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vor

Liebe Leserin, lieber Leser,

Ihr Arzt hat bei Ihnen eine Akromegalie festgestellt — eine
Erkrankung, die viele Frage und Unsicherheiten aufwirft:
Was bedeutet das flr mich und mein weiteres Leben?
Welche Behandlungsmdglichkeiten gibt es? Wie sieht
meine Zukunft aus?

Die meisten Betroffenen sind von der Diagnose Akrome-
galie erst einmal Uberfordert und verwirrt — das ist eine
ganz normale Reaktion. lhr Arzt wird die Erkrankung und
alle weiteren MaRRnahmen ausfihrlich mit Ihnen bespre-
chen oder hat es vielleicht auch schon getan. Er hat lhnen
auch diese Broschire gegeben, mit der wir Ihnen gerne
weitere Hilfestellung geben mochten.

Mit dieser Broschire kénnen Sie sich umfassend infor-
mieren. Hier erfahren Sie, was eine Akromegalie genau
ist, welche Untersuchungen und Behandlungen auf Sie
zukommen werden und wie es nach der Therapie flr Sie
weitergeht. Am Ende der Broschire finden Sie hilfreiche
Internet-Adresse, die lhnen neben vielem anderem den
Weg zu einer Selbsthilfegruppe zeigen. Denn seien Sie
sich sicher, auch wenn die Akromegalie eine seltene Er
krankung ist, Sie sind nicht allein!
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Akromegalie -

was ist das?

In der Hirnanhangsdriise
wird zu viel Wachs-
tumshormon gebildet

Die Akromegalie ist eine seltene Erkran-
kung. Sie betrifft in Deutschland nur etwa
3000 bis 5000 Erwachsene und tritt meist
im mittleren Lebensalter auf. Manner und
Frauen sind gleich haufig betroffen.
Ursache ist in aller Regel ein gutartiger Tu-
mor der Hirnanhangsdriise, ein sogenann-
tes Hypohysenadenom. Dieser Tumor bil-
det unkontrolliert Wachstumshormon. Bei
Kindern fihrt das zum Riesenwuchs. Bei
Erwachsenen bewirkt der Uberschuss an
Wachstumshormon, dass bestimmte Kor
perteile grolRer werden. Dies betrifft vor al-
lem die Hande, FiRe, Kinn, Nase. Aber auch
innere Organe koénnen in Mitleidenschaft
gezogen werden.

DerTumor selbst ist gutartig. Das bedeutet,
dass er lokal begrenzt wachst und sich nicht
Uber den gesamten Korper ausbreitet. War
um manche Menschen einen solchen Tumor
bilden, ist bislang unklar.

GUT ZU WISSEN

'l Akromegalie setzt sich aus den Wortern Akro- und
-megalie zusammen. ,Akron” ist griechisch und
bedeutet , Spitze; gemeint sind die Spitzen des

Koérpers wie Nase, Kinn, Hande und FiRe. ,Mega”

bedeutet grofs. Akromegalie bedeutet also frei Uber
setzt ,, GrolBe Korperenden”

Hirnanhangsdriise

¢ Die Hirnanhangsdrise ist eine etwa kirsch-
kerngrofRe Drlse, die an der Unterseite des
Gehirns hinter der Nasenwurzel liegt.

e Sie produziert das Wachstumshormon und
gibt es ins Blut ab.

¢ \Wachstumshormon stimuliertdie Leber, den
Insulin-8hnlichen Wachstumsfaktor (IGF1) zu
bilden. IGF-1 vermittelt viele Wirkungen des
Wachstumshormons im Kérper.

»)» Als ich das Wort ,Tumor” hérte, habe ich gleich
an Krebs und Tod gedacht. Mein Arzt hat mir
dann erst einmal erklart, dass es auch gutartige
Tumoren gibt, die gut behandelt werden kon-
nen und die Lebenserwartung kaum einschran-
ken. Das war eine grol3e Erleichterung fiir mich.
— Patientenzitat



Beschwerden
Hervorspringende Nase,
markantes Kinn, grofse
Hande und Fifse

Die Beschwerden bei einer Akromegalie entwickeln sich
sehr langsam, so dass Sie selbst, lhre Angehorigen und
Freunde meist lber einen langen Zeitraum keine deutlichen
Veranderungen festgestellt haben. Bei vielen Patienten
wird eine Akromegalie daher erst nach finf bis zehn Jahren
vom Arzt diagnostiziert.

Patientenzitat: ,Mein Hausarzt hat fast sechs Jahre ge-
braucht, bis er meine Beschwerden richtig einordnen konn-
te und mich zu einem Facharzt fiir Hormonerkrankungen
geschickt hat. Dort bin ich auch heute noch und fiihle mich
gut betreut.”

Die Akromegalie fihrt bei den Erkrankten zur Vergrébe-
rung der Gesichtszlige und zur Vergrofserung von Hénden
und FiRen. Wenn Ring-, Handschuh- und SchuhgrofRe zu-
nehmen, Kopf-, Gelenk- und Rickenschmerzen oder Zyk-
lus- und Potenzstoérungen auftreten, die Zunge sich vergro-
Rert oder die Zahnabsténde weiter werden, man vermehrt
schwitzt oder ein Kribbeln in den Handen verspdrt, kann
dies auf eine Akromegalie hindeuten. Aufgrund der vergro-
Rerten Zunge kann es zu einem Schlaf-Apnoe-Syndrom mit
heftigem Schnarchen und erschwerter Atmung in der Nacht
kommen.

Neben diesen dufderlich sichtbaren Verdanderungen wachsen
aber auch innere Organe wie Herz oder Leber, was mit Sto-
rungen verschiedener Organ- und Stoffwechselfunktionen
einhergeht. Es konnen ein Diabetes mellitus (Zuckererkran-
kung), ein erhdhter Blutdruck und Darmpolypen auftreten.
Da der Tumor im Kopf langsam weiterwachst, kann er auf
den Sehnerv drlicken, was das Sehvermogen verschlech-
tert. Auch kann die Hirnanhangsdrise selbst beeintrachtigt
werden und ein Mangel an anderen Hormonen, die von der
Hirnanhangsdriise gebildet werden, auftreten.

Art der Betroffene
Beschwerden Patienten
VergrofRerung von Handen, FiRen, Kinn, Nase, Zunge u.a. 86 %
Veranderungen im Bereich des Kiefers und des Gesichts 74 %
Verstarktes Schwitzen 48 %
Gelenkbeschwerden 46 %
Kopfschmerzen 40 %

Libidoverlust, Potenzstérungen bei Mannern, ausblei-

bende Monatsblutung und Zyklusstérungen bei Frauen 38 %
Sehstoérungen 26 %
UbermaRige Miidigkeit 26 %
Gewichtszunahme 18 %
Austritt einer milchahnlichen FlUssigkeit aus der Brustdrise 9 %

Kopf schmerzt

% Kiefer vergrol3ert sich

Riicken schmerzt

Gewicht steigt

Libidoverlust
Ringe passen nicht mehr

\
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& Gelenke schmerzen

Schuhe werden zu klein



Diagnose
Auffallig und trotzdem
schwer zu erkennen

Meist wird eine Akromegalie durch einen
Facharzt fir Hormon- und Stoffwechselsto-
rungen (Endokrinologe) festgestellt. Beim
ersten Praxisbesuch wird der Arzt den Be-
troffenen ausflhrlich befragen und ihn kor
perlich untersuchen. Besteht der Verdacht
auf eine Akromegalie schlieRen sich ver
schiedene Untersuchungen an.

Spezielle Blutteste

Der Arzt nimmt Blut ab und bestimmt die Konzentration des Wachstums-
hormons sowie des Insulin-dhnlichen Faktors IGF-1.

Oraler Glukosetoleranztest (0GT)

Der Test beruht auf der Tatsache, dass bei einem hohen Blutzuckerspiegel
im Blut (Glukosespiegel) beim Gesunden weniger \Wachstumshormon in
der Hirnanhangsdrise gebildet wird. Der Tumor entzieht sich dieser kor
perlichen Regulierung jedoch. Die Hormonproduktion bleibt dann auch bei
einer Zuckerbelastung hoch.

Die Betroffenen trinken auf niichternen Magen eine Zuckerldsung. Zu
diesem Zeitpunkt und mehrmals danach im Abstand von 30 Minuten ent-
nimmt der Arzt Blutproben. Wenn die Konzentration des Wachstumshor
mons unter dem Einfluss von Zucker nicht sinkt, liegt wahrscheinlich eine
Akromegalie vor.

Magnetresonanztomographie (MRT)

Mittels einer MRT-Untersuchung wird der Tumor im Bild sichtbar. Dafir
wird die Hirnanhangsdrise und das sie umgebende Gewebe schichtweise
dargestellt, um selbst minimale Veranderungen erkennen zu kénnen.

Eine MRT-Untersuchung dauert etwa 30 Minuten. Sie ist nicht schmerzhaft
und ist mit keiner Strahlenbelastung verbunden.

Weitere Untersuchungen

Weitere Untersuchungen sind notwendig, wenn eine Akromegalie bereits
festgestellt worden ist, um maogliche Schadigungen anderer Organe festzu-
stellen und dann behandeln zu kénnen:

e Augenarzt: Bestimmung des Gesichtsfeldes

e Kardiologe: Untersuchung der Herzfunktionen mittels EKG und Ultraschall
e Gastroenterologe: Untersuchung des Dickdarms mittels Darmspiegelung
e Endokrinologe: Untersuchung der Schilddriise mittels Ultraschall
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Therapie
FiUr jeden Patienten
das Passende

Die meisten Patienten kdnnen heute mit gutem Erfolg be-
handelt werden. Grundséatzlich stehen drei Mdéglichkeiten
der Therapie zur Verfigung:

e Operation
* Medikamente
e Strahlentherapie

Gemeinsam mit dem Arzt entscheiden Sie, welche Therapie
am besten fir Sie geeignet ist. In der Regel wird eine Ope-
ration durchgefihrt und im Anschluss mit Medikamenten
weiterbehandelt. Bei manchen Patienten werden bereits
im Vorfeld der Operation sogenannte Somatostatin-Analoga
gegeben, um den Tumor zu verkleinern und so die anschlie-
Rende Operation zu erleichtern.

GUT ZU WISSEN

I'1  Ziele derTherapie sind:
¢ \erringerung des Wachstumshormons im Blut
e \erringerung des IGF-1 im Blut
¢ \erkleinerung des gutartigen Tumors der
Hirnanhangsdrise
® Abnahme bzw. Kontrolle der Beschwerden

Operation

Die Operation sollte durch einen erfahrenen Neurochirur
gen durchgefiihrt werden. In der Regel wird der Opera-
teur den Tumor mit Hilfe sehr feiner Instrumente und eines
Operationsmikroskops entfernen. Der Zugang zur Hirnan-
hangsdrise erfolgt durch die Nase. Diese hochentwickel-
te Technik ermdglicht eine sehr schonende Operation, das
gesunde Gewebe der Hirnanhangsdriise wird in der Regel
nicht geschéadigt und es treten kaum Komplikationen auf.
Der langfristige Erfolg der Operation ist abhéngig von der
Grofte des Tumors und ob er vollstdndig entfernt werden
konnte.

Erfolgsaussichten

e Bei 90 Prozent aller Patienten verbessern sich die Be-
schwerden nach der Operation

e Bej kleinen Tumoren unter einem Zentimeter betragt die
Erfolgsrate Uber 85 Prozent, bei groRen Tumoren Uber ei-
nem Zentimeter liegt sie zwischen 40 und 50 Prozent.

»)» Die Operation hat mir schon Angst gemacht.
MeinArzt hat mir genau erklart, wie alles ablauft.
Das hat mir mehr Sicherheit gegeben und zum
Glickist die Operation dann auch gut verlaufen.

— Patientenzitat

"



Medikamente

Wenn der Tumor der Hirnanhangsdriise durch die Operation
nicht vollstandig entfernt werden konnte, missen Medika-
mente eingenommen werden, um den erhdhten Blutspie-
gel des Wachstumshormons zu senken. Auch Patienten, die
aus anderen medizinischen Griinden nicht operiert werden
kdénnen oder eine Operation ablehnen, werden medikamen-
t6s therapiert. Weiterhin werden Medikamente gegeben,
wenn die Zeit bis zu einer Strahlentherapie Gberbriickt wer-
den muss.

Es werden drei verschiedene Substanzklassen eingesetzt:
e Somatostatin-Analoga

e Dopamin-Agonisten

¢ \Wachstumshormon-Antagonisten

»» Das Spritzen des Medikaments habe ich schnell
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gelernt. Das ist viel einfacher als ich dachte.
— Patientenzitat

Dopamin-Agonist

Dopamin ist ein Botenstoff
im Gehirn, der Informatio-
nen von einer Nervenzelle
auf eine andere Nervenzelle
Ubertragt. Beim Gesunden
stimuliert Dopamin die Aus-
schittung von Wachstums-
hormon. Paradoxerweise
hat es beim Patienten mit
einer Akromegalie die genau
entgegengesetzte Wirkung:
Es hemmt die Ausschittung
von Wachstumshormon.
Der Dopamin-Agonist Ca-
bergolin imitiert diese Wir
kung. Bei etwa 20 Prozent
der Patienten ist diese The-
rapie erfolgreich.

GUT ZU WISSEN

1

In der Pharmakologie bedeutet:
e Antagonist = Substanz, die eine Wir

kung verhindert

e Agonist = Substanz, die die Wirkung

einer anderen imitiert

e Analogon (Mehrzahl:
Substanz, die einer anderen ahnlich ist

Somatostatin-Analoga

Somatostatin ist ein im Korper natlrlich vorkommender
Hemmstoff des Wachstumshormons, der die Produktion
von Wachstumshormon verhindert. Da Somatostatin im
Blut sehr schnell abgebaut wird, kommt es flr die Therapie
der Akromegalie jedoch nicht in Frage.

Langer und auch besser wirksam sind die synthetisch her
gestellten Somatostatin-Analoga. Sie imitieren die Wirkung
des Somatostatins — hemmen also das Wachstumshormon
- und reduzieren bei der Uberwiegenden Mehrheit der Pati-
enten deren Beschwerden. Bei vielen Patienten vermindert
sich die Konzentration des Wachstumshormons im Blut, bei
der Hélfte der Patienten verkleinert sich auch der Tumor.
Somatostatin-Analoga werden zwei- bis dreimal taglich in
das Unterhautfettgewebe gespritzt. Diese Form der Appli-
kation kdnnen Sie als Betroffener selbst erlernen und sind
damit unabhéngig von einem Pflegedienst. Alternativ kdn-
ne Somatostatin-Analoga als Depotform alle vier Wochen in
einen Muskel gespritzt werden, so dass die Substanz Uber
einen langeren Zeitraum freigesetzt wird. Diese Injektionen
werden in der Regel durch einen Pflegedienst oder Ihren
Arzt vorgenommen.

Unerwiinschte Wirkungen der Somatostatin-Analoga sind
Durchfall, Ubelkeit und Bauchschmerzen, die aber meist
nach kurzer Zeit nachlassen. Langfristig kdnnen Gallenstei-
ne auftreten.

Zurzeit befinden sich drei verschiedene Somatostatin-Ana-
loga auf dem Markt: Octreotid, Pasireotid und Lanreotid.
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Wachstumshormonrezeptor-Antagonist

Der Wachstumshormonrezeptor-Antagonist Pegvisomant
blockiert in der Leber die Ausschittung des Insulin-dhnli-
chen Faktors IGF-1. Er wirkt als Gegenspieler (Antagonist)
des Wachstumshormons und wird eingesetzt, wenn Soma-
tostatin-Analoga nicht ausreichend wirken. 60 Prozent der
Patienten profitieren von dieser Therapie. Pegvisomant wird
gentechnologisch hergestellt und muss einmal taglich in
das Unterhautfettgewebe gespritzt werden. Da es auf den
Tumor selbst keinen Einfluss hat, sollte die Hirnanhangs-
drise regelmafig untersucht werden.

Unerwiinschte Wirkungen sind Kopfschmerzen, Midig-
keit und Schwitzen. Der Arzt sollte die Leberwerte kont-
rollieren. An der Einstichstelle kann es zu Rotungen und
Schmerzen kommen, die aber meist nach kurzer Zeit wie-
der verschwinden.

Strahlentherapie

Das dritte Behandlungsverfahren der Akro-
megalie ist die Strahlentherapie. Sie wird
heute nur noch selten angewendet. In Frage
kommen Patienten, die aus anderen Grin-
den nicht operiert werden kdnnen oder bei
denen noch Tumorreste vorhanden sind.

Eine Strahlentherapie erfolgt in der Regel an
vier bis finf Tagen in der Woche Uber ein-
einhalb Monate. Der Effekt der Therapie ist
jedoch erst nach mehreren Jahren zu erken-
nen, so dass in der Zwischenzeit Medika-
mente eingenommen werden missen.

Unerwiinschte Wirkungen der Strahlen-
therapie sind eine Schadigung der Hirnan-
hangsdrise mit Ausfall anderer Hormone
sowie eine Schadigung des Sehnervs.
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Leben mit der
Erkrankung
Nachsorge ist
notwendig

Die Akromegalie ist eine chronische Erkrankung. Das be-
deutet, dass Sie als Betroffener regelmaf3ig zum Arzt gehen
sollten.

Etwa drei Monate nach der Operation wird das Operations-
ergebnis mittels einer MRT- und Blutuntersuchung kontrol-
liert. Die weiteren Kontrolluntersuchungen sind abhédngig
vom Verlauf |hrer Erkrankung. In der Regel sollten Sie sich
ein- bis zweimal im Jahr bei lhrem Endokrinologen vorstel-
len. Besonderes Augenmerk sollte dabei auf Erkrankungen
des Herzes, einen moglichen Bluthochdruck und eine Zu-
ckererkrankung gelegt werden. Da es auch noch Jahre nach
erfolgreicher Operation zu einem Rezidiv (Rickfall) kommen
kann, sollten Sie diese Untersuchungen nicht versdumen.
Wichtig ist es auch, die Medikamente regelmafiig einzu-
nehmen. Andernfalls kommt es zu einem erneuten An-
stieg der IGF-1- und Wachstumshormonwerte im Blut, die
Beschwerden kehren zurlick und das Risiko fir langfristige
Komplikationen steigt.
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Erfahrungsbericht
Jetzt schaue ich
wieder erwartungsvoll
in die Zukunft”

Mein Name ist Hildegard. Ich bin 47 Jahre alt, habe zwei
Kinder und arbeite als Steuerfachangestellte in einer gro-
Ren Praxis. 2017 wurde bei mir eine Akromegalie diagnos-
tiziert.

Ich bin immer ein sehr aktiver und lebenslustiger Mensch
gewesen, habe mich in Kindergarten und Schule im Eltern-
rat engagiert, im Kirchenchor gesungen und viel Sport ge-
trieben. Das war bis vor ungefahr acht Jahren alles kein
Problem. Ich flihite mich immer &fter sehr mide, konnte
nachts nicht gut schlafen, schwitzte viel. Natlrlich fragte
ich mich, woran liegt das. Aber man findet leicht fur alles
Erkldrungen. Ich hatte zwei Kinder, die mich neben dem
Beruf ganz schon forderten. Dass ich tagslber gereizt und
empfindlich war, flihrte ich vor allem auf den standigen
Schlafmangel zurtick. Mein Hausarzt konnte mir auch nicht
wirklich weiterhelfen. So probierte ich viele Dinge: Yoga, ho-
moopathische Medikamente, Akupunktur. Aber nichts half
mir wirklich. Dann bekam ich Probleme mit den Hiftgelen-
ken und dem Ricken. Es wurden Rontgenbilder gemacht
und Physiotherapie verschrieben, aber die Schmerzen blie-
ben. Meinen Kindern fiel dann schlieRlich beim Blattern im
Fotoalbum auf, dass sich mein Aussehen veréndert hatte:
Die Nase erschien grofRer, das Kinn stand weiter vor, die Au-
genwllste waren vorgewoélbt. Das verunsicherte mich als
Frau und endlich stellte ein Arzt die Diagnose Akromegalie.
Dann ging alles ganz schnell. Ich wurde operiert und der
Tumor konnte zum Glick zum groé3ten Teil entfernt werden.
Seit der Operation nehme ich Medikamente ein und gehe
regelmafig zu Kontrolluntersuchungen. Ansonsten ist aber
vieles wieder wie vor der Erkrankung. Meine Gesichtszlige
haben sich weitestgehend normalisiert, ich treibe wieder
Sport und habe meine Lebensfreude zuriickgewonnen.

»)» Ich habe meine Lebensfreude zuriickgewon-
nen. Jetzt schaue ich wieder erwartungsvoll in
die Zukunft und freue mich auf das was kommt.
— Patientenzitat
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Selbsthilfe
Geteiltes Leid ist
halbes Leid

Viele Patienten scheuen den ersten Weg in eine Selbsthilfe-
gruppe. Es ist jedoch kein Zeichen von Schwache, sich Hilfe
bei anderen Betroffenen zu holen. Gerade Betroffene geben
sich haufig wertvolle Hilfestellungen und Tipps zum Umgang
mit der Krankheit. In Selbsthilfegruppen findet in der Regel
ein reger Erfahrungsaustausch statt, von dem alle profitieren.
Gerade seelische und soziale Folgen der Erkrankung kénnen
durch das Gesprach in der Gruppe gemildert werden. Oft-
mals unterstlitzen auch Facharzte fiir Hormonerkrankungen
die Gruppe, indem sie Uber neuste Forschungsergebnisse
und Behandlungsmethoden informieren.

Eine wichtige Adresse flr Akromegalie-Patienten ist das
Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen. Die-
ser gemeinnitzige Verein wurde 1994 von Betroffenen, An-
gehorigen und Arzten gegriindet und férdert unter anderem
den Austausch unter Betroffenen. Auf der Internet-Seite des
Vereins finden Sie Ansprechpartner fir eine Selbsthilfegrup-
pe in lhrer Nahe:

www.glandula-online.de

GUT ZU WISSEN

'l Weitere hilfreiche Internet-Seiten:
www.endokrinologie.net — Internetseite der Deut-
schen Gesellschaft fir Endokrinologie
www.akromegalie-register.de — Die Deutsche Gesell-
schaft flr Endokrinologie hat 2002 das Deutsche Akro-
megalie Register ins Leben gerufen. Ziel ist die medizi-
nische Versorgung von Betroffenen zu verbessern.

Haufige Fragen

Warum ist die Erkrankung bei mir erst so
spat entdeckt worden?

Die Beschwerden und &auRerlichen Veran-
derungen entwickeln sich sehr langsam
und unaufféllig. Meist treten auch nicht alle
Symptome gleichzeitig auf. Das macht es
fUr Arzt und Betroffene schwer, die Krank-
heitszeichen zu erkennen und richtig einzu-
ordnen. Meist wird erst in der Rickschau
deutlich, wie beispielsweise Hande und
FiRe gewachsen sind oder die Gesichtszu-
ge sich vergrébert haben.

Wie geht das Leben nach der Operation
weiter?

Nach der Operation ist es wichtig, die mit
dem Arzt vereinbarten Kontrolltermine
wahrzunehmen. Nur dann kann der Arzt
feststellen, ob die Therapie eventuell geéan-
dert werden muss. Mit einer gut eingestell-
ten Therapie gewinnt das tagliche Leben
wieder deutlich an Qualitat.

Was habe ich fiir eine Lebenserwartung?

Wenn die Akromegalie therapeutisch gut
eingestellt ist, entspricht die Lebenserwar
tung weitgehend der gesunder Personen.

Was ist, wenn meine Hirnanhangsdriise
dauerhaft geschadigt ist?

Die Akromegalie wird nicht vererbt, wes-
halb fir Kinder eines Betroffenen auch kein
erhohtes Erkrankungsrisiko besteht.
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