T UVN
U Vojenské nemocnice 1200

USTREDNI VOJENSKA NEMOCNICE (li?eil?;rz:ﬂjilfa

Vojenska fakultni nemocnice Praha

AKROMEGALIE

Co je to akromegalie?

Akromegalie je vzacné, pomalu postupujici onemocnéni postihujici obvykle dospélé osoby mezi 30-50 rokem
Zivota, ale muze se projevit i kdykoliv jindy. Onemocnéni vznika v dusledku pusobeni nadbytku rastového
hormonu na lidsky organismus. Rlstovy hormon se tvofi v hypofyze (podvésku mozkovém). Hypofyza je mala
Zlaza o velikosti asi 9 x 5 mm, ktera se nachazi za nosem na spodiné lebky pod mozkem.

U naprosté vétSiny pacientl je akromegalie zpUsobena ristem nezhoubného nadoru (adenomu), vychazejiciho
z hypofyzy. Pfiznaky akromegalie zahrnuji abnormalni zvétSeni kosti rukou, pazi, nohou a hlavy. ZvétSeni
kosti v Celistech a v pfedni ¢asti lebky jsou typicky nejzjevnéjSi kostni zmény. Akromegalie muze také zpUsobit
ztlusténi mékkych tkani téla, v€etné srdce, rtll a jazyka. Pokud se akromegalie neléci, muze potencialné
zpusobit vazné onemocnéni a zZivot ohrozujici komplikace. V pfipadé nadmérné sekrece rustového hormonu
pfed pubertou vede k nadmérnému vrzlstu. Tato porucha se nazyva gigantismus.

PFiznaky akromegalie:
e zvétSeni (rozSifeni) prstu rukou, zvétSeni nohou do Sitky

zvétseni rtd, nosu a jazyka

zména hlasu (zhrubnuti)

bolesti kloubu

zvyseneé poceni

drobné kozni ,vyristky“ - fibromy

snizeni Ci ztrata libida

poruchy erekce

bolesti hlavy

porucha zraku

spankova apnoe

vysoky krevni tlak

cukrovka 2. typu

polypy tlustého stfeva

Jak se akromegalie diagnostikuje?

Diagndza je stanovena na zakladé podrobnych informaci o zdravotnim stavu pacienta a specializovanych vySetieni
jako jsou krevni testy, magneticka rezonance (MRI) nebo pocitaCova tomografie (CT).

Zakladnim vySetfenim je krevni odbér na stanoveni IGF-1 (insulinu podobného ristového faktoru) ktery je

u akromegalie zvySeny. Jeho hladina vypovida o mnozstvi ristového hormonu, kterému je télo vystaveno. Méreni
IGF-1 je nejpfesnéjsi dostupny screeningovy krevni test. Méfeni ristového hormonu se €asto provadi ve spojeni s
glukézovym toleranénim testem. Pfi tomto testu pacient vypije sladky (glukézu obsahujici) napoj a nasledné jsou
stanovovany hladiny ristového hormonu. U zdravého jedince bez akromegalie dojde po vypiti glukézy k poklesu
hladiny rastového hormonu. U pacientd s akromegalii naproti tomu zGstane hladina ristového hormonu vysoka.

Lécba akromegalie

Cilem IéCby akromegalie je:

e dosahnout snizeni (normalizace) hladiny ristového hormonu

e odstranit pfipadny tlak nadoru na optické nervy

e  zabranit zhorSeni funkci hypofyzy (vzniku nedostatku jejich hormonu)

NeléCena akromegalie vede, kromé jiného, krozvoji diabetu (cukrovky), vysokého krevniho tlaku a dalSich

kardiovaskularnich komplikaci. Pokud je akromegalie Uspésné lécena, mize dojit ke zlepSeni téchto pfidruzenych
onemocnhéni a nékdy i jejich uplnému vyléceni.

IM—173/2022



VN on
U Vojenské nemocnice 1200

USTREDNI VOJENSKA NEMOCNICE 169 02 Praha 6

Vojenska fakultni nemocnice Praha Ceska republika

Lééebné moznosti akromegalie:

e operace s cilem odstranéni ¢i zmenseni nadoru
e radioterapie — ozareni

e farmakologicka lé¢ba

Operace
V praxi se velmi Casto uvedené postupy kombinuji, pfi¢emz lé€ebnym postupem prvni volby je obvykle chirurgické

feSeni — operace.

Operace se v dnesni dobé v naprosté vétsiné pripadl provadi skrz nosni dutinu, pfes dutinu v kosti klinové (takzvany
transsfenoidalni pfistup) s pouzitim endoskopické techniky. Vykon se provadi v celkové anestezii. V prubéhu
operace je mozné provést zobrazeni pomoci magnetické rezonance, které umozni zhodnotit dosavadni efekt
operace. Operatér se na zakladé nalezu muze rozhodnout, zda a jak ve vykonu pokracovat. V fadé pfipadd vede
operace k uplnému odstranéni nadoru, pficemz vSeobecné je pravdépodobnost Upiného odstranéni vyssi u mensich
nadort (do 1 cm). KdalSim faktorGm ovliviiujicim UspéSnost operace pafi umisténi nadoru a jeho pfipadné
prorUstani do okoli. Pokud se nador operaci neodstrani cely, pak je tfeba pouzit dalSi [éCebné postupy (radioterapii
a/nebo farmakologickou IéCbu).

Radioterapie
Radioterapie je 1&éCba zarenim. K lé&bé ozarenim se pfistupuje u pacientu, u kterych operace nevedla k Uplnému

odstranéni nadoru ¢i operaci neni mozné (vhodné) provést. K 1é€bé ozarenim se ve vétSiné pfipadd vyuziva
Leksellovim gamma nlz nebo CyberKnife. Hlavni vyhodou radioterapie je dosazeni maximalniho ucinku zareni

a omezeni rizika poSkozeni zdravé ¢asti hypofyzy (tedy rizika vzniku nedostatku hormond hypofyzy v dusledku
ozareni).

Farmakologicka lé€ba neboli medikamentdzni Ié¢ba (Iéky).
Pro Ié¢bu akromegalie existuje nékolik léku:
1. Somatostatinova analoga (SSA)

Jedna se o injekéni [éEbu aplikovanou jednou za 3-6 tydnl do svalu (octreotid = Sandostatin LAR) Ci
hluboko podkozné (lanreotid = Somatuline Autogel). Tato IéCba puUsobi pfimo na nador a vede ke
snizeni tvorby rdstového hormonu. Moznymi nezadoucimi Ucinky jsou bolesti bficha a prijmy. Vyskytuji
se obvykle kratce po aplikaci injekce a rychle ustupuji. Z dlouhodobého hlediska mohou analoga
somatostatinu zvySovat pravdépodobnost vzniku Zlu¢ovych kamenu.

2. Dopaminergni agonisté
Jde o lé¢bu podavanou usty ve forme tablet. PFi |é€b& akromegalie se pouZziva zejména lék cabergolin
(Dostinex) podavany 2-3x tydné az 1x denné. K omezeni moznych nezadoucich u€inku, ke kterym
pati predevsim nevolnost &i togeni hlavy, je vhodné uzivat Iék ve&er po jidle. Uginek Dostinexu pfi
IéCbé akromegalie je omezeny a obvykle je tfeba ho uzivat v kombinaci s ostatnimi léky (SSA,
pegvisomant).

3. Pegvisomant
Jde o injek&ni léCbu, ktera se aplikuje podkozné obvykle 1 x denné (nékdy v delSich intervalech). Tento
Iék nesnizuje pfimo tvorbu rdstového hormonu, ale blokuje jeho U€inek v organech, na které pusobi.
Pfi podavani Pegvisomantu dochazi ke snizeni hladiny IGF-1, ktery je hlavnim hormonem
zodpovédnym za klinické projevy akromegalie, a to v€etné u€inkl metabolickych a kardiovaskularnich.
VysSe uvedené léky je nékdy potfebné k dosazeni optimalniho uc¢inku kombinovat.

Sledovani pacientti s akromegalii

Pacienti s akromegalii jsou pravidelné sledovani na endokrinologii. Pacienti, ktefi byli operovani (vétSina pacientt),
jsou pravidelné sledovani i na neurochirurgii, kde se obvykle provadi kontrolni magneticka rezonance mozku.
Pacienti, ktefi podstoupili radioterapii (ozafeni), jsou pravidelné sledovani na pfislusném specializovaném pracovisti.
Sledovani pacientl s akromegalii je celozZivotni a intervaly kontrolnich vySetfeni jsou urcovany pfislusnymi
specialisty (endokrinolog, neurochirurg, neuroradiolog).



