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' HOVEDBUDSKABER

» Akromegali er en sjalden sygdom
med et broget symptombillede: knog-
leveekst, gget svedsekretion,
sgvnapng, type 2-diabetes, hyperten-

sion m.m.

Akromegali er en sjeelden sygdom med en arlig incidens
pa fire pr. million. Akromegali skyldes som oftest et
vaksthormonproducerende hypofyseadenom. Sygdom-
men diagnosticeres typisk med 5-10 &rs forsinkelse, og
ubehandlet er den forbundet med betydelig morbiditet
og gget mortalitet [1]. I et nyligt publiceret dansk stu-
die dokumenteres det, at morbiditeten er signifikant
pget allerede i den praediagnostiske fase af sygdommen
[2], hvorfor vi i denne artikel satter fokus pa akrome-
galis brogede symptombillede.

/ATIOLOGI OG PATOGENESE

f\rsagen er nasten altid (> 99%) en godartet vaksthor-
monproducerende hypofysetumor, som oftest opstar
sporadisk, men kan veere arvelig.

SYMPTOMER 0G FUND

Den kliniske mistanke kan vare vanskelig at vaekke,
idet symptomerne udvikles gradvist og langsomt (Fi-
gur 1). Et nyt dansk studie viser, at patientalderen pa
diagnosetidspunktet over en 20-érig periode har holdt
sig konstant pd omkring 49 ar [2].

Symptomer og fund omfatter isaer breddevaekst af
fingre og taeer, forgrovede ansigtstreek med fortykkelse
af pandebenet, tiltagende underbid og diastema (sta-
kitteender). Den ledsagende blgddelsvakst og veeskere-
tention medfgrer vaekst af tungen, et karakteristisk
»svampet« handtryk og bilateral karpaltunnelsyndrom.
Hovedparten af patienterne beretter om gget ring- og
skostgrrelse pa diagnosetidspunktet.

Tumorens placering og stgrrelse kan medfgre tryk
pa chiasma opticum og dermed synspévirkning, f.eks.
bitemporal hemianopsi, ligesom indveekst i sinus caver-
nosus kan medfgre gjenmuskelpareser [3, 4]. Partiel el-
ler total hypofyseinsufficiens forekommer med en hyp-
pighed pé 40%, og samtidig produktion af prolaktin fra
tumoren, som ses hos 30%, kan vaere symptomgivende

forsinkelse, og morbiditeten i den
praediagnostiske periode er klart gget.

» Diagnosen er nem at stille, nar mis-
tanken er vakt, og der findes gode
behandlingsmuligheder.

» Diagnosen stilles oftest med 5-10 ars

g FIGUR 1

Udvikling af akromegali over en arraekke.
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[5]. Hovedpine er et hyppigt symptom med en fore-
komst pé 60% (Tabel 1).

Smerter fra bevaegeapparatet og ledsagende funkti-
onsindskreenkning forekommer hyppigt [6], ligesom en
pget knogleomsetningshastighed medvirker til en gget
forekomst af vertebrale frakturer trods et ofte normalt
knoglemineralniveau bedgmt ved DXA-skanning [7, 8].
Praevalensen af ledsymptomer er 4-12 gange hgjere hos
patienterne end hos baggrundsbefolkningen og omfat-
ter sma og store led. Symptomer og fund kan ligne
symptomerne pa artritis, men opfylder ikke kriterierne
herfor og er i stedet karakteriseret ved bruskhypertrofi
og breddeggede ledspalter [7, 9].
Neuropatisymptomer, iser bilateralt karpaltunnelsyn-
drom, forekommer hos nesten 50% pé diagnosetids-
punktet [10].

Sygdommen er forbundet med kardiovaskulaer mor-
biditet og overdgdelighed, som hovedsageligt skyldes
hypertension, kardiomyopati, arytmier og klapsygdom
[1].1 et nyligt publiceret studie har man tilmed pavist,
at risikoen for hypertension, hjertesvigt og akut myo-
kardieinfarkt er mest udtalt fgr diagnosetidspunktet,
og at risikoen tilsvarende falder det forste &r efter diag-
nosen [2].

Ved aktiv akromegali eendres luftvejenes anatomi
og funktionalitet, hvorfor obstruktiv sgvnapng fore-
kommer hos op til 80% pé diagnosetidspunktet [11]
tillige med markant gget hyppighed fgr diagnosetids-
punktet [2].

Veksthormon virker insulinantagonistisk ved at sti-
mulere omsatningen af frie fedtsyrer og nedsette opta-
gelsen af glukose i skeletmuskulaturen. Op imod halv-
delen af patienterne har nedsat glukosetolerans, og
mere end en fjerdedel har diabetes mellitus pa diagno-
setidspunktet. Kirurgisk sanering normaliserer gluko-
semetabolismen, hvorimod en vis grad af glukoseinto-
lerans kan persistere ved medicinsk behandling [12].




Sygdommens absolutte sjeldenhed, langsomme ud-
vikling og mangeartede symptomer og fund ggr det
sveert at f& mistanken vakt, og de iatrotrope symptomer
er tilsvarende ikke uniforme. Det kan veere veekstfaeno-
mener, synsproblemer, hovedpine og systemiske kom-
plikationer sdsom hypertension og hjertesvigt. Blot 11-
14% af patienterne opsgger leege pga. @ndringer i
udseende eller vaekst [13-15]. Oftest (hos 44%) er det
den alment praktiserende laege, som far mistanke om
sygdommen, men pga. dens mangeartede praesentati-
onsformer kan mistanken ogsa opsta hos leeger i mange
andre specialer (neurologi, oftalmologi, odontologi,
reumatologi, ortopadkirurgi og kardiologi) [15].

DIAGNOSE

Diagnosen stilles pd baggrund af relevante symptomer,
forhgjet serumniveau af insulin-like growth factor 1
samt resultaterne af serielle mélinger af vaeksthormon
under peroral glukosebelastning. MR-skanning af hy-
pofysen udfgres ved biokemisk verificeret akromegali.
Samtidig méles prolaktin, og insufficiens af den gvrige
hypofysefunktion screenes.

BEHANDLING

Fgrstevalgsbehandling er transsfenoidal adenomek-
tomi, som er effektivt hos godt 50% [4, 16]. Medika-
mentel behandling med langtidsvirkende somatostati-
nanalog (SA) er andetvalg og medfgrer
sygdomskontrol hos ca. 60%. Tredjevalgsbehandling
med en vaeeksthormonreceptorantagonist, ofte i kombi-
nation med SA, muligger, at sygdomskontrol ultimativt
kan opnas hos nasten alle patienter, sdledes at fokuse-
ret strdlebehandling mod adenomet kun sjeeldent kom-
mer pa tale.

KONKLUSION

Akromegali er en meget sjelden sygdom med en broget
symptomatologi. Til trods for en karakteristisk og gen-
kendelig feenotype diagnosticeres akromegali typisk
forst 5-10 ar efter sygdomsdebut, hvorfor patienterne
pa diagnosetidspunktet ofte har manifeste symptomer.
Om end a priori-sandsynligheden er lav, kan det vaere
en relevant differentialdiagnose at ihukomme i ud-
valgte tilfeelde. Det burde kunne medvirke til en afkort-
ning af den diagnostiske forsinkelse og dermed bedring
af prognosen.
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Acromegaly is a rare and disabling disease with a plethora
of symptoms and signs attributed to sustained elevations
and actions of growth hormone and insulin-like growth
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E TABEL 1

Kliniske manifestationer.

Type Manifestationer
Synfeltsdefekt, hovedpine, gjenmuskelparese, hypofyseinsufficiens

Hyperhidrose, fortykket hud, forgrovede ansigtstraek, prognatisme,
diastema, tykke fingre, svampet handtryk, brede fadder
Karpaltunnelsyndrom, polyartrose, artralgi, myalgi, vertebral fraktur
Hypertension, hjerteinsufficiens, arytmi, kardiomyopati, aorta- og
mitralklapinsufficiens

Insulinresistens, nedsat glukosetolerans, diabetes mellitus,
vaskeretention

Tumortryk
Fremtoningspraeg

Bevaegeapparat
Kardiovaskulaere komplikationer

Metaboliske effekter

Respiratoriske komplikationer Makroglossi, obstruktion af gvre luftveje/snorken, sevnapng

factor 1. Acromegaly is characterised by excessive somatic
growth and multiple comorbidities in addition to occasional
compression of the optic nerve and hypopituitarism due to
the underlying adenoma. The course of the disease is
insidious, and a diagnostic delay of 5-10 years is typical, and
this pre-diagnostic period is also associated with increased
morbidity. Effective treatment is available, once the
diagnosis is established.
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