!) verteilte und auf das Dreifache er-
hohte Glukokortikoiddosis [15]. Beglei-
tend soll unbedingt aufeine ausreichende
Fliissigkeits-, Elektrolyt- und Kohlenhy-
dratzufuhr geachtet werden. Besonders
bei Kindern soll auf eine gentigende Koh-

lenhydratzufuhr geachtet werden und es
ist dbzgl. empfehlenswert, wenn Eltern
von Kindern mit NNI Glukosegels o. A.
(z.B. Fruchtsaft) griffbereit haben (An-
merkung: die 4-mal tgl. alle 6 h empfoh-
lene Dosierung in Stresssituationen bei
Kindern soll spezifisch dem v.a. nicht-
lichen Hypoglykiamierisiko entgegenwir-
ken, obwohl dies natiirlich bedeutet, dass
die Kinder zur Medikamenteneinnahme
aufgeweckt werden miissen). Die erhéh-
ten Glukokortikoiddosen sollten solan-
ge eingenommen werden, bis man sich
schon deutlich besser fihlt, d.h. meis-
tens fiir 2-3 Tage (kann aber auch lan-
ger z.B. eine Woche dauern); danach ist
wieder die tibliche Glukokortikoiddosis
einzunehmen (oder alternativ noch fiir
1-2 Tage eine etwas erhohte Tagesdosis).
Aufgrund dieser nicht planbaren Dosis-
steigerungen sollte man immer so viele
Tabletten zu Hause haben, dass man die
Therapie fiir mindestens eine Woche in
doppelter oder dreifacher Dosis einneh-
men kann [7].

Regel 2 (,,sick day rule 2%): Bei schwe-
ren Erkrankungen, Unfillen, lingerem
Erbrechen und/oder Durchfall, beein-
trichtigtem Bewusstseinszustand soll
sich der erwachsene Patient/die Patien-
tin die ,Notfallspritze mit Hydrocor-
tison 100mg (bei Kindern 25, 50, oder
100 mg Hydrocortison je nach Angaben
auf dem Notfallzettel) wenn moglich
selbst verabreichen und danach sofort
(1) arztliche Hilfe aufsuchen, d.h. ins
Krankenhaus fahren und ein endokri-
nologisches Team kontaktieren. Die Ver-
abreichung der Notfallspritze kann auch
durch geschulte Angehorige erfolgen. In
jedem Fall muss aber begleitend auch
rasch fiir eine ausreichende Fliissigkeits-
und Elektrolytzufuhr (z.B. i.v. Kochsalz-
losung) sowie ggf. (v.a. bei Kindern)
fir eine ausreichende Glukosezufuhr
gesorgt werden.

BeiKindernsollen natiirlich die Eltern
die ,Notfallspritze“ mit Hydrocortison
verabreichen. Alternativ kénnen auch
rektal zu verabreichende Prednisonsup-
positorien (,,Zipfchen®) bei den oben ge-
schilderten Erkrankungszustinden ver-
wendet werden. Diverse Experten raten
zwar von der Verabreichung dieser Sup-
positorien v.a. bei Diarrhé (vermutlich
geringe Resorption) eher ab, jedoch ist

unserer Ansicht nach eine versuchsweise
Verabreichung dieser Suppositorien bei
Diarrhé oder dhnlichen Stresssituatio-
nen immer noch besser als keine Notfall-
Glukokortikoidapplikation.

Zusitzlich zu den oben beschriebe-
nen allgemeinen Empfehlungen gibt es
noch ein paar spezielle Situationen bzw.
Tipps fiir den Alltag, die wir als sinnvoll
erachten [1-8, 38-40]:

Bei Erbrechen ist bei Erwachsenen
sofort die zuvor eingenommene Gluko-
kortikoiddosis in dann doppelter Dosis
einzunehmen und fiir eine ausreichen-
de Fliissigkeits- und Elektrolytzufuhr
zu sorgen. Sollte dann innerhalb von
30min wiederholt Erbrechen auftreten,
ist die Hydrocortison-, Notfallspritze®
sofort zu verabreichen und danach sofort
(1) drztliche Hilfe aufzusuchen, d.h. ins
Krankenhaus zu fahren und ein endokri-
nologisches Team zu kontaktieren [38].
Bei Kindern sollte bei Erbrechen eben-
falls die doppelte Hydrocortisondosis
sofort nach dem Erbrechen eingenom-
men werden, aber wenn dann nochmals
innerhalb von 30 min Erbrechen auftritt,
kann bei ansonsten gutem Allgemein-
zustand des Kindes auch ein Vorgehen
mit Verabreichung eines Prednison-
(Glukokortikoid-)Suppositoriums ~ ge-
wiahlt werden, ohne gleich é&rztliche
Hilfe oder das Krankenhaus aufzusu-
chen, da es bei (v.a. jingeren) Kindern
relativ haufig zu nur kurzfristigen (z.B.
ein paar Stunden dauernden) Episo-
den mit Erbrechen kommen kann ohne
wesentliche sonstige Krankheitssympto-
matik. Bei Kindern soll auch angemerkt
werden, dass ein gewohnliches ,, Aufsto-
Ben” keine Dosiserhohung oder sonstige
Handlung erforderlich macht.

Bei leichtem Durchfall ist die Gluko-
kortikoid-Tagesdosis zu verdoppeln bzw.
je nach Temperatur ggf. auch zu verdrei-
fachen [38]. Dauert der Durchfall lin-
ger an und/oder wird schwerer oder es
kommt Erbrechen hinzu, ist die Hydro-
cortison-,Notfallspritze“ sofort zu ver-
abreichen (alternativ evtl. auch ein Pred-
nisonsuppositorium) und danach ist so-
fort (1) arztliche Hilfe aufzusuchen, d.h.
ins Krankenhaus zu fahren und ein en-
dokrinologisches Team zu kontaktieren.
Bei Durchfall und/oder Erbrechen soll-
te auch unbedingt auf eine ausreichende
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orale Fliissigkeits-, Elektrolyt- und Glu-
kosezufuhr geachtet werden.

Bei nicht routinemiflig ausgeiibten
starken korperlichen Belastungen wie
z.B. Marathon, Tageswanderung (v.a.
bei heiflen Temperaturen) empfehlen
wir 30 bis 60min vor der geplanten
Aktivitit die zusatzliche orale Einnahme
von 5-10mg Hydrocortison (optional
bei Kindern > 6 Jahren z.B. 2,5 bis 5mg
und bei Kindern <6 Jahren z.B. 2,5mg)
sowie begleitend natiirlich auch eine aus-
reichende Zufuhr von Kohlenhydraten
sowie Fliissigkeits- und Elektrolytzufuhr
[5,39, 40]. Die Extradosis Hydrocortison
kann bei lingeren korperlichen Aktivi-
titen auch nach 2 bis 4h wiederholt
eingenommen werden [1]. Bei Kindern
mochten wir aber betonen, dass ein
gewohnliches Spielen bzw. Herumtoben
(auch wenn es mehrere Stunden andau-
ert) in der Regel keine Dosiserhohung
erfordert, sofern es sich nicht um eine
extreme Belastungssituation handelt.

Bei ausgepragten psychischen Belas-
tungssituationen wie z. B. Trauerfall oder
grof3e Priifungen (z.B. Maturapriifung)
empfehlen wir auch (z. B. 30-60 min vor
einer grofien Priifung) die zusitzliche
orale Einnahme von 5-10mg Hydro-
cortison bei Erwachsenen bzw. optional
2,5 bis 5mg bei Kindern >6 Jahren
und 2,5mg bei Kindern <6 Jahren
[5, 40]. Sollten als tibliche Glukokor-
tikoidtherapie Medikamente mit ver-
zOgerter Wirkstofffreisetzung verwen-
det werden (z.B. Plenadren®, Efmody®
oder Chronocort®), empfehlen wir, fiir
notwendige akute Dosisanpassungen
herkémmliche Hydrocortisonpréparate
(z.B. Hydrocortone®, Hydrocortison®,
Alkindi®) bevorzugt zu verwenden, da
sie auch schneller wirksam sind.

Bei Aufenthalten in grofler Hitze (z.B.
bei Reisen) und/oder sportlichen Aktivi-
taten in grofler Hitze kann in Einzelf4l-
len auch eine leichte Dosiserhhung von
Fludrocortison sinnvoll sein. Eine ver-
mehrte Salz- und Fliissigkeitszufuhr ist
in solchen Situationen praktisch immer
sinnvoll [1].

Patient*innen im Nachtschichtbetrieb
sollenihre Dosierunganihren Arbeitsall-
tag bzw. Schlaf-/Wachrhythmus anpas-
sen, d. h. die tibliche Morgendosis einfach
dann einnehmen, wenn sie aufstehen [1].

Wir mochten auch klar betonen, dass
bei einer vorliegenden NNI die Gluko-
kortikoidtherapie natiirlich niemals ab-
gesetzt und/oder zeitweise pausiert wer-
den darf!

Die Applikation der Hydrocortison-
Notfallspritze kann i.m. oder auch s.c.
erfolgen, daineiner Vergleichsstudie zwi-
schen im.- und s.c.-Verabreichung nur
eine geringe zeitliche Verzogerung des
Cortisolanstiegs im Blut durch die s.c.-
Injektion berichtet wurde [41]. Hydro-
cortison ist zwar fiir die s.c.-Applikation
offiziell nicht zugelassen, es hat sich die-
se Applikationsart jedoch in der Praxis
bewidhrt mit vergleichbarem klinischem
Ansprechen wie bei der i.m.-Injektion
und wahrscheinlich besserer Akzeptanz
durch die Patient*innen [4, 28]. Obwohl
international primiar die i.m.-Injektion
empfohlen wird, empfehlen und schu-
len wir auch die s.c.-Injektion fiir al-
le Patient*innen, die Hemmungen oder
Vorbehalte gegeniiber der i.m.-Injekti-
on haben, sodass der Patient/die Pati-
entin die Applikationsart wihlen soll-
te, die als geeigneter empfunden wird.
Es gibt deutschsprachige Videoclips so-
wohl fiir die i.m.- [42] als auch fir die
s.c.-Hydrocortisoninjektion [43]. Wich-
tig ist es uns zu betonen, dass die Verab-
reichung durch die Patient*innen (oder
deren Angehorige) selbst erfolgen sollte
und nicht erst nach zeitlicher Verzoge-
rung durch das Gesundheitspersonal in
z.B. einer Notaufnahme, da auch durch
die Selbstinjektion vermutlich ein bes-
seres Ergebnis (u.a. weniger stationire
Behandlungstage) fiir die Patient*innen
erzielt werden kann [28].

Fir alle in diesem Kapitel geschil-
derten Empfehlungen zur Dosissteige-
rung oder Applikation der Hydrocorti-
sonspritze gilt der Leitsatz, dass im Zwei-
felsfall die Dosis gesteigert oder die Not-
fallspitze verabreicht werden soll, da es,
auch aufgrund der kurzen Halbwerts-
zeit von Hydrocortison, praktisch keine
relevanten Nebenwirkungen bzw. Kon-
traindikationen einer dbzgl. moglicher-
weise lebensrettenden Akuttherapie gibt
[6]. Natiirlich kann aber eine chronisch
(auf Dauer) zu hoch oder zu niedrig an-
gesetzte Glukokortikoidtherapie zu Ne-
benwirkungen fithren, wobei wir dbzgl.
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auf die entspr. Fachliteratur verweisen
[1-3].

Informationszettel (Behand-
lungsleitlinie) zur Therapie der
Nebennierenkrise sowie Do-
sisanpassungen/Verhalten bei
Stresssituationen/Operationen/
medizinischen Eingriffen, wel-
cher dem Gesundheitspersonal
gezeigt werden soll

Wir empfehlen, dass jeder Patient bzw.
jede Patientin mit NNI immer (!) einen
Informationszettel ~(Behandlungsleitli-
nie) bei sich tragt mit Instruktionen fiir
medizinisches Fachpersonal, wie eine
Nebennierenkrise zu behandeln ist bzw.
wie man bei medizinischen Eingrif-
fen/Stresssituationen/Erkrankungen die
Glukokortikoidtherapie dosieren sollte.
Fiir diese Informationszettel fiir Erwach-
sene, Kinder > 6 Jahren, Kinder von 2 bis
6 Jahren und Kinder von 0 bis <2 Jahren
siehe die @Abb. 1, 2, 3 und 4. Diese In-
formationszettel (Behandlungsleitlinien)
sollen kein Ersatz fiir die Behandlung
bzw. Beratung durch die betreuenden
Arzt*innen sein und sind beschrinkt auf
eine Auswahl von Verhaltensregeln in
Stresssituationen bzw. bei Erkrankungen,
die aus Platzmangel nicht detaillierter
ausformuliert wurden, weswegen wir
bei Unklarheiten in erster Linie auf den
Volltext
bzw. die jeweils betreuenden Arzt*innen

dieses Konsensusdokuments

verweisen.

Empfehlungen flir Erwachsene

Eine Nebennierenkrise sollte schon bei
Verdacht und ohne Verzégerung durch
diagnostische Mafinahmen (z. B. Abwar-
ten von Laborwerten) entsprechend be-
handelt werden. Empfohlen wird dabei
ein sofortiger initialer Bolus mit Hydro-
cortison 100 mg i.v. (alternativ i.m., falls
i.v. nicht moglich), gefolgt von Hydro-
cortison iiber einen Perfusor mit konti-
nuierlicher Infusionsrate von 200 mg pro
24h (Perfusoren konnen mit z. B. Gluko-
se 5% oder NaCl 0,9 % vorbereitet wer-
den) [1-8]. Statt einem Perfusor mit kon-
tinuierlicher Infusionsrate kann alterna-
tiv auch Hydrocortison 50mg i.v. (oder
im. fallsi.v. nicht moglich) alle 6 h verab-



reicht werden, wobei die kontinuierliche
Infusion aufgrund pharmakokinetischer
Studiendaten klar zu bevorzugen ist (An-
merkung: Cortisol hat eine Halbwerts-
zeit im Blut von nur ca. 1,5h) [44]. Bei
klinischer Besserung (gewo6hnlich nach
ca. 24h) kann dann statt der parente-
ralen Hydrocortisonverabreichung wie-
der die orale Hydrocortisontherapie in 2-
bis 3-facher Tagesdosis begonnen werden
und diese dann schrittweise tiber 2-3 Ta-
ge auf die tibliche Tagesdosis reduziert
werden [4]. Fludrocortison (Astonin H®
oder Florinef®), welches in Stresssitua-
tionen ohnehin nicht gesteigert werden
muss, ist nicht erforderlich, solange die
Hydrocortisontagesdosis mehr als 50 mg
betragt, weil Hydrocortison auch minera-
lokortikoide Wirkungen hat (40 mg Hy-
drocortison bewirken mineralokortiko-
ide Effekte wie etwa 0,1 mg Fludrocor-
tison) [2]. Somit muss Fludrocortison
bei primérer NNI erst verabreicht wer-
den, wenn die Hydrocortison-Tagesdo-
sis unter 50mg liegt, wobei schon typi-
scherweise Fludrocortison hinzugegeben
wird, wenn auf die orale Hydrocortison-
therapie umgestellt wird [4]. Zusétzlich
zur Hormonsubstitution muss auch eine
Fliissigkeitssubstitution erfolgen mit ini-
tial 1000 ml NaCl 0,9 % i.v. innerhalb der
ersten Stunde und dann weiterer Fliis-
sigkeitssubstitution je nach Klinik (ty-
pischerweise jedoch insgesamt 3-41 in-
nerhalb der ersten 24 h; cave: Therapie-
steuerung durch hdmodynamisches Mo-
nitoring, um eine Ubersubstitution zu
vermeiden, mit begleitend auch regel-
mifligen Serumelektrolytkontrollen, um
z.B. einen zu raschen/starken Serum-
natriumanstieg zu detektieren und ent-
sprechend zu therapieren) [5, 8]. Es soll
zudem die Blutglukose kontrolliert wer-
den mit bei Hypoglykdmie auch zusitz-
licher i.v.-Infusion von z.B. 5% Gluko-
selosung [4]. Neben einer intensivme-
dizinischen Uberwachung sollten natiir-
lich auslésende Ursachen fiir die Ne-
bennierenkrise diagnostiziert und the-
rapiert werden (z.B. Antibiotikatherapie
bei Infektionen) sowie niedrig dosiertes
Heparin als Thrombembolieprophylaxe
und eine Protonenpumpeninhibitorthe-
rapie als Stressulkusprophylaxe erwogen
werden [4].

Bei erwachsenen Patient*innen soll,
ahnlichwiebeider Therapie der Addison-
Krise, bei grofien Operationen mit All-
gemeinnarkose, Traumen, IVF (In-vitro-
Fertilisation) mit Entnahme der Eizel-
len, bei der Geburt (vaginale Entbindung
oder Sectio Caesarea) oder bei Erkran-
kungen, welche einen Aufenthalt auf der
Intensivstation erforderlich machen, Hy-
drocortison 100mg i.v. (alternativ i.m.,
falls i.v. nicht moglich) als Bolus verab-
reicht werden (bei Operationen direkt
vor der Narkoseeinleitung). Unmittelbar
danach soll Hydrocortison iiber einen
Perfusor mit kontinuierlicher Infusions-
rate von 200 mg pro 24 h verabreicht wer-
den. Statt einem Perfusor mit kontinuier-
licher Infusionsrate kann alternativ auch
Hydrocortison 50mg iv. oder im. al-
le 6 h verabreicht werden, wobei die kon-
tinuierliche Infusion aufgrund pharma-
kokinetischer Studiendaten klar zu be-
vorzugen ist [44]. Die kontinuierliche
i.v.-Hydrocortisoninfusion sollte solan-
ge fortgefithrt werden, bis wieder eine
normale orale Nahrungszufuhr gut mog-
lich ist, mit dann Wiedereinleitung der
tiblichen Hydrocortisontherapie in dop-
pelter Dosis fiir gewohnlich 2 Tage, d.h.
bis zur vollstindigen klinischen Besse-
rung, mit dann wieder der iiblichen Do-
sierung (diese doppelte Dosis kann bei
schneller klinischer Erholung auch nur
fir 1 Tag bzw. bei langsamer klinischer
Erholung auch fiir ca. 1 Woche einge-
nommen werden) [2, 8]. Ziel dieser rela-
tiv hohen Hydrocortisondosierungen ist
es nicht, den exakt gleichen Cortisolan-
stieg zu imitieren, welcher bei Nebennie-
ren-gesunden Personen in diesen Situa-
tionen auftritt, sondern den maximalen
Cortisolanstieg zu erreichen, welcher bei
solchen oben beschriebenen Situationen
z.B. bei unvorhergesehenen Komplikati-
onen auftreten kann [5].

Bei Koloskopien bzw. dhnlichen Ver-
fahren bei Erwachsenen mit Notwen-
digkeit der Vorbereitung mit Laxanzien
(Abfihrmitteln) empfehlen wir die Vor-
bereitungsphase unter klinischer Kon-
trolle (in erster Linie im Krankenhaus)
mit Verabreichung von Hydrocortison
100 mg i.v. (alternativ s.c. oder i.m.) mit
begleitender 1i.v.-Fliissigkeitsinfusionen
(z.B. Kochsalzinfusionen) zu Beginn
der Einnahme des Abfithrmittels und

dann unmittelbar vor der Koloskopie
die nochmalige Verabreichung von Hy-
drocortison 100mg iv. (alternativ s.c.
oder i.m.) (dies grundsitzlich auch bei
der Gastroskopie empfohlen; alterna-
tiv als empirische Expertenempfehlung
die Einnahme der doppelten Gesamt-
tagesdosis ca. 1,5h vor der Gastrosko-
pie fiir geeignete Patient*innen [cave:
Aspirationsgefahr] oder nur 50 mg Hy-
drocortison i.v. bei Gastroskopiebeginn
je nach drztlicher Einschitzung) [8, 9].
Danach sollte fiir 24h die doppelte Hy-
drocortisondosis eingenommen werden
und dann wieder die tibliche Dosierung.
Bei bestimmten Patient*innen (gute
Compliance, eher geringer Glukokor-
tikoidbedarf bei vor allem sekundérer/
tertidrer NNI) kann man aber auch ein
ambulantes Vorgehen wihlen. (Anmer-
kung: Bei Kindern empfehlen wird ein
dhnliches Vorgehen, allerdings mit teils
adaptierter Hydrocortisondosis: d.h.
25mg bei 0- bis <2-jahrigen Kindern
[<15kg], 50mg bei 2- bis 6-jihrigen
Kindern [15 bis 25kg] und 100mg bei
> 6-jahrigen Kindern [>25kg]).

Bei kleinen zahnirztlichen Eingriffen
oder sehr kleinen ambulanten Eingriffen
ohne Narkose sollte bei allen Altersgrup-
pen die iibliche Hydrocortison-Morgen-
dosis nochmals 1h vor dem Eingriff zu-
satzlich eingenommen werden mit dann
doppelter Hydrocortisondosis fiir 24h
und danach wieder der tiblichen Dosie-
rung [5, 8, 40]. Handelt es sich um mini-
malbelastende medizinische Behandlun-
gen, muss keine Adaptierung der Hor-
monersatztherapie vor der Behandlung
erfolgen.

Empfehlungen fiir Kinder

Therapie der Nebennierenkrise bei Kin-
dern [4, 8, 15, 45]: Die Therapieprinzipi-
en entsprechen denen von Erwachsenen,
jedoch werden adaptierte Dosierungen
verwendet. Empfohlen wird ein soforti-
ger initialer Bolus mit Hydrocortison i.v.
(oderim., fallsi.v. nicht moglich) in einer
Dosierung von 50 (bis 100) mg pro m?
Korperoberfliche. Als Orientierungshil-
fe zur Abschitzung des Hydrocortison-
bolus werden 25mg bei 0- bis <2-jahri-
gen Kindern (<15kg), 50mg bei 2- bis
6-jahrigen Kindern (15 bis 25kg) und
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100 mgbei > 6-jahrigen Kindern (> 25kg)
empfohlen [8]. Danach sollte Hydrocor-
tison {iber einen Perfusor mit kontinu-
ierlicher Infusionsrate von 50 bis 100 mg
pro m? Korperoberfliche pro 24 h verab-
reicht werden (d.h. ungefdhr das 1- bis
2-Fache des initial verabreichten Bolus
tiber 24 h), alternativ kann auch Hydro-
cortison in einer Dosis von 12,5 bis 25 mg
pro m? Korperoberfliche i.v. oder im.
alle 6h verabreicht werden, wobei die
kontinuierliche Infusion iiber Perfusor
zu bevorzugen ist [4]. Bei klinischer Bes-
serung (gewdhnlich nach ca. 24h) kann
statt der parenteralen Hydrocortisonver-
abreichung wieder die orale Hydrocor-
tisontherapie in 2- bis 3-facher Tages-
dosis begonnen werden und diese dann
schrittweise iiber 2-3 Tage auf die iibliche
Tagesdosis reduziert werden [4]. Zusitz-
lich zur Hormonsubstitution soll auch ei-
ne Fliissigkeitssubstitution erfolgen mit
initial NaCl 0,9 % 20 ml pro kg Kérperge-
wicht als Bolus i.v. und weiterer Fliissig-
keitssubstitution je nach Klinik/Bedarf
bzw. bei Schock bis 60 ml/kg innerhalb
einer Stunde [3, 4, 8]. Regelméfiige (ini-
tial stiindliche) Glukosekontrollen sind
empfohlen plus bei Hypoglykidmie auch
5% oder 10 % Glukosei.v. (z. B.2-5ml/kg
Korpergewicht einer 10%igen Glukose
i.v.), wobei diverse Zentren auch schon
préaventiv (noch vor evtl. Auftreten einer
Hypoglykimie) eine 5%ige Glukosein-
fusion verabreichen [4, 8]. Begleitmafi-
nahmen wie intensivmedizinische Uber-
wachung, Serumelektrolytkontrollen etc.
sind wie beim Erwachsenen empfohlen.

Bei Kindern mit NNI empfehlen wir
folgendes Vorgehenbei Operationenbzw.
medizinischen Eingriffen [9]: Bei gro-
Ben Operationen mit allgemeiner oder
regionaler Anisthesie (Narkose): Bei der
Narkoseeinleitung soll ein Hydrocorti-
sonbolus mit 2 mg pro kg Kérpergewicht
(entsprechend in etwa 50mg pro m?
Korperoberfliche) i.v. verabreicht wer-
den, gefolgt von einer gewichtsbasierten
kontinuierlichen Hydrocortisoninfusion
iber einen Perfusor wihrend der Opera-
tion mit: 25 mg pro 24h bei Gewicht bis
10kg, 50mg pro 24h bei Gewicht von
11 bis 20kg sowie bei >20kg, 100mg
pro 24h bei pripubertiren Kindern
und 150 mg pro 24h bei postpubertiren
Kindern [9]. Postoperativ sollen diese

Hydrocortisoninfusionen weitergeftihrt
werden oder es kann alternativ auch Hy-
drocortison 2mg pro kg Korpergewicht
(entsprechend in etwa 50mg pro m?
Korperoberfliche) alle 4h i.v. oder i.m.
verabreicht werden bis zur klinischen
Besserung bzw. bis wieder eine normale
orale Nahrungszufuhr gut moglich ist
[9]. Dann sollte die tibliche orale Hydro-
cortisondosis in doppelter Dosierung
fir 48 h eingenommen werden mit dann
schrittweiser Dosisreduktion auf die
iibliche Hydrocortisondosis innerhalb
einer Woche [9].

Bei kleinen Eingriffen (Operationen),
welche jedoch auch eine allgemeine An-
asthesie (Narkose) erfordern, soll bei
Kindern bei der Narkoseeinleitung ein
Hydrocortisonbolus mit2 mg pro kg Kor-
pergewicht (entsprechend in etwa 50 mg
pro m? Korperoberfliche) i.v. oder i.m.
verabreicht werden [9]. Danach sollte
die orale Hydrocortisondosis fiir 24h
verdoppelt werden und dann wieder die
tibliche Dosierung eingenommen wer-
den [9]. Sofort bei Aufnahme der oralen
Zufuhr sollte auch bei primirer NNI
die sonst {iibliche Fludrocortisondosis
verabreicht werden [9].

Bei kleinen Eingriffen (Operationen)
ohne Notwendigkeit zur allgemeinen
Anisthesie (Narkose) soll zuvor (z.B.
30min vor dem Eingriff) die doppelte
Hydrocortison-Morgendosis oral einge-
nommen werden [9]. Nach dem Eingriff
bei gutem Allgemeinzustand Fortfiih-
rung der tblichen Therapiedosierungen
[9].

Bei Kindern mit NNI sollte zudem
ganz besonders auf regelméflige periope-
rative Glukosebestimmungen geachtet
werden, da Kinder besonders zu Pro-
blemen im Glukosestoffwechsel (cave:
Hypoglykdmie) neigen [9]. Periopera-
tive Niichternphasen sollten daher so
gut wie moglich minimiert und Kinder
mit NNI sollten daher auch auf Routine-
Operationspldnen priorisiert werden [9].

Notfall-Telefonnummer des
behandelnden endokrinologi-
schen Teams

Wir empfehlen, dass jeder Patient bzw.
jede Patientin mit NNI immer (!) eine
Notfall-Telefonnummer oder sonstige
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Kontaktdaten des behandelnden endo-
krinologischen Teams (oder zumindest
von entsprechend geschulten Betreu-
ungspersonen bzw. Angehorigen) bei
sich hat und ggf. diese von den behan-
delnden Arzt*innen mitgeteilt bekommt,
z.B. vermerkt am Informationszettel zur
Therapie der Nebennierenkrise (dbzgl.
ist uns natiirlich bewusst, dass lokale
endokrinologische Teams oft nicht eine
24-Stunden-Erreichbarkeit gewdhrleis-
ten konnen) [3].

RegelmaBige (vorzugsweise
jahrliche) Wiederholung der
SchulungsmaBnahmen

Wir empfehlen, dass jeder Patient bzw. je-
de Patientin bzw. auch die Eltern von Kin-
dern mit NNI vorzugsweise jahrlich von
den behandelnden Arzt*innen bzw. dem
endokrinologischen Team bzgl. der Maf3-
nahmen zur Privention und Therapie der
Nebennierenkrise geschult werden und
das dbzgl. Wissen bei den Patient*innen
bzw. Eltern auch kontrolliert wird [3].
Die Prognose bzw. die iibrigen Komor-
bidititen der Patient*innen sollten, dhn-
lich wie bei anderen diagnostischen und
therapeutischen Mafinahmen, bei Uber-
legungen zur Schulungsintensitit- und
-modalitit selbstverstdndlich auch ein-
bezogen werden, sodass ein evtl. diffe-
renzierteres, individualisierteres Vorge-
hen sinnvoll sein kann.

Klinische Daten zur Ne-
bennierenkrise bzw.
Stressdosisanpassung

Die haufigsten Ursachen einer Neben-
nierenkrise bei Erwachsenen sind Er-
brechen und Durchfall (initiale Sympto-
me), gefolgt von bakteriellen oder vi-
ralen Infektionskrankheiten (z.B. Atem-
wegsinfekte, Harnwegsinfekte, etc.) [4, 5,
45]. Manchmal kénnen auch besonders
schwerwiegende psychische/emotionale
Stresssituationen Ausloser sein, genauso
wie auch unregelmiflige oder gestopp-
te Hormonersatztherapie [4, 45]. Ande-
re Ursachen mit erhohter korperlicher
Stressbelastung (z.B. Unfille/Traumen,
etc.) wurden auch als mogliche Auslo-
ser einer Nebennierenkrise beschrieben,
genauso wie Medikamente, welche den



Cortisolabbau erhohen (z.B. Phenobar-
bital, Phenytoin, Schilddriisenhormone
oder Carbamazepin, etc.), aber manch-
mal kann auch kein direkter Triggerfak-
tor identifiziert werden [45].

Die klinische Symptomatik einer Ne-
bennierenkrise entwickelt sich meistens
tiber mehrere Stunden, wobei durch-
schnittlich etwa 24 h zwischen den ersten
Symptomen und der voll ausgebildeten
Nebennierenkrise liegen [45]. Eine Aus-
wahl héufiger und typischer Symptome,
die auf eine beginnende Nebennieren-
krise hindeuten kénnen, sind z.B. allge-
meine Schwiche, Miidigkeit, Ubelkeit,
Erbrechen, Bauchschmerzen, Tachykar-
die, vermehrtes Schwitzen, Fieber, Be-
wusstseinseintritbungen, Verwirrtheit,
etc. [4, 45].

Typische, aber nicht immer vorhan-
dene Laborbefunde einer Nebennieren-
krise bei Erwachsenen sind z. B. eine Hy-
ponatridmie, welche vor allem durch die
fehlende Cortisolsuppression des antidi-
uretischen Hormons (ADH; Vasopres-
sin) sowie durch einen Natriumverlust
im Harn aufgrund des Mineralokorti-
koidmangels verursacht wird (dieser ist
aber nur bei den meisten Formen der pri-
miren NNI relevant) [45]. Der Minera-
lokortikoidmangel kann aber auch zu ei-
ner (potenziell lebensbedrohlichen) Hy-
perkalidmie fithren. Eine metabolische
Azidose sowie eine eingeschréinkte Nie-
renfunktion aufgrund der Hypovolamie/
Hypotonie ist ebenfalls hiufig vorhan-
den. Eine Hypoglykdmie tritt haufiger
bei Kindern auf.

Bei Kindern, bei denen Nebennie-
renkrisen am haufigsten vor dem 10. Le-
bensjahr auftreten, sind die haufigs-
ten Ursachen gastrointestinale Infekte
(Brechdurchfille), Atemwegsinfekte so-
wie diverse andere Infektionen wie z.B.
Harnwegsinfekte. Typische Symptome
einer beginnenden Nebennierenkrise
bei Kindern sind Ubelkeit, Erbrechen,
Durchfall, Dehydrierung, Fieber, Schiit-
telfrost, Miidigkeit und Bauchschmerzen
[45]. Symptome einer Hypoglykidmie
wie z.B. Schwitzen, Verwirrtheit, Blds-
se, Tachykardie, Krimpfe etc. konnen
aber auch vorhanden sein. Im Labor-
befund kénnen sich neben einer hiufig
vorhandenen Hypoglykdmie auch ei-
ne Hyponatridmie, Hyperkalidmie und

metabolische Azidose finden. Gerade
bei Kindern miissen spezielle Aspekte
auch in der Schulung sowie der Genese
der NNI (meistens handelt es sich um
ein AGS) beachtet werden, auf die wir
jedoch aus Platzgriinden nicht eingehen
konnen [46-50]. Ein empfehlenswerter
Vortrag tiber Nebennierenkrisen und
Notfallmanagement bei AGS fir Pa-
tient*innen bzw. Angehorige findet sich
in Referenz [51].

Wihrend einer Schwangerschaft
kommt es zu einem etwas zunehmenden
Cortisolbedarf bei u.a. ansteigendem
Cortisolbindendem Globulin, weswegen
eine 20- bis 40%ige Erhohung der tgl.
Hydrocortisondosis (d. h. meistens Erho-
hung um ca. 5-10mg) bei Patientinnen
mit NNT im dritten Trimester empfohlen
wird [3, 52-54]. Die Mineralokortikoid-
dosis kann wihrend der Schwangerschaft
meistens unverdndert weitergenommen
werden, wobei es vereinzelt auch not-
wendig sein kann, Fludrocortison etwas
zu steigern, da Progesteron auch eine an-
timineralokortikoide Wirkung hat und
somit z. B. zu vermehrter orthostatischer
Hypotension fithren kann [52, 54]. Ei-
ne rezente Ubersichtsarbeit berichtete
bei 7% aller Schwangerschaften iiber
eine Nebennierenkrise, wobei sich unter
regelmifliger endokrinologischer Kon-
trolle (d. h. klinische Kontrolle in jedem
Trimester) in den allermeisten Fillen ein
fir Mutter und Kind unkomplizierter
Schwangerschaftsverlauf zeigt [54]. Die
Dosierungsempfehlungen fiir Hydro-
cortison wihrend der Geburt oder dem
Kaiserschnitt (Sectio Caesarea) wurden
bereits weiter oben beschrieben.

Bei ilteren Patient*innen mit NNI
kommen als komplizierende Faktoren
hinzu, dass hdufig auch diverse Ko-
morbidititen vorliegen und es auch
zunehmende Unzulidnglichkeiten bzgl.
der Schulung bzw. Implementierung von
Praventionsstrategien in Bezug auf die
Nebennierenkrise gibt [55].

Die Vorhersage von Nebennierenkri-
sen ist sehr schwierig, jedoch zeigen re-
zente Untersuchungen, dass insbesonde-
re ein niedriges Serumnatrium sowie ho-
hes C-reaktives Protein (CRP) Hinweise
auf ein hoheres Risiko fir eine Neben-
nierenkrise sind [56].

Beziiglich alternativer Glukokortiko-
idapplikationswege hat eine Studie bei
erwachsenen Patientinnen mit Morbus
Addison gezeigt, dass eine rektale oder
vaginale Applikation von Prednisonsup-
positorien einer subkutanen oder intra-
muskuldren Hydrocortisongabe deutlich
unterlegen war und somit solche Sup-
positorien nicht primér empfohlen wer-
den kénnen [57]. Bei Kindern (und auch
Erwachsenen) konnen aber rektal an-
gewandte Suppositorien dann erwogen
werden, wenn ansonsten keine andere
Applikation eines Glukokortikoids mog-
lich ist. Entsprechend der schlechteren
Bioverfiigbarkeit kann in diesem Fall die
relativ hohe Dosis von 100 mg Prednison
als rektal angewandtes Suppositorium bei
allen Altersgruppen verabreicht werden.

Beziiglich der zirkadianen Rhythmik
des Cortisols mitv. a. morgens sehr hohen
Konzentrationen kann diese Rhythmik
bei extremen Stresssituationen, wie z.B.
bei Patient*innen auf einer Intensivstati-
on, aufgehoben sein, wobei sich bei mo-
derateren Stresssituationen wie z.B. In-
fekten (ohne schwere Sepsis) oder Herz-
katheteruntersuchungen weiterhin eine
entsprechende, wenn auch mdglicher-
weise etwas beeintréichtigte, Tagesrhyth-
mik zeigt [58-61]. Dies ist insofern rele-
vant, als dass wir bei moderaten Stresssi-
tuationen eine Dosiserh6hung unter Bei-
behaltung der Tagesrhythmik empfehlen,
jedoch bei massivem Stress wie z. B. einer
Addison-Krise und v.a. bei Sduglingen
und Kleinkindern (dies auch im Hin-
blick auf das Hypoglykdmierisiko) eine
gleichmiflig tiber den Tag verteilte er-
hohte Glukokortikoiddosis empfehlen.

Beziiglich der SARS-CoV-2- bzw.
COVID-19-Impfung wird von inter-
nationalen Gesellschaften empfohlen,
dass den Impfempfehlungen fiir die
Allgemeinbevolkerung  gleichermaflien
Patient*innen mit NNI folgen sollten
[62]. Die Glukokortikoiddauertherapie
soll gemdf3 der Mehrheit der Experten
und auch unserer Empfehlung nach bei
der Impfung unverdndert fortgefiihrt
werden, und es soll natiirlich bei Ne-
benwirkungen (z.B. Fieber) eine sonst
iibliche Stressdosiserh6hung erfolgen.
(Anmerkung: ca. 1/3 aller Experten emp-
fiehlt jedoch eine automatische passagere
Dosiserhéhung der Glukokortikoidthe-
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rapie um den Impfzeitpunkt [63], ein
Vorgehen, das wir zwar nicht empfehlen,
aber als akzeptabel bei individuellen Pa-
tient*innen ansehen.) Das Triggern einer
Addison-Krise durch eine Impfung ist
zwar in der Literatur beschrieben, aber
dies ist eine absolute Raritit [64, 65].

Zusammenfassung und
Schlussfolgerungen

Mafinahmen zur Prévention, raschen Er-
kennung und Therapie der Nebennie-
renkrise sind wichtig, um die Morbidi-
tat und Mortalitdt bei Patient*innen mit
NNI zu reduzieren. Schulungsprogram-
me fiir Patient*innen mit NNT (optima-
lerweise gemeinsam mit deren Angeho-
rigen), wie in Deutschland erfolgreich
evaluiert, sind dabei eine wichtige Maf3-
nahme, damit Patient*innen besser bei
ihrer eigenen Therapie mitwirken kon-
nen (,,Patient Empowerment®) [29, 66].
Ebenso ist es wichtig, die Ausbildung des
Gesundheitspersonals in Bezug auf die
Diagnostik und Therapie der Nebennie-
renkrise weiter zu optimieren, da auch
hier Defizite vorliegen [67]. Eine gegen-
seitig wertschitzende und zielorientierte
Kommunikation zwischen sehr gut ge-
schulten und informierten Patient*innen
(samt Angehorigen) und dem medizini-
schen Fachpersonal, welches nichtimmer
sehr gut beziiglich Diagnostik und The-
rapie der Nebennierenkrise ausgebildet
ist, erscheint dabei auch von zentraler
Bedeutung.

Zukiinftige wiinschenswerte und an-
zustrebende Entwicklungen wiren ein
Hydrocortison-Notfallpen, eine Erfas-
sung der Osterreichischen Patient*innen
mit NNI in einem nationalen und/oder
internationalen Register sowie auch eine
Verlinkung der Patient*innendaten mit
den Rettungs- bzw. Notfallzentralen,
sodass der Hinweis auf das Vorliegen
einer NNI auch automatisch bei Einsit-
zen/Notfdllen tibermittelt wird. Ebenso
wire es zu empfehlen, dass in Rettungs-
und Notfallsystemen flichendeckend das
Hydrocortison-Notfallset vorhanden ist
sowie ein strukturiertes Schulungspro-
gramm fiir Patient*innen mit NNI auch
in Osterreich (dhnlich wie schon in
Deutschland) besser etabliert wird. Re-
gelmiflige Re-Evaluierungen und ggf.

zukiinftige Adaptierungen dieses Kon-
sensdokuments sind ebenfalls fiir die
néchsten Jahre geplant.
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Leitlinie fiir Eltern von Kindern (0 bis <2 Jahre) mit Nebenniereninsuffizienz

Da bei Ihrem Kind krankheitsbedingt eine Produktionsstérung der Nebennierenhormone vorliegt, muss es taglich lebenswichtige
Glukokortikoidhormone als Medikament einnehmen. Dies ist eine medizinische Leitlinie (freigegeben von der OGES und APEDO) fur Sie (und Ihre
Arztin/lhren Arzt), wie Sie die Einnahme der Hormonpraparate bei lhrem Kind in bestimmten Situationen durchfiihren sollen.

Notfallkarte (Notfallausweis), diesen Informationszettel, Tabletten (Medikamente) und Notfallspritze, wenn moglich, immer bei sich
tragen! Niemals darf die Hormontherapie mit Glukokortikoiden (z.B. Hydrocortone®) abgesetzt werden! Bei Erkrankungen mit Arztkontakt
die Notfallkarte und diesen Informationszettel vorzeigen (eventuell auch den letzten Arztbrief)!

Standardtherapie: Typischerweise Hydrocortison aufgeteilt auf 3 bis 4 Dosen, wobei ca. 50 % der Tagesdosis in der Friih

verabreicht werden. Handelsnamen sind z.B. Alkindi® 0,5/1/2/5 mg, Hydrocortone® 20 mg oder Hydrocortison® 10 mg. Bei
Nichtverfiigbarkeit von Hydrocortisonpraparaten konnen pro 20 mg Hydrocortison (Hydrocortone®/Hydrocortison®/Alkindi®) pro Tag
5 mg Prednisolon 1-0-0 tgl. (Handelsname z.B. Aprednislon® oder Prednisolon®) eingenommen werden.

Durchfall (Diarrho) und Erbrechen

Bei Durchfall ist die Tagesdosis sofort zu verdoppeln;
bei schwerem oder langer dauerndem Durchfall ist
sofort die Notfallspritze mit 25 mg Hydrocortison
(alternativ, falls keine Notfallspritze moglich: Gabe von
100 mg Prednison supp./Zapfchen) zu verabreichen und
es muss sofort arztliche Hilfe (in erster Linie
Rettungstransport ins Krankenhaus) aufgesucht werden!
Bei Erbrechen (nicht aber bei gewohnlichem AufstoRen,
welches keine zusatzliche Dosis erfordert) ist sofort die
zuvor eingenommene Dosis in dann doppelter Dosis
einzunehmen. Bei wiederholtem Erbrechen, aber
ansonsten gutem Allgemeinzustand Gabe von 100 mg
Prednison supp./Zapfchen. Sollte anhaltendes Erbrechen
bestehen UND sich der Allgemeinzustand
verschlechtern, ist sofort die Notfallspritze mit 25 mg
Hydrocortison zu verabreichen und es muss sofort
arztliche Hilfe (in erster Linie Transport mit der
Rettung ins Krankenhaus) aufgesucht werden! Bei
Erbrechen od. Durchfall auf ausreichende Flussigkeits-,
Elektrolyt- und Kohlenhydratzufuhr (trinken!) achten.

Fieberhafte Infekte/Erkrankungen

Bei Temperatur bis 38 Grad Celsius: doppelte
Tagesdosis (z.B. statt exemplarisch Alkindi® 2,5 mg -1,5
mg - 1 mg dann 5 mg - 3 mg - 2 mg; kann auch
aufgeteilt werden auf 4 Dosen alle 6 Stunden, z.B.
Alkindi® 2,5 mg alle 6 Stunden).

Bei Temperatur iiber 38 Grad Celsius: dreifache
Tagesdosis aufgeteilt auf 4 Dosen alle 6 Stunden.

Die erhohte Dosis soll fiir ca. 2-3 Tage (ggf. auch langer,
d.h. bis man sich schon deutlich besser fiihlt)
eingenommen werden; danach weiter mit der
Dosis/Schema wie immer. Zudem bei Fieber auf
ausreichende Fliissigkeits-/Elektrolyt- (genligend
trinken!) und Kohlenhydratzufuhr achten.

Bei anderen Erkrankungen mit Antibiotikatherapie oder
allgemeinen Erkrankungen, bei denen das Kind
bettlagerig ist: doppelte Tagesdosis bis zur Besserung.
Ggf. auch die von lhren Arzt*innen empfohlenen Dosen.

Informationen fiir medizinisches Fachpersonal

/Kleine medizinische Eingriffe/Operationen/Endoskopie\ ﬂoﬂe Operationen mit \
Zahnarztlicher Eingriff oder kleine ambulante

Intubationsnarkose/Traumen/Intensivaufenthalt
Eingriffe/Operationen ohne Narkose: zusatzliche

pro kg Korpergewicht 2 mg Hydrocortison i.v.
Morgendosis 1 Stunde vor dem Eingriff und dann doppelte
Tagesdosis fiir die nachsten 24 Stunden (z.B. bei
exemplarisch Alkindi® 2,5 mg - 1,5 mg - 1 mg dann am
Eingriffstag 2,5 mg morgens, 2,5 mg 1 Stunde vor dem
Eingriff; nachmittags 3 mg; abends 2 mg; am nachsten
Morgen noch 5 mg in der Friih, dann weiter wie immer).
Auf ausreichende Flissigkeits-/Elektrolyt- und
Kohlenhydratzufuhr achten.

(Handelsname Solu-Cortef® oder Hydrocortison®) direkt
vor der Narkoseeinleitung, danach entweder Perfusor mit
25 mg iiber 24 Stunden (oder pro kg Korpergewicht 2 mg
Hydrocortison als Bolus alle 4 Stunden) bzw. bis orale Kost-
aufnahme wieder moglich (in der Regel fiir 24 Stunden), dann
doppelte orale Tagesdosis fiir ca. 2 Tage und dann wieder
normale Tagesdosis. Falls kein i.v.-Hydrocortisonpraparat
verfiigbar, dann statt 25mg Hydrocortison 6,25mg
Prednisolon (Handelsname z.B. Solu-Decortin®,
Prednisolut®). Begleitend ausreichende Flussigkeitszufuhr

\ / \mit Elektrolyten/Glukose. /

Addison-Krise: SOFORT 25 mg Hydrocortison i.v. (Handelsname Solu-Cortef® oder Hydrocortison®), danach entweder Perfusor mit
25 bis 50 mg Hydrocortison tber 24 Stunden oder 6,25 bis 12,5 mg Hydrocortison als Bolus alle 6 Stunden. Falls kein i.v.-
Hydrocortisonpraparat verfiigbar, dann statt 25 mg Hydrocortison 6,25 mg Prednisolon (Handelsname z.B. Solu-Decortin®,
Prednisolut®). Bei Besserung schrittweise Dosisreduktion bzw. Umstellung auf orale Hydrocortisontherapie. SOFORT physiologische
Kochsalzlosung (NaCl 0,9%) 20 ml pro kg Korpergewicht als Bolus, danach weitere Fliissigkeit und evtl. Glukose 5% oder 10% (cave:
unbedingt auf mogliche Hypoglykamie achten!) je nach individueller Situation.

Notfall-Telefonnummer/Kontakt eines endokrinologischen Teams:
Patient*innendaten (SV-Nr/Diagnose/Therapie):

Abb. 1 A Leitlinie fiir Eltern von Kindern (0 bis < 2 Jahre) mit Nebenniereninsuffizienz
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Anleitung fiir die ,Notfallspritze” zur Therapie/Verhinderung einer Addison-Krise

Eine Nebennierenkrise bzw. Addison-Krise ist ein lebensbedrohliches Zustandsbild, welches typischerweise bei schweren Erkrankungen bzw.
Infekten (vor allem Magen-Darm-Erkrankungen) auftreten kann oder falls die Glukokortikoidtherapie vergessen bzw. nicht weiter eingenommen
wird. Typische Beschwerden sind Ubelkeit, Erbrechen, extreme Abgeschlagenheit bis Schlafrigkeit, niedriger Blutdruck und Bauchschmerzen. Zur
Vermeidung oder Therapie solcher Notfallsituationen miissen Sie oder lhre Angehdrigen lhrem Kind die ,,Notfallspritze* mit Hydrocortison
verabreichen und danach sofort arztliche Hilfe (Transport ins Krankenhaus) in Anspruch nehmen!

Wann soll ich die Notfallspritze mit 25 mg Hydrocortison verabreichen?

Die Notfallspritze mit 25 mg Hydrocortison muss im Falle einer schweren Erkrankung, eines Unfalles, wiederholten Erbrechens, schweren
Durchfalls oder bei sonstigen Beschwerden mit Verdacht auf Addison-Krise SOFORT verabreicht werden (auch im Zweifelsfall unbedingt
verabreichen)! Sie oder Ihre Angehorigen konnen bzw. sollen die Notfallspritze verabreichen.

Wie soll ich die Notfallspritze mit 25 mg Hydrocortison verabreichen?

In Ihrem Notfallkit haben Sie 1 Ampulle mit 100 mg Hydrocortison, eine 2-ml-Spritze, eine ,,dicke“ rote Nadel/Kaniile G18 zum Aufziehen der
Losung, eine orange diinne Nadel/Kaniile G 25 zur subkutanen Injektion (unter die Haut wie eine ,,Thrombosespritze*“ oder Insulininjektion)
Anmerkung: Eine intramuskuldre Injektion z.B. an der OberschenkelauBenseite ist moglich und sogar im Vergleich zur subkutanen Injektion
schneller voll wirksam; die subkutane Injektion wird hier gezeigt, da sie oft von Patient*innen bevorzugt wird.

Notfallkit (illustratives Beispiel):
1 Ampulle 100 mg Hydrocortison
1 Einmalspritze 2 ml

1 Nadel/Kaniile rot G 18

1 Nadel/Kaniile orange G 25

1) Nehmen Sie die Ampulle heraus
und driicken Sie fest mit dem
Daumen auf die gelbe Plastikkappe,
damit das Losungsmittel sich mit dem
Pulver ganz unten vermischen kann.

2) Ampulle ein paar Sekunden leicht
schiitteln zum Durchmischen bis sich
das Pulver aufgelost hat und eine
klare Flussigkeit entstanden ist.

3) Entfernen Sie die kleine gelbe
Schutzkappe, die sich in der Mitte
oben auf der Ampulle befindet.

4) Rote Nadel/Kanlile auf die Spritze
stecken und damit von oben in die
Ampulle stechen.

5) Drehen Sie die Ampulle um und
ziehen Sie % des Inhaltes (=0,5 ml)
mit der Spritze auf.

7) Im Bereich des Bauchfetts 8) Danach entsorgen Sie die h
nehmen Sie eine Bauchfalte z.B. in Nadeln/Kaniilen in einem
6) Entfernen Sie die rote die linke Hand zwischen Daumen und durchstichsicheren Gefab (z.B.
Nadel/Kaniile und stecken Sie die Zeigefinger und stechen Sie mit der Schraubglas), damit es nicht zu
orange Nadel/Kaniile auf die Spritze. orangen Nadel/Kaniile mit Spritze im Stichverletzungen kommt.
ca. 45-Grad-Winkel bis unter die J

Haut und injizieren Sie dann den
gesamtem Inhalt.

~N

Bei der intramuskularen Injektion sollte

Abb. 1 A (Fortsetzung)
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diese in die OberschenkelauBenseite
erfolgen und vorzugsweise eine etwas
dickere Nadel/Kaniile verwendet werden
(z.B. G 22).

J

Alternativ kann auch in Ausnahmefallen statt
der Notfallspritze Prednison/Prednisolon 100
mg als Zapfchen (rektal) verabreicht werden.




Leitlinie fiir Eltern von Kindern (2 bis 6 Jahre) mit Nebenniereninsuffizienz

Da bei Ihrem Kind krankheitsbedingt eine Produktionsstérung der Nebennierenhormone vorliegt, muss es taglich lebenswichtige
Glukokortikoidhormone als Medikament einnehmen. Dies ist eine medizinische Leitlinie (freigegeben von der OGES und APEDO) fur Sie (und lhre
Arztin/lhren Arzt), wie Sie die Einnahme der Hormonpraparate bei lhrem Kind in bestimmten Situationen durchfiihren sollen.

Notfallkarte (Notfallausweis), diesen Informationszettel, Tabletten (Medikamente) und Notfallspritze, wenn mdglich, immer bei sich
tragen! Niemals darf die Hormontherapie mit Glukokortikoiden (z.B. Hydrocortone®) abgesetzt werden! Bei Erkrankungen mit Arztkontakt
die Notfallkarte und diesen Informationszettel vorzeigen (eventuell auch den letzten Arztbrief)!

Standardtherapie: Typischerweise Hydrocortison aufgeteilt auf 3 bis 4 Dosen, wobei ca. 50 % der Tagesdosis in der Friih

verabreicht werden. Handelsnamen sind z.B. Alkindi® 0,5/1/2/5 mg, Hydrocortone® 20 mg oder Hydrocortison® 10 mg. Bei
Nichtverfiigbarkeit von Hydrocortisonpraparaten konnen pro 20 mg Hydrocortison (Hydrocortone®/Hydrocortison®/Alkindi®) pro Tag
5 mg Prednisolon 1-0-0 tgl. (Handelsname z.B. Aprednislon® oder Prednisolon®) eingenommen werden.

N\

J

ﬂberhafte Infekte/Erkrankungen \
Bei Temperatur bis 38 Grad Celsius: doppelte Tagesdosis

(z.B. statt exemplarisch Alkindi® 3 mg - 2 mg - 1 mg dann
6 mg - 4 mg - 2 mg; kann auch aufgeteilt werden auf 4
Dosen alle 6 Stunden, z.B. Alkindi 3mg alle 6 Stunden).
Bei Temperatur iber 38 Grad Celsius: dreifache
Tagesdosis aufgeteilt auf 4 Dosen alle 6 Stunden.

Die erhohte Dosis soll fiir ca. 2-3 Tage (ggf. auch langer,
d.h. bis sich das Kind schon deutlich besser fiihlt)
eingenommen werden; danach weiter mit der
Dosis/Schema wie immer. Zudem bei Fieber auf
ausreichende Flussigkeits-/Elektrolyt- (genugend trinken!)
und Kohlenhydratzufuhr achten.

Bei anderen Erkrankungen mit Antibiotikatherapie oder
allgemeinen Erkrankungen bei denen das Kind

bettlagerig ist: doppelte Tagesdosis bis zur Besserung.
ng. auch die von lhren Arzt*innen empfohlenen Dosen/

ﬂrchfall (Diarrho) und Erbrechen \
Bei Durchfall ist die Tagesdosis sofort zu verdoppeln; bei

werden! Bei Erbrechen oder Durchfall auf ausreichende
wssigkeits-/ﬂektrolyt- und Kohlenhydratzufuhr achtey

schwerem oder langer dauerndem Durchfall ist sofort die
Notfallspritze mit 50 mg Hydrocortison (alternativ: Gabe
von 100 mg Prednison supp./Zapfchen) zu verabreichen
und es muss sofort arztliche Hilfe (in erster Linie
Rettungstransport ins Krankenhaus) aufgesucht werden!
Bei Erbrechen ist sofort die zuvor eingenommene Dosis in
dann doppelter Dosis einzunehmen (alternativ: Gabe von
100 mg Prednison supp./Zapfchen v.a. bei mehrmaligem
Erbrechen). Sollte anhaltendes Erbrechen bestehen UND
sich der Allgemeinzustand verschlechtern, ist sofort die
Notfallspritze mit 50 mg Hydrocortison zu verabreichen
und es muss sofort arztliche Hilfe (in erster Linie
Transport mit der Rettung ins Krankenhaus) aufgesucht

Stresssituationen und korperliche Anstrengungen h
Bei ausgepragten psychischen Stresssituationen wie z.B. Trauerfall konnen ausnahmsweise 2,5 mg Hydrocortison zusatzlich zur
normalen Tagesdosis eingenommen werden.

Bei ausgepragten korperlichen Belastungen wie z.B. Tageswanderung kénnen 30-60 Minuten vor der Belastung 2,5 mg Hydrocortison
zusatzlich zur normalen Tagesdosis eingenommen werden. y

Informationen fiir medizinisches Fachpersonal

ﬂleine medizinische Eingriffe/Operationen/Endoskopie\

Zahnarztlicher Eingriff oder kleine ambulante
Eingriffe/Operationen ohne Narkose: zusatzliche
Morgendosis 1 Stunde vor dem Eingriff und dann doppelte
Tagesdosis fur die nachsten 24 Stunden (z.B. bei
exemplarisch Alkindi® 3 mg - 2 mg - 1 mg dann am
Eingriffstag 3 mg morgens, 3 mg 1 Stunde vor dem
Eingriff; nachmittags 4 mg; abends 2 mg; am nachsten
Morgen noch 6 mg in der Friih, dann weiter wie immer).
Endoskopie/Magen-Darm-Spiegelung: bei
Koloskopievorbereitung 50 mg Hydrocortison i.v./s.c. bei
Beginn der Einnahme des Abfiihrmittels; unmittelbar vor
der Endoskopie 50 mg Hydrocortison i.v. (s.c.) und
danach fiir 24h doppelte Tagesdosis. Auf ausreichende

\Fli]ssigkeits—/Elektrolyt— und Kohlenhydratzufuhr achten./

ﬂol}e Operationen mit

\mit Elektrolyten/Glukose.

Intubationsnarkose/Traumen/Intensivaufenthalt \
pro kg Korpergewicht 2 mg Hydrocortison i.v.

(Handelsname Solu-Cortef® oder Hydrocortison®) direkt
vor der Narkoseeinleitung, danach entweder Perfusor mit
50 mg liber 24 Stunden (oder pro kg Korpergewicht 2 mg
Hydrocortison als Bolus alle 4 Stunden) bzw. bis orale Kost-
aufnahme wieder moglich (in der Regel fiir 24 Stunden), dann
doppelte orale Tagesdosis fiir ca. 2 Tage und dann wieder
normale Tagesdosis. Falls kein i.v.-Hydrocortisonpraparat
verflgbar, dann statt 50 mg Hydrocortison 12,5 mg
Prednisolon (Handelsname z.B. Solu-Dacortin®,
Prednisolut®). Begleitend ausreichende Fliissigkeitszufuhr

%

Addison-Krise: SOFORT 50 mg Hydrocortison i.v.(Handelsname Solu-Cortef® oder Hydrocortison®), danach entweder Perfusor mit
50 bis 100 mg Hydrocortison tber 24 Stunden oder 12,5 bis 25 mg Hydrocortison als Bolus alle 6 Stunden. Falls kein i.v.-
Hydrocortisonpraparat verfiighar, dann statt 50 mg Hydrocortison 12,5 mg Prednisolon (Handelsname z.B. Solu-Dacortin®,
Prednisolut®). Bei Besserung schrittweise Dosisreduktion bzw. Umstellung auf orale Hydrocortisontherapie. SOFORT physiologische
Kochsalzlosung (NaCl 0,9%) 20 ml pro kg Korpergewicht als Bolus, danach weitere Flissigkeit und evtl. Glukose 5% oder 10% (cave:
unbedingt auf mogliche Hypoglykamie achten!) je nach individueller Situation.

Notfall-Telefonnummer/Kontakt eines endokrinologischen Teams:

Patient*innendaten (SV-Nr/Diagnose/Therapie):

Abb. 2 A Leitlinie fiir Eltern von Kindern (2 bis 6 Jahre) mit Nebenniereninsuffizienz
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Anleitung fiir die ,Notfallspritze” zur Therapie/Verhinderung einer Addison-Krise

Eine Nebennierenkrise bzw. Addison-Krise ist ein lebensbedrohliches Zustandsbild, welches typischerweise bei schweren Erkrankungen bzw.
Infekten (vor allem Magen-Darm-Erkrankungen) auftreten kann oder falls die Glukokortikoidtherapie vergessen bzw. nicht weiter eingenommen
wird. Typische Beschwerden sind Ubelkeit, Erbrechen, extreme Abgeschlagenheit bis Schlafrigkeit, niedriger Blutdruck und Bauchschmerzen. Zur
Vermeidung oder Therapie solcher Notfallsituationen miissen Sie oder lhre Angehdrigen lhrem Kind die ,,Notfallspritze* mit Hydrocortison
verabreichen und danach sofort arztliche Hilfe (Transport ins Krankenhaus) in Anspruch nehmen!

Wann soll ich die Notfallspritze mit 50 mg Hydrocortison verabreichen?

Die Notfallspritze mit 50 mg Hydrocortison muss im Falle einer schweren Erkrankung, eines Unfalles, wiederholten Erbrechens, schweren
Durchfalls oder bei sonstigen Beschwerden mit Verdacht auf Addison-Krise SOFORT verabreicht werden (auch im Zweifelsfall unbedingt
verabreichen)! Sie oder Ihre Angehorigen konnen bzw. sollen die Notfallspritze verabreichen.

Wie soll ich die Notfallspritze mit 50 mg Hydrocortison verabreichen?

In Ihrem Notfallkit haben Sie 1 Ampulle 100 mg Hydrocortison, eine 2-ml-Spritze, eine ,,dicke“ rote Nadel/Kaniile G18 zum Aufziehen der Losung,
eine orange diinne Nadel/Kaniile G 25 zur subkutanen Injektion (unter die Haut wie eine ,,Thrombosespritze* oder Insulininjektion)

Anmerkung: Eine intramuskuldre Injektion z.B. an der OberschenkelauBenseite ist moglich und sogar im Vergleich zur subkutanen Injektion
schneller voll wirksam; die subkutane Injektion wird hier gezeigt, da sie oft von Patient*innen bevorzugt wird.

Notfallkit (illustratives Beispiel):
1 Ampulle 100 mg Hydrocortison
1 Einmalspritze 2 ml

1 Nadel/Kaniile rot G 18

1 Nadel/Kaniile orange G 25

1) Nehmen Sie die Ampulle heraus
und driicken Sie fest mit dem
Daumen auf die gelbe Plastikkappe,
damit das Losungsmittel sich mit dem
Pulver ganz unten vermischen kann.

2) Ampulle ein paar Sekunden leicht
schitteln zum Durchmischen, bis sich
das Pulver aufgelost hat und eine
klare Flussigkeit entstanden ist.

3) Entfernen Sie die kleine gelbe
Schutzkappe, die sich in der Mitte
oben auf der Ampulle befindet.

4) Rote Nadel/Kanlile auf die Spritze
stecken und damit von oben in die
Ampulle stechen.

5) Drehen Sie die Ampulle um und
ziehen Sie % des Inhaltes (=1,0 ml)
mit der Spritze auf.

7) Im Bereich des Bauchfetts 8) Danach entsorgen Sie die h
nehmen Sie eine Bauchfalte z.B. in Nadeln/Kaniilen in einem
6) Entfernen Sie die rote die linke Hand zwischen Daumen und durchstichsicheren Gefab (z.B.
Nadel/Kaniile und stecken Sie die Zeigefinger und stechen Sie mit der Schraubglas), damit es nicht zu
orange Nadel/Kaniile auf die Spritze. orangen Nadel/Kaniile mit Spritze im Stichverletzungen kommt.
ca. 45 Grad Winkel bis unter die J

Haut und injizieren Sie dann den
gesamtem Inhalt.

~N

Bei der intramuskularen Injektion sollte

Abb. 2 A (Fortsetzung)
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diese in die OberschenkelauBenseite
erfolgen und vorzugsweise eine etwas
dickere Nadel/Kaniile verwendet werden
(z.B. G 22).

J

Alternativ kann auch in Ausnahmefallen statt
der Notfallspritze Prednison/Prednisolon 100
mg als Zapfchen (rektal) verabreicht werden.




Leitlinie fiir Eltern von Kindern (>6 Jahre) mit Nebenniereninsuffizienz

Da bei Ihrem Kind krankheitsbedingt eine Produktionsstérung der Nebennierenhormone vorliegt, muss es taglich lebenswichtige
Glukokortikoidhormone als Medikament einnehmen. Dies ist eine medizinische Leitlinie (freigegeben von der OGES und APEDO) fir Sie (und lhre
Arztin/lhren Arzt), wie Sie die Einnahme der Hormonpraparate bei lhrem Kind in bestimmten Situationen durchfiihren sollen.

Notfallkarte (Notfallausweis), diesen Informationszettel, Tabletten (Medikamente) und Notfallspritze, wenn moglich, immer bei sich

tragen! Niemals darf die Hormontherapie mit Glukokortikoiden (z.B. Hydrocortone®) abgesetzt werden!! Bei Erkrankungen mit Arztkontakt

die Notfallkarte und diesen Informationszettel vorzeigen (eventuell auch den letzten Arztbrief)!

Standardtherapie: : Typischerweise Hydrocortison aufgeteilt auf 3 bis 4 Dosen, wobei ca. 50 % der Tagesdosis in der Friih
verabreicht werden. Handelsnamen sind z.B. Alkindi® 0,5/1/2/5 mg, Hydrocortone® 20 mg oder Hydrocortison® 10 mg. Bei
Nichtverfiigbarkeit von Hydrocortisonpraparaten konnen pro 20 mg Hydrocortison (Hydrocortone®/Hydrocortison®/Alkindi®) pro Tag
5 mg Prednisolon 1-0-0 tgl. (Handelsname z.B. Aprednislon® oder Prednisolon®) eingenommen werden.

~\

J

(z.B. statt exemplarisch Alkindi® 5 mg - 3 mg - 2 mg dann
10 mg - 6 mg - 4 mg; kann auch aufgeteilt werden auf 4
Dosen alle 6 Stunden, z.B. Alkindi® 5 mg alle 6 Stunden).
Bei Temperatur iber 38 Grad Celsius: dreifache
Tagesdosis aufgeteilt auf 4 Dosen alle 6 Stunden.

Die erhohte Dosis soll fiir ca. 2-3 Tage (ggf. auch langer,
d.h. bis sich das Kind sich schon deutlich besser fiihlt)
eingenommen werden; danach weiter mit der
Dosis/Schema wie immer. Zudem bei Fieber auf
ausreichende Flussigkeits-/Elektrolyt- (genugend
trinken!) und Kohlenhydratzufuhr achten.

Bei anderen Erkrankungen mit Antibiotikatherapie oder
allgemeinen Erkrankungen, bei denen das Kind

ﬁberhafte Infekte/Erkrankungen \
Bei Temperatur bis 38 Grad Celsius: doppelte Tagesdosis

bettlagerig ist: doppelte Tagesdosis bis zur Besserung.
@. auch die von Ihren Arzt*innen empfohlenen Dosen/

ﬂrchfall (Diarrho) und Erbrechen \
Bei Durchfall ist die Tagesdosis sofort zu verdoppeln; bei

schwerem oder langer dauerndem Durchfall ist sofort die
Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison (alternativ:
Gabe von 100 mg Prednison supp./Zapfchen) zu
verabreichen und sofort arztliche Hilfe (in erster Linie
Rettungstransport ins Krankenhaus) aufzusuchen!

Bei Erbrechen ist sofort die zuvor eingenommene Dosis in
dann doppelter Dosis einzunehmen (alternativ: Gabe von
100 mg Prednison supp./Zapfchen v.a. bei mehrmaligem
Erbrechen). Sollte anhaltendes Erbrechen bestehen UND
sich der Allgemeinzustand verschlechtern, ist sofort die
Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison zu verabreichen
und es muss sofort arztliche Hilfe (in erster Linie
Transport mit der Rettung ins Krankenhaus) aufgesucht
werden! Bei Erbrechen oder Durchfall auf ausreichende

stigkeits-/Elektrolyt— und Kohlenhydratzufuhr achtey

Stresssituationen und korperliche Anstrengungen

Bei ausgepragten psychischen Stresssituationen wie z.B. Trauerfall oder Priifungen (z.B. Matura) konnen ausnahmsweise 2,5 bis 5 mg

N

Hydrocortison (z.B. 30-60 Minuten vor der Priifung) zusatzlich zur normalen Tagesdosis eingenommen werden.
Bei ausgepragten korperlichen Belastungen wie z.B. Marathon oder Tageswanderung konnen 30-60 Minuten vor der Belastung 2,5 bis 5

mg Hydrocortison zusatzlich zur normalen Tagesdosis eingenommen werden.

J

Informationen fiir medizinisches Fachpersonal

Zahnarztlicher Eingriff oder kleine ambulante
Eingriffe/Operationen ohne Narkose: zusatzliche
Morgendosis 1 Stunde vor dem Eingriff und dann doppelte
Tagesdosis fur die nachsten 24 Stunden (z.B. bei Alkindi®
5 mg - 3 mg - 2 mg, dann am Eingriffstag 5 mg morgens, 5
mg 1 Stunde vor dem Eingriff; nachmittags 6 mg; abends
4 mg; am nachsten Morgen noch 10 mg in der Friih und
dann weiter wie immer).
Endoskopie/Magen-Darm-Spiegelung: bei
Koloskopievorbereitung 100 mg Hydrocortison i.v./s.c.
bei Beginn der Einnahme des Abfiihrmittels; unmittelbar
vor der Endoskopie 100 mg Hydrocortison i.v. (s.c.) und
danach fiir 24h doppelte Tagesdosis. Auf ausreichende

/Kleine medizinische Eingriffe/Operationen/Endoskopie\

/Grol&e Operationen mit \

Intubationsnarkose/Traumen/Intensivaufenthalt

2 mg pro kg Korpergewicht Hydrocortison i.v.
(Handelsname Solu-Cortef® oder Hydrocortison®) direkt
vor der Narkoseeinleitung, danach entweder Perfusor mit
100 mg bei prapubertédren Kindern und 150 mg bei
postpubertaren Kindern tber 24 Stunden (oder pro kg
Korpergewicht 2 mg Hydrocortison als Bolus alle 4 Stunden),
bzw. bis orale Kostaufnahme wieder moglich (in der Regel
fur 24 Stunden), dann doppelte orale Tagesdosis fur ca. 2
Tage und dann wieder normale Tagesdosis. Falls kein i.v.-
Hydrocortisonpraparat verfiigbar, dann statt 100 mg
Hydrocortison 25 mg Prednisolon (Handelsname z.B.

Fliissigkeits-/Elektrolyt- und Kohlenhydratzufuhr achten./

Solu-Dacortin®, Prednisolut®). Begleitend ausreichende
\Fll]ssigkeitszufuhr mit Elektrolyten/Glukose. /

Addison-Krise: SOFORT 100 mg Hydrocortison i.v. (Handelsname Solu-Cortef® oder Hydrocortison®), danach entweder Perfusor mit
100 bis 200 mg Hydrocortison iiber 24 Stunden oder 25 bis 50 mg Hydrocortison als Bolus alle 6 Stunden. Falls kein i.v.-
Hydrocortisonpraparat verfiigbar, dann statt 100 mg Hydrocortison 25 mg Prednisolon (Handelsname z.B. Solu-Dacortin®,
Prednisolut®). Bei Besserung schrittweise Dosisreduktion bzw. Umstellung auf orale Hydrocortisontherapie. SOFORT

physiologische Kochsalzldsung (NaCl 0,9%) 20 ml pro kg Korpergewicht als Bolus, danach weitere Flissigkeit und evtl. Glukose 5%
oder 10% (cave: unbedingt auf mogliche Hypoglykamie achten!) je nach individueller Situation.

Notfall-Telefonnummer/Kontakt eines endokrinologischen Teams:
Patient*innendaten (SV-Nr/Diagnose/Therapie):

Abb. 3 A Leitlinie fiir Eltern von Kindern (> 6 Jahre) mit Nebenniereninsuffizienz
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Originalien

Anleitung fiir die ,Notfallspritze” zur Therapie/Verhinderung einer Addison-Krise

Eine Nebennierenkrise bzw. Addison-Krise ist ein lebensbedrohliches Zustandsbild, welches typischerweise bei schweren Erkrankungen bzw.
Infekten (vor allem Magen-Darm-Erkrankungen) auftreten kann oder falls die Glukokortikoidtherapie vergessen bzw. nicht weiter eingenommen
wird. Typische Beschwerden sind Ubelkeit, Erbrechen, extreme Abgeschlagenheit bis Schléfrigkeit, niedriger Blutdruck und Bauchschmerzen. Zur
Vermeidung oder Therapie solcher Notfallsituationen missen Sie oder lhre Angehorigen lhrem Kind die ,,Notfallspritze“ mit Hydrocortison 100 mg
verabreichen und danach sofort arztliche Hilfe (Transport ins Krankenhaus) in Anspruch nehmen!

Wann soll ich die Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison verabreichen?

Die Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison muss im Falle einer schweren Erkrankung, eines Unfalls, wiederholten Erbrechens, schweren
Durchfalls oder bei sonstigen Beschwerden mit Verdacht auf Addison-Krise SOFORT verabreicht werden (auch im Zweifelsfall unbedingt
verabreichen)! Sie oder Ihre Angehdrigen konnen bzw. sollen die Notfallspritze verabreichen.

Wie soll ich die Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison verabreichen?

In lhrem Notfallkit haben Sie 1 Ampulle 100 mg Hydrocortison, eine 2-ml-Spritze, eine ,,dicke“ rote Nadel/Kaniile G18 zum Aufziehen der Losung,
eine orange diinne Nadel/Kaniile G 25 zur subkutanen Injektion (unter die Haut wie eine ,,Thrombosespritze*“ oder Insulininjektion)

Anmerkung: Eine intramuskulare Injektion z.B. an der OberschenkelauBenseite ist moglich und sogar im Vergleich zur subkutanen Injektion
schneller voll wirksam; die subkutane Injektion wird hier gezeigt, da sie oft von Patient*innen bevorzugt wird.

Notfallkit (illustratives Beispiel): 1) Nehmen Sie die Ampulle heraus 2) Ampulle ein paar Sekunden leicht
1 Ampulle 100 mg Hydrocortison und driicken Sie fest mit dem schutteln zum Durchmischen, bis sich
1 Einmalspritze 2 ml Daumen auf die gelbe Plastikkappe, das Pulver aufgelost hat und eine

1 Nadel/Kantile rot G 18 damit das Losungsmittel sich mit dem klare Flussigkeit entstanden ist.

1 Nadel/Kaniile orange G 25 Pulver ganz unten vermischen kann.

3) Entfernen Sie die kleine gelbe 4) Rote Nadel/Kaniile auf die Spritze 5) Drehen Sie die Ampulle um und
Schutzkappe, die sich in der Mitte stecken und damit von oben in die ziehen Sie den gesamten Inhalt mit
oben auf der Ampulle befindet. Ampulle stechen. der Spritze auf.

1
)

7) Im Bereich des Bauchfetts 8) Danach entsorgen Sie die )
nehmen Sie eine Bauchfalte z.B. in Nadeln/Kaniilen in einem
6) Entfernen Sie die rote die linke Hand zwischen Daumen und durchstichsicheren GefaB (z.B.
Nadel/Kaniile und stecken Sie die Zeigefinger und stechen Sie mit der Schraubglas), damit es nicht zu
orange Nadel/Kaniile auf die Spritze. orangen Nadel/Kaniile mit Spritze im Stichverletzungen kommt.
ca. 45 Grad Winkel bis unter die J

Haut und injizieren Sie dann
den gesamten Inhalt.

Bei der intramuskuldren Injektion sollte
diese in die OberschenkelauBenseite
erfolgen und vorzugsweise eine etwas
dickere Nadel/Kaniile verwendet werden
(z.B. G 22).

J

Alternativ kann auch in Ausnahmefallen statt
der Notfallspritze Prednison/Prednisolon 100
mg als Zapfchen (rektal) verabreicht werden.

Abb. 3 A (Fortsetzung)
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Leitlinie fiir erwachsene Patient*innen mit Nebenniereninsuffizienz

Da bei Ihnen krankheitsbedingt eine Produktionsstorung der Nebennierenhormone vorliegt, missen Sie taglich lebenswichtige
Glukokortikoidhormone als Medikament einnehmen. Dies ist eine medizinische Leitlinie (freigegeben von der OGES und APEDO) fir Sie (und lhre
Arztin/lhren Arzt), wie Sie die Einnahme der Hormonpraparate in bestimmten Situationen durchfiihren sollen.

Notfallkarte (Notfallausweis), diesen Informationszettel, Tabletten (Medikamente) und Notfallspritze, wenn moglich, immer bei sich
tragen! Niemals darf die Hormontherapie mit Glukokortikoiden (z.B. Hydrocortone®) abgesetzt werden!! Bei Erkrankungen mit Arztkontakt
die Notfallkarte und diesen Informationszettel vorzeigen (eventuell auch den letzten Arztbrief)!

Standardtherapie: Hydrocortison 15 bis 25 mg aufgeteilt auf 2-3 Tagesdosen, wobei ca. 50-75 % der Tagesdosis in der Friih h
verabreicht werden. Handelsnamen sind z.B. Hydrocortone® 20 mg oder Hydrocortison® 10 mg. Bei Nichtverfiigbarkeit von
Hydrocortisonpraparaten konnen pro 20 mg Hydrocortison (Hydrocortone®/Hydrocortison®) pro Tag 5 mg Prednisolon 1-0-0 tgl.
(Handelsname z.B. Aprednislon® oder Prednisolon®) eingenommen werden. )

Fieberhafte Infekte/Erkrankungen

Bei Temperatur bis 39 Grad Celsius: doppelte Tagesdosis
(z.B. statt Hydrocortone 20 mg %2 - ¥ - 4 dann 1 - ¥2 - 13).
Bei Temperatur uber 39 Grad Celsius: dreifache
Tagesdosis

Die erhohte Dosis soll fiir ca. 2-3 Tage (d.h. bis man sich
schon deutlich besser fiihlt, ggf. auch langer)
eingenommen werden; danach weiter mit der Dosis wie
immer. Zudem bei Fieber auf ausreichende
Flissigkeitszufuhr (gentligend trinken!) achten.

Bei anderen Erkrankungen mit Antibiotikatherapie oder
allgemeinen Erkrankungen, bei denen man bettlagerig ist:

doppelte Tagesdosis bis zur Besserung.
Ggf. auch die von Ihren Arzt*innen empfohlenen Dosen.

Durchfall (Diarrho) und Erbrechen

Bei Durchfall ist die Tagesdosis sofort zu verdoppeln; bei
schwerem oder langer dauerndem Durchfall ist sofort die
Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison zu verabreichen
und es muss sofort arztliche Hilfe (in erster Linie
Transport mit der Rettung ins Krankenhaus) aufgesucht
werden!
Bei Erbrechen ist sofort die zuvor eingenommene Dosis in
dann doppelter Dosis einzunehmen. Sollte dann innerhalb
von 30 Minuten wiederholt Erbrechen auftreten, ist sofort
die Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison zu
verabreichen und es muss sofort arztliche Hilfe (in erster
Linie Transport mit der Rettung ins Krankenhaus)
aufgesucht werden!

Bei Erbrechen und/oder Durchfall auf ausreichende
Flissigkeitszufuhr (gentligend trinken!) achten.

Stresssituationen und korperliche Anstrengungen

Bei ausgepragten psychischen Stresssituationen wie z.B. Trauerfall oder Priifungen (z.B. Matura) konnen ausnahmsweise 5-10 mg

\

Hydrocortison (z.B. 30-60 Minuten vor der Priifung) zusatzlich zur normalen Tagesdosis eingenommen werden.
Bei ausgepragten korperlichen Belastungen wie z.B. Marathon oder Tageswanderung sollen 30-60 Minuten vor der Belastung 5-10 mg

Hydrocortison zusatzlich zur normalen Tagesdosis eingenommen werden.

J

Informationen fiir medizinisches Fachpersonal

Zahnarztlicher Eingriff oder kleine ambulante
Eingriffe/Operationen ohne Narkose: zusatzliche
Morgendosis 1 Stunde vor dem Eingriff und dann doppelte
Tagesdosis fir die nachsten 24 Stunden (z.B. bei
Hydrocortone 20 mg %2 - ¥ - %, dann am Eingriffstag %2
Tablette morgens, %2 Tablette 1 Stunde vor dem Eingriff;
mittags und abends je 2 Tablette; am nachsten Morgen
noch 1 Tablette in der Friih und dann weiter wie immer).
Endoskopie/Magen-Darm-Spiegelung: bei
Koloskopievorbereitung 100 mg Hydrocortison i.v./s.c.
bei Beginn der Einnahme des Abfiihrmittels; unmittelbar
vor der Endoskopie 100 mg Hydrocortison i.v. (s.c.) und

/Kleine medizinische Eingriffe/Operationen/Endoskopie

GroBe Operationen mit
Intubationsnarkose/Traumen/Intensivaufenthalt

100 mg Hydrocortison i.v. (Handelsname Solu-Cortef®
oder Hydrocortison®) direkt vor der
Narkoseeinleitung/Anasthesie, danach entweder Perfusor
mit 200 mg Hydrocortison tiber 24 Stunden oder 50 mg
Hydrocortison als Bolus alle 6 Stunden, bis orale
Kostaufnahme wieder moglich (in der Regel bis zum
Morgen des 1. postoperativen Tages), dann doppelte
orale Tagesdosis fiir ca. 2 Tage und dann wieder normale
Tagesdosis. Falls kein i.v.-Hydrocortisonpraparat
verfligbar, dann statt 100 mg Hydrocortison 25 mg
Prednisolon (Handelsname z.B. Solu-Dacortin®,

danach fiir 24h doppelte Tagesdosis. Auf ausreichende
Flissigkeitszufuhr achten.

Prednisolut®). Begleitend ausreichende Flissigkeitszufuhr
mit Elektrolyten/Glukose.

.

Geburt: 100 mg Hydrocortison i.v. bei Beginn der Wehen; dann Hydrocortison-Perfusor 200 mg/24h (oder 50 mg Hydrocortison i.v.
alle 6h) bis Geburt; dann doppelte Tagesdosis fiir 24 h und dann weitere Therapie wie immer.

~

\

Addison-Krise: SOFORT 100 mg Hydrocortison i.v. (Handelsname Solu-Cortef® oder Hydrocortison®), danach entweder Perfusor mit
200 mg Hydrocortison uber 24 Stunden oder 50 mg Hydrocortison als Bolus alle 6 Stunden. Falls kein i.v.-Hydrocortisonpraparat
verfugbar, dann statt 100 mg Hydrocortison 25 mg Prednisolon (Handelsname z.B. Solu-Dacortin®, Prednisolut®). Bei Besserung
schrittweise Dosisreduktion bzw. Umstellung auf orale Hydrocortisontherapie. SOFORT 1 Liter physiologische Kochsalzlosung (NaCl
0,9%) innerhalb einer Stunde und danach weitere Fliissigkeit und evtl. Glukose 5% (cave: auf mogliche Hypoglykamie achten!) je
knach individueller Situation.

J

Notfall-Telefonnummer/Kontakt eines endokrinologischen Teams:
Patient*innendaten (SV-Nr/Diagnose/Therapie):

Abb. 4 A Leitlinie fiir erwachsene Patient*innen mit Nebenniereninsuffizienz
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Anleitung fiir die ,Notfallspritze” zur Therapie/Verhinderung einer Addison-Krise

Eine Nebennierenkrise bzw. Addison-Krise ist ein lebensbedrohliches Zustandsbild, welches typischerweise bei schweren Erkrankungen bzw.
Infekten (vor allem Magen-Darm-Erkrankungen) auftreten kann oder falls die Glukokortikoidtherapie vergessen bzw. nicht weiter eingenommen
wird. Typische Beschwerden sind Ubelkeit, Erbrechen, extreme Abgeschlagenheit bis Schlafrigkeit, niedriger Blutdruck und Bauchschmerzen. Zur
Vermeidung oder Therapie solcher Notfallsituationen miissen Sie oder lhre Angehdrigen die ,,Notfallspritze“ mit Hydrocortison 100 mg
verabreichen und danach sofort arztliche Hilfe (Transport ins Krankenhaus) aufsuchen!

Wann soll ich die Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison verabreichen?

Die Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison muss im Falle einer schweren Erkrankung, eines Unfalles, wiederholten Erbrechens, schweren
Durchfalls oder bei sonstigen Beschwerden mit Verdacht auf Addison-Krise SOFORT verabreicht werden (auch im Zweifelsfall unbedingt
verabreichen)! Sie oder Ihre Angehorigen konnen bzw. sollen die Notfallspritze verabreichen.

Wie soll ich die Notfallspritze mit 100 mg Hydrocortison verabreichen?

In Ihrem Notfallkit haben Sie 1 Ampulle 100 mg Hydrocortison, eine 2-ml-Spritze, eine ,,dicke“ rote Nadel/Kaniile G18 zum Aufziehen der Losung,
eine orange diinne Nadel/Kaniile G 25 zur subkutanen Injektion (unter die Haut wie eine ,,Thrombosespritze* oder Insulininjektion)

Anmerkung: Eine intramuskuldre Injektion z.B. an der OberschenkelauBenseite ist moglich und sogar im Vergleich zur subkutanen Injektion
schneller voll wirksam; die subkutane Injektion wird hier gezeigt, da sie oft von Patient*innen bevorzugt wird.

Notfallkit (illustratives Beispiel):
1 Ampulle 100 mg Hydrocortison
1 Einmalspritze 2 ml

1 Nadel/Kaniile rot G 18

1 Nadel/Kaniile orange G 25

1) Nehmen Sie die Ampulle heraus
und driicken Sie fest mit dem
Daumen auf die gelbe Plastikkappe,
damit das Losungsmittel sich mit dem
Pulver ganz unten vermischen kann.

2) Ampulle ein paar Sekunden leicht
schitteln zum Durchmischen, bis sich
das Pulver aufgelost hat und eine
klare Flussigkeit entstanden ist.

3) Entfernen Sie die kleine gelbe
Schutzkappe, die sich in der Mitte
oben auf der Ampulle befindet.

4) Rote Nadel/Kanlile auf die Spritze
stecken und damit von oben in die
Ampulle stechen.

5) Drehen Sie die Ampulle um und
ziehen Sie den gesamten Inhalt mit
der Spritze auf.

7) Im Bereich des Bauchfetts 8) Danach entsorgen Sie die h
nehmen Sie eine Bauchfalte z.B. in Nadeln/Kaniilen in einem
6) Entfernen Sie die rote die linke Hand zwischen Daumen und durchstichsicheren Gefal (z.B.
Nadel/Kaniile und stecken Sie die Zeigefinger und stechen Sie mit der Schraubglas), damit es nicht zu
orange Nadel/Kaniile auf die Spritze. orangen Nadel/Kaniile mit Spritze im Stichverletzungen kommt.
ca. 45 Grad Winkel bis unter die J

Haut und injizieren Sie sich dann
den gesamten Inhalt.

Bei der intramuskularen Injektion sollte

Abb. 4 A (Fortsetzung)

‘ Journal fiir Klinische Endokrinologie und Stoffwechsel

diese in die OberschenkelauBenseite
erfolgen und vorzugsweise eine etwas
dickere Nadel/Kaniile verwendet werden
(z.B. G 22).

J

Alternativ kann auch in Ausnahmefallen statt
der Notfallspritze Prednison/Prednisolon 100
mg als Zapfchen (rektal) verabreicht werden.
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