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| ™| Check for updates

acromegaly
Icoutcomes: an update
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Acromegalia

« Novekedési hormon (GH) és kdvetkezményes emelkedett IGF
» Esetek cca. 99%-t GH termel6 hipofizis adenoma okoz
* Ritka korokok: exogen GH hatas

GHRH tultermelés: hipotala

Ektopias GH tultermelés : sziget r vagy lymphoma

o Jelentds komorbiditasok, korai di zott mortalitast csokkentheti

« Diagnozis és betegseg askimutatasa biokémiai alapokon nyugszik

- Emelkedett - t a periférias szervek- dontéen maj- GH hatasanak
markere

- GH szint atotrop adenoma szekrécios aktivitasat mutatja

« Terapia: matet, g szeres, irradiatio
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GH pulzatilis szekrécio hipofizis elulso le
« Szekrécio: GHRH, ghrelin serkentd,
Egészseges egyen: alvas és fizikal
GH tobbféle direkt és |
novekedesre

IGF-1 szekrécio
parakrin hatas.
« Anem al
pontos ma

ekrécio fokozas
hatas anyagcserére,

iv feedback.
GH szinttel szemben az IGF-1 szint stabill,

GH hatasnak
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Diagnozis

Klinikal gyanu:
Inscepctio: acrak megnagyobbodasa, jellegzetes arc
Tunetek: fejfajas, izzadas, hypertonia, alvasi
fajdalom, carpal tunnel szindroma, T2DM

ElsG tunetek megjelenése és diagnogs kozot
A diagnozis felallitas késlekedé@b
« Gold standard tesztelk:
Szérum IGF-1 megh :
szio hianya OGTT utan ??
e rn tesztek utan

Novekedeési h
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enorrhea, izUleti

ran évek telnek
alitassal és morbiditassal jar

Hipofizis MRI
Histologia
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« Szignifikans diurnalis variacio hianya

« Elsddlegesen valasztando teszt GH tultermeleés Oa 2N

* Megfelel6 assay esetén megbizhat6é eredmeé

« Megfelel6 klinikai tunetek fennallasa I normal érték fels6 hatara
(ULN) diagnosztikus értekd

 Nem egyértelm( (borderline v képpel nem egyez0) eredmény eseten

i
ugyannak a validalt assa isaWal ismételt IGF-1 meghatarozas javasolt
« Eletkor specifi C asolhato,

életko a | IGF-1 termelés csokken
ekben, terhessegben magasabb IGF-1 érték
eferencia a pubertas koron kivul nem szukséges

Nem-specifik
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Technikai megfontolasok

Szérum IGF-1 immunoassay alapu vagy liquid

spektrometria (TS) alapu
Spektrometria IGF-koto fehérjék okozta interf &
a

DE, nincs evidencia, hogy szuperior lenne |
IGF-1 szint interpretalasa:
Magasabb BMI életkorhoz

Egyéb befolyasolo tg 0
hypothyreosis, utgie
mellitus, oralis osztr

« Osztrogén a
medialt IGF-1

eliminaljak
ez kepest

tt ala€sonyabb IGF-1 szinttel jar
haladott maj- és vesebetegseg, sulyos
anorexia, nem megfeleloen kezelt diabetes

ns
kréciot

nal utvonal gatlasan keresztul (hepatocyta) mérsekli a GH-
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GH meghatarozas

Reggeli, éhomi GH meghatarozas (immunassay) altalaban dia@mezis felallitashoz

Terapia monitorozas (posztoperativ/gyogyszeres ke etjogosultsaga biokémiai

kontroll ellen6rzéséhez

elkedett IGF-1 esetén: OGTT (75 g
0zas 2 oraig

psito te
t meg

OGTT szerepe korabbi ajanlasokban: me
glukdz adminisztracio utan) fél érankeén

Egészséges egyeének eseten alt szuppresszio, Acromegalia esetén szupresszio
hianya
zekréciok kozotti spontan GH szint markere (24h integralt
F-1 termelést

GH nadir a teszt sora
értek marker), mel

r alkalmas: indirekten az IGF-1 hatas becslésére és a GH
artottsag vizsgalatara

Glukéz szupp
neuroregulacio
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* Legujabb konszenzus (2023) alapjan. csak nem egyértel
javasolja elvegzesét az interpretalasi nehézsegek miatt

« Cut-off pont meghatarozas kérdéeses: nincs egyertel
acromegaliat

o) erték, mely kizarna az

« Korabban < 0,4 ug/L nadir, vagy egyes expert ajd
szintet javasoltak a rutin klinikai diagnos eseté

agasabb (< 1 ug/L) nadir GH

* GH nadir figg: nem, BMI, Osztr ralis antikoncipiens

* BMI interpretalas: GH nadi | < 25 kg/m2 , illetve < 0.2 ug/L BMI = 25 kg/m2

esetén
* OAC elhagyasa tolando (compliance?) a GH nadir emeld hatas miatt
 Jol kontrollalt seté” nem kontraindikalt az OGTT

. Atfedés: alacson
kozott

24h integralt GH értéekl acromegalias paciens és egészséges egyenek
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y |

GH meghatarozas limitaci

« Paradox GH szint emelkedés OGTT utan az acrgmedali envedl betegek
esetén cca. 30%-ban (20-37%) fordul el6.

 Definicio: GH emelkedés a kezdeti érték 1 aladja 90 perccel a glukoz

adasa utan
’ dens inzulinotrop polypeptid receptor
P e
e demethylase 1A (KDM1A) haploinszufficiencia

expresszi0 csoOkkenes a GIPR expresszio

« Hattereben az ektopias
expresszigja allhat a szom

* [rodalmi attekintés
eés kovetkezmg
fokozdodasat

 De egyertel
mechanizmuso

asszociacio nem igazolodott, tovabbi jelenleg ismeretlen
zerepe
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Alfa-Klotho

» Szolubilis a-Klotho posztoperativ csokkeno

« Szintje korrelaciot mutat a GH-fuggo ddnetek &

betegek QOL ertekevel.
o Szekrécio élettani hattere n ' tazott

* Biokémiai markerké alldacio és tovabbi meger6sité vizsgalatok
szukseégesek a rutin kai osztikal alkalmazashoz

dgyszeres terapiaban reszesulo
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Képalkoto modalitasok

« Sella MRI javasolt a hipofizis adenoma ig 1S3
« Gadolinium-jelzett, T1 és T2 sulyo ta&S, modositott Knosp
grade ertekeles !

« Koponya CT csak MR

* Negativ sella
képalkotasy

e 11 C-methi

Ci0 esetén javasolt

n GHRH meghatarozas, mellkas-hasi
opias eredet felderitésere

e valogatott esetekben
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Mesterséges intelligencia

« Deep-learning: arc morfoldgia fenykepek ala
« Korabbi diagnozis: Meggy6z6 eredme

» Szenzitivitas és specificitas 96
prediktiv ertek 95%

» Retrospektiv tanulasi
egeszseges egye

, pozi edlktlv ertek 96%, negativ

elemszam (527 acromegalia vs 596

2018 Jan:27:94-102} .12.015. Epub 2017 Dec 15.
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Posztoperativ tesztele

Biokémiai

(PSCJFg)ztoperatl'v 12. héten javasolja az els6 IGF-

Szupprimalt GH OGTT utan hosszu tavd
informativ)

GH nadir <1 ng/mL vagy < 0,4

Azonnali vagy korai (
prediktiv ertekkel bir re

Biokémiai kontroll

IGF-1 célta
deficiencia me

Els6 évben 3-6

GTT utani GH meghatarozast

MIisSSzIQ . (GHR antagonista kezelésnél nem

zitiv GH assay esetén) (DR)

ativ GH és preoperativ GH szintt 0sszehasonlitas
n (konszenzus ajanlasba nem kerult bele)

5 évig, vagy egyeni merlegelés alapjan tovabb is (SR)
kor-specifikus referencia kozépso-felso tartomanya. GH

nta, majd 6-12 havonta
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Képalkotoé

 Koral posztoperativ kepalkotas nem elég a muteti_re@sszio jgazolasahoz, meg
teljes sebeszi eltavolitas esetén sem (DR) Q

» EIs6 képalkotas (MRI) posztoperativ. 3 ho te asolt csak (DR)

* Regularis MR follow-up n iInden betegnek, biokémiai és klinikal
kep alapjan egyeni mérle

 Terapia véltés,?f@ | keépalkoto 6 honappal kesObb javasolt (SR)

« Standardizalt\Gkritérium rendszerek kidolgozasa és Kivaldésagi centrumok
szerepe (SR)
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DE: a fennallé komorbiditasokat, te

korultekintden kell figyelemb

 Biokémiai kontroll
perzisztal

* Mestersege

nia, DM, osteoarthrosis és alvasi

apnoe
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Molekularis és hisztopatolo

« Adenoma granulacios mintazatg
meghatarozasa minimum kovetelm
ligand terapia varhato effektivitasa m

« SSTR2 expresszido meghatar (JOb

* Genetikal tesztelés valo kben:
« Csaladi ha
« MEN-1
¢ <

garsely/densely)
Atosztatin  receptor

pias hatas varhato) (DR)

anu
gsegkezdet
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