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Als Akromegalie wird eine Hormonerkrankung bezeichnet, bei der zu
viel Wachstumshormon (engl.: growth hormone, abgekirzt GH) ge-
bildet wird. Die Bezeichnung leitet sich von den altgriechischen Wor-
tern ,akros”, das ,duBerst” bedeutet und ,megas” fur ,gro” ab und
verweist auf die VergroBerung der dul8ersten Korperteile, wie Hande,
FiBe und Nase, die fur die Akromegalie typisch ist.

Ursache dieser Erkrankung ist fast immer ein gutartiger Tumor der Hir-
nanhangsdrise (= Hypophyse), ein sogenanntes Hypophysenadenom,
welches unkontrolliert Wachstumshormon bildet und ausschattet. Ein
bosartiger Tumor ist extrem selten. Bildet die Hypophyse bereits im
Kindes- und Jugendalter vor dem Ende des Knochenwachstums zu viel
Wachstumshormon, kommt es zu einem bermafSigen Langenwachs-
tum (,,Riesenwuchs” oder in der Fachsprache ,Gigantismus”).

Bei Gesunden werden die Bildung und Freisetzung von Wachs-
tumshormon durch Hormone des Hypothalamus im Zwischenhirn
angeregt oder gebremst. Korperliche Anstrengung und niedrige Blut-
zuckerspiegel regen die Bildung des Hormons an, welches wahrend
des Nachtschlafes die hdchsten Blutkonzentrationen erreicht. Wachs-
tumshormon ist fur das Langenwachstum im Kindesalter erforderlich
und steuert zahlreiche Stoffwechselvorgange, wie den Zucker- und
den Fettstoffwechsel. Die Wirkung auf die Korperzellen wird haupt-
sachlich Gber das in der Leber gebildete Hormon ,Insulin-ghnlicher
Wachstumsfaktor 1” (IGF-1, friher auch als Somatomedin-C bezeich-
net) vermittelt.

Die Akromegalie ist eine seltene Krankheit. Pro Jahr werden in
Deutschland ca. 300-500 Neuerkrankungen diagnostiziert; schat-
zungsweise 5.000-10.000 Patienten leben mit der Erkrankung. Nach-
gewiesen wird die Akromegalie vor allem in der 4. und 5. Lebensde-
kade.

Die Veranderungen und Beschwerden bei der Akromegalie sind
vielfaltig und entwickeln sich meist langsam iber Jahre. Sie werden
daher haufig lange nicht bemerkt. Die vermehrte Wachstumshor-
monsekretion geht mit Veranderungen an der Haut, den Weichteilen
sowie Knochen und Gelenken einher, aber auch innere Organe und
verschiedene Stoffwechselprozesse sind betroffen:



+ Es kommt zu duBerlich erkennbaren Weichteilschwellungen und
Wassereinlagerungen im Gewebe.

+ Hande und FiRe wachsen, und Ringe, Handschuhe und Schuhe
passen nicht mehr.

+ Es kommt zu einer Vergroberung der Gesichtsziige mit hervorste-
hender Stirn und grof8er Nase

+ Der Unterkiefer wachst, die Zahne weichen auseinander, und es
bilden sich Zahnlicken. Die VergroRerung der Zunge erschwert
das Sprechen.

- Haufig werden nachtliches Schnarchen und ndchtliche Atem-
aussetzer (= Schlafapnoe-Syndrom) angetroffen.

- Die Haut ist haufig verdickt. Es kommt zu vermehrtem Schwitzen
und zu SchweiRausbrichen. Bei Frauen ist manchmal das Haar-
wachstum verstarkt.

- Gelenkveranderungen kénnen zu Schmerzen und Arthrose fihren.

- Taubheitsgefiihle und Kribbeln in den Handen (vor allem mor-
gens) konnten auf ein Karpaltunnelsyndrom hinweisen.

- Durch Wachstumsprozesse an inneren Organen entwickeln sich
haufiger Schilddrisenknoten und Darmpolypen. Der Herzmuskel
wird dicker.

+ Viele Patienten leiden an Bluthochdruck, der Zuckerkrankheit
(= Diabetes mellitus) und Stérungen des Fettstoffwechsels.

- Die Akromegalie kann Kopfschmerzen verursachen.

- Als Begleiterscheinungen der korperlichen Veranderungen kén-
nen psychische Storungen wie z.B. Depressionen auftreten.

GroRe Hypophysenadenome, die auf die Sehnervenkreuzung dri-
cken, konnen Sehstérungen mit Minderung der Sehscharfe und mit
Gesichtsfeldausfallen (,Scheuklappenphdnomen” als typischer Ge-
sichtsfeldbefund) verursachen. Wird die Hypophyse durch das Hypo-
physenadenom gequetscht oder verlagert, kann ein Hormonmangel
der Hypophyse (= Hypophyseninsuffizienz) entstehen. Dadurch kon-
nen unter anderem Einschrankungen von Potenz und Libido, Mens-
truationsstérungen, Antriebslosigkeit und Midigkeit sowie Schwin-
del entstehen. Kleine Adenome verursachen in der Regel keine
lokalen Beschwerden wie Sehstérungen oder Hormonausfélle.
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Korperliche Veranderungen und Symptome bei Akromegalie
(Bild: © Universitatsklinikum Tibingen)

Bei Beschwerden, die auf eine Akromegalie hinweisen, sind weite-
re Untersuchungen erforderlich. Wegweisend fir die Diagnose ist
die Bestimmung von IGF-1im Blut. Bei der Akromegalie liegt dieser
Wert iber dem Normalbereich. Ein auffélliger oraler Glukosebelas-
tungstest bestatigt die Diagnose. Dabei wird vor und mehrfach auch
nach dem Trinken einer Zuckerldsung das Wachstumshormon im
Blut bestimmt. Bei Gesunden féllt der Wert ab, bei Patient®innen mit
einer Akromegalie nicht. Bei der Akromegalie kann das Hypophy-
senadenom selbst fast immer mit einer Kernspintomografie (MRT)
nachgewiesen werden. Diese erlaubt es auch, das Adenom in Bezug
zu seinen Nachbarstrukturen wie den Sehnerven und BlutgefdRen
darzustellen und zu beurteilen.

Anhand weiterer Untersuchungen koénnen das Ausmal® und magli-
che Komplikationen der Erkrankung erfasst werden. Dazu gehdren



Préoperativ

Hypophyse

",/ Adenom

<>~ Keilbein-

24 hohle

Kernspintomografische Aufnahme eines GH-produzierenden Hypo-
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beispielsweise eine augendrztliche Untersuchung, eine kardiolo-
gische Abklarung (einschlieBlich einer Ultraschalluntersuchung des
Herzens) oder eine Darmspiegelung zum Ausschluss von Darm-
polypen. Zudem werden Blutuntersuchungen veranlasst, um unter
anderem die Hormone der Hirnanhangsdrise und den Zucker- und
Fettstoffwechsel zu untersuchen.

Das Ziel der Behandlung ist die Normalisierung der Sekretion von
Wachstumshormon und IGF-1 Die Therapie der ersten Wahl ist
die Operation. Hierbei entfernt eine erfahrene®r Neurochirurg®in
Gber einen Zugang durch die Nase und die Keilbeinhghle (= trans-
sphenoidaler Zugang) das Hypophysenadenom. Allerdings lassen
sich vor allem groRere Adenome nicht immer vollstandig entfernen.
Bei Vorliegen eines Tumors kleiner als 1 cm (= Mikroadenom) liegen
die Heilungsaussichten bei 85% und hoher. Liegt der Tumordurch-
messer iber 1cm (= Makroadenom), sinkt die Heilungsrate auf etwa
50%. Auch bei Einwachsen des Adenoms in die benachbarten vend-
sen Rdume (= Sinus cavernosus), was bei ca. 25% der GH-produzie-
renden Hormone der Fall ist, sind die Chancen einer Heilung alleine
durch die Operation reduziert.

Bleibt nach der Operation ein Tumorrest Gbrig, sind die Wachs-
tumshormonwerte zwar meist gebessert, aber noch nicht vollstan-
dig normalisiert. In diesem Fall oder bei einer Entscheidung gegen
eine Operation (z.B. bei zu hohem Operationsrisiko wegen schwe-
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ren Begleiterkrankungen) konnen Medikamente eingesetzt werden,
die die Ausschittung von Wachstumshormon oder dessen Wirkung
unterdriicken. Diese konnen bei nicht ausreichender Wirkung auch
kombiniert angewandt werden:

Medikamentenklasse | Wirkweise Verabreichung

Somatostatin- Unterdriicken die monatliche
Analoga Bildung und Ausschit- | Spritze in den
Wirkstoffe: Octreotid, tung von Wachs- Muskel
Lanreotid, Pasireotid tumshormon, konnen

den Tumor verkleinern
Dopaminagonisten Unterdriicken die Tabletten
Wirkstoffe: z.B. Cabergo- | Bildung und Ausschit-
lin, Bromocriptin tung von Wachs-

tumshormon
Wachstumshormon- Senkung von IGF-1 tagliche Spritze
Rezeptorantagonist durch Blockade der in das Unter-
Wirkstoff: Pegvisomant | Wachstumshor- hautfettgewebe

mon-Wirkung

Sollte die Akromegalie trotz Operation und Medikamenten weiterhin
aktiv sein, gibt es weitere Behandlungsmadglichkeiten: Eine erneute
Hypophysenoperation, ein Wechsel oder eine Kombination der Me-
dikamente bzw. eine Strahlenbehandlung. Bei der Bestrahlung gibt
es zwei prinzipielle Verfahren: 1. die Bestrahlung mit vielen kleinen
Strahlendosen (in der Regel iber 5 Wochen) zur Schonung des ge-
sunden Gewebes (= fraktionierte Bestrahlung). 2. die hochprazise,
einzeitige Bestrahlung des Adenoms, auch Radiochirurgie genannt
(z.B. mit Gamma Knife oder Cyberknife). Nach der Bestrahlung stellt
sich die Wirkung mit Abfall des Wachstumshormons erst verzogert
ein, so dass die Zeit bis zum vollen Wirkungseintritt mit Medikamen-
ten Uberbrickt werden muss. Die Entscheidung, welche Behandlung
am ehesten in Frage kommt, bedarf einer sorgféltigen Abwagung
und auch Aufklarung iber mogliche Nebenwirkungen durch die in
die Behandlung eingebundenen Arzte“innen.

Besteht ein Mangel anderer Hormone, deren Sekretion die Hypo-
physe steuert, wird eine Ersatzbehandlung mit weiteren Hormonen
durchgefuhrt.



In der Nachsorge wird der Erfolg der Behandlung anhand der Mes-
sung von Wachstumshormon und IGF-1 beurteilt. Zusatzlich wird fir
alle Patient*innen eine kernspintomografische Kontrolle 3-6 Monate
nach der Hypophysenoperation empfohlen. Bei dauerhaft normalem
Wachstumshormon und IGF-1 kann im weiteren Verlauf auf regelma-
Rige Kernspintomografien verzichtet werden. Bei Patient*innen, die
nach der Operation eine medikamentdse Behandlung bendtigen, sind
engere Kontrollintervalle erforderlich als bei Patient*innen mit nor-
malisierter Wachstumshormon-Ausschittung. Zu Beginn der medika-
mentdsen Behandlung wird das IGF-1 meist alle 2-3 Monate bestimmt,
bis die Werte unter der Therapie im Zielbereich liegen. Bei stabilen
Werten reichen Kontrollen alle 6-12 Monate. Manchmal ist die erneu-
te Durchfiihrung eines Glukosebelastungstests sinnvoll. Bei Patienten
unter medikamentéser Therapie konnen auch weitere MRT-Kontrollen
erforderlich werden, wobei sich die Haufigkeit nach der Krankheitsak-
tivitat und nach der Art der verwendeten Medikamente richtet.

Eine wesentliche Aufgabe der Nachsorge ist die Uberpriifung, ob wei-
terhin behandlungsbedurftige kardiale Risikofaktoren, Stoffwechsel-
probleme oder andere durch die Akromegalie ausgeldste Erkrankun-
gen vorliegen. Bei erfolgreicher Therapie der Akromegalie bilden sich
die durch den Wachstumshormon-Uberschuss entstandenen Symp-
tome und Begleiterkrankungen in unterschiedlichem Male zurick.
So kommt es zu einer guten Rickbildung der Weichteilschwellungen,
auch die Zunge wird wieder kleiner. Mit einer Rickbildung der kng-
chernen Veranderungen ist jedoch nicht zu rechnen. Insbesondere
Knochen-, Gelenk- sowie Zahnprobleme und andere Begleiterkran-
kungen koénnen fortbestehen und eine Behandlung erfordern.

Eine Schwangerschaft sollte bei Patientinnen mit Akromegalie im-
mer sorgfaltig geplant werden. In der Schwangerschaft nimmt die
Hirnanhangsdriise an GroBe zu, so dass es bei zusétzlichem GroRen-
wachstum des Adenoms zu einer Beeintrachtigung der Hypophy-
senfunktion und zu Ausféllen von Hirnnerven, wie z.B. zu Sehsto-
rungen, kommen kann. Ist eine Schwangerschaft eingetreten, wird
in der Regel die medikamentose Behandlung der Akromegalie un-



terbrochen. Selten kann eine medikamentdse Therapie der Akrome-
galie oder eine Operation auch wahrend der Schwangerschaft not-
wendig werden. Da Wachstumshormon und IGF-1 den Mutterkuchen
nicht passieren, ist das Kind nicht von der Akromegalie der Mutter
betroffen. RegelmaBige und engmaschige endokrinologische und
augenarztliche Kontrolluntersuchungen sind zwingend erforderlich.

Die Akromegalie ist eine ernstzunehmende Erkrankung. Wichtig
sind die konsequente Durchfihrung der empfohlenen Therapie
(auch im Urlaub) und regelmaBige endokrinologische Kontrollun-
tersuchungen. Ziel der Behandlung ist die vollstandige Behebung
des Wachstumshormon-Uberschusses. Da die Begleiterkrankun-
gen (= Komorbiditaten) auch nach erfolgreicher Normalisierung
des Wachstumshormons fortbestehen konnen, spricht man bei der
Akromegalie auch von einer chronischen Erkrankung. In der Nachsor-
ge steht somit auch die Behandlung der Begleiterkrankungen im
Blickpunkt. Endokrinologische Kontrollen werden auch bei norma-
lisierter Wachstumshormon-Ausschittung lebenslang empfohlen.

Fachbegriffe und Abkiirzungen

Adenom gutartige Gewebeverdnderung, vom Drisenge-
webe ausgehend
Akren dulerste Korperteile wie Ohren, Nase, Kinn,

Finger und File
GH Abkuarzung far growth hormone (engl.)
Growth hormone englische Bezeichnung fir Wachstumshormon

Hypophyse Hirnanhangsdrise, Hormondrise unter dem
Gehirn gelegen

Hypophysen- Funktionseinschrankung der Hirnanhangsdri-

insuffizienz se, die einzelne, mehrere oder alle Funktionen
betreffen kann

1GF-1 Abkurzung fur insulin-like growth factor 1 (engl.),

Insulin-ahnlicher Wachstumsfaktor 1

Insulin-dhnlicher Hormon, wird in der Leber unter dem Einfluss von

Wachstumsfaktor1  Wachstumshormon gebildet und vermittelt einen
GroRteil der Wirkung von Wachstumshormon in
den Geweben

Makroadenom Adenom mit einem Durchmesser = 10 mm

Mikroadenom Adenom mit einem Durchmesser <10 mm

MR/MRT Magnetresonanz(= Kernspin)-Tomografie

transsphenoidal

durch die Keilbeinhohle
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Diese Broschire wird von der Deutschen Gesellschaft fir
Endokrinologie (DGE) herausgegeben. Wir informieren mit
unseren Broschiren Patienten und Interessierte neutral und
objektiv Gber die Diagnostik und die Behandlung von Hor-
monerkrankungen.

Deutsche Gesellschaft fiir Endokrinologie
Hormone und Stoffwechsel

Die DGE ist die wissenschaftliche Fachgesellschaft und In-
teressensvertretung all derer, die auf dem Gebiet der Hor-
mon- und Stoffwechselerkrankungen forschen, lehren oder
arztlich tatig sind. Sie ist eine der gréf3ten endokrinologi-
schen Fachgesellschaften Europas. Die Mitglieder der DGE
vertreten in der Grundlagenforschung und in der klinischen
Versorgung alle endokrinologischen Krankheitsbilder wie
z. B. Schilddriisen- und Nebenschilddrisenerkrankungen,
Diabetes mellitus, Osteoporose, Fertilitdtsstorungen, Adipo-
sitas, und Krankheiten der Hirnanhangsdriise und der Ne-
bennieren.

Die DGE dient der Wissenschaft und Forschung, der endokri-
nologischen Krankenversorgung sowie der Bildung auf dem
Gebiet der Hormon- und Stoffwechselerkrankungen.

Diese Broschiire bietet Ihnen einen kurzen Uberblick iber
die Akromegalie. Fur alle weiteren Fragen zur Erkrankung
wenden Sie sich bitte an lhre behandelnde Endokrinologin
oder lhren behandelnden Endokrinologen.



Wenn Sie weitere Informationen zur Akromegalie
und zu anderen Hormonerkrankungen winschen,
besuchen Sie bitte die Website der

Deutschen Gesellschaft fir Endokrinologie (DGE):

Geben Sie die URL
www.endokrinologie.net/krankheiten.php
in Ihren Browser ein oder scannen Sie einfach
den QR-Code.




Diese Broschire wurde mir finanzieller Unterstut-
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und Sponsoren finden Sie hier:
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© 2021 Deutsche Gesellschaft fur Endokrinologie e.V.



