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éQué es la acromegalia

La acromegalia es una enfermedad caracterizada por un
exceso de secrecion persistente de la hormona de creci-
miento (growth hormone o GH). Esta GH induce la sintesis
periférica de un factor de crecimiento que se llama factor
de crecimiento insulino- mimético-I o IGF-I.

La GH y la IGF-I son las dos hormonas
que estdn aumentadas en la acromegalia

[ ]
Es lo mismo acromegalia

» que gigantismo

Si el exceso de hormona de cre-
cimiento estd presente antes del
cierre de los cartilagos de creci-
miento (al finalizar la pubertad en
la adolescencia) determina gigan-
tismo, con una talla final més alta
de lo normal. Si aparece después
de la pubertad, la talla final no
varfa, pero aparecen los cambios
L propios de la acromegalia.
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¢, Qué es y como funciona la hipdfisis

La hipdfisis es una glandula endocrina
que produce hormonas, entre ellas la GH

Se aloja en un espacio éseo llamado silla turca del hueso esfe-
noides, situada en la base del créneo, en la fosa cerebral media,
que conecta con el hipotdlamo a través del tallo pituitario o
tallo hipofisario. Est4 detrds y por encima de las fosas nasales.
Tiene forma ovalada con un didmetro anteroposterior de 8 mm,
trasversal de 12 mm y 6 mm en sentido vertical; en promedio
pesa en la persona adulta 500 miligramos.

HEMISFERIOS
CEREBRALES

HIPOTALAMO

HIPOFISIS
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Las hormonas que produce regulan la funcién de otras gléndulas
del sistema endocrino y a la vez esté regulada por el hipotélamo.

La hipdfisis tiene dos partes:

+ Lébulo anterior o
adenohipdfisis: es
responsable de la
secrecién de hormonas
que se llaman FSH, LH
(regulan los ovarios y
los testiculos), ACTH
(determina la secrecidn
de cortisol por las
gléndulas suprarre-
nales), PROLACTINA
(que prepara la mama
para la lactancia), TSH
(que regula la tiroides)
y GH.

TIROIDES

GONADAS
(TESTICULOS)

LA HIPOFISIS REGULA
TODAS ESTAS GLANDULAS

MAMAS

GLANDULAS
SUPRARRENALES

GONADAS
(OVARIOS)

* Lébulo posterior o neurohipdfisis: almacena las hormonas
ADH (hormona antidiurética, que retiene agua a nivel del ri-
fion) y oxitocina (que determina las contracciones del parto),
que llegan a través de fibras nerviosas desde el hipotalamo,
donde se sintetizan en diferentes nticleos (supradptico y pa-

raventricular).
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¢ Cuéles son las principales causas
de acromegalia

En la mayoria de los casos (95%) es debida
a un tumor o adenoma benigno de la hipdfisis
que produce excesiva GH

+ En raros casos es debida a un exceso de secrecién de GH de
otro origen o ectépica (que significa fuera de la hipdfisis) o de
GHRH (Growth hormone releasing hormone, una hormona que
estimula la secrecion de GH), por tumores carcinoides bron-
quiales, y muy raramente por tumores pancredticos o linfomas.

[ ]
(.Cual es su prevalencia
e incidencia

Es una enfermedad rara, con una pre-
valencia de 40-70 casos por millén
de habitantes y una incidencia de 3-4
casos nuevos por millén de habitan-
tes/afio.

0,04-0,07%

La edad de presentacion es mas frecuente entre los 30-50 afios,
aunque puede aparecer en la adolescencia (y se llama gigantis-
mo) o en la senectud.
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¢,.Como se presenta habitualmente

Las principales manifestaciones clinicas (tabla 1) modifican la
fisonomia, apareciendo prognatismo (crecimiento de la mandi-
bula inferior), diastema (o separacién de las piezas dentarias),
todo lo cual determina maloclusién de las mandibulas y luxa-
cién de la articulacion mandibular, crecimiento de la lengua
(macroglosia) y de la laringe, lo que determina frecuentemente
ronquidos y dificultades respira-
torias como apneas nocturnas.

También pueden presentar ex-
ceso de sudoracion (hiperhidro-
sis), engrosamiento de manos
(no entran los anillos) y pies
(aumenta el ndmero del cal-
zado). Voz gangosa, cansancio,
debilidad, dolores en las articu-
laciones (artralgias), deformida-
des dseas, asi como hormigueos,
dolor y disminucion de fuerza en
manos, frecuentemente bilate-
ral, que se conoce con el nombre de sindrome del tinel carpia-
no, por compresion del nervio que llega a las manos, al pasar por
la zona de la murieca.
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Tabla 1. Frecuencia de los principales

Sintomas y/o signos

Engrosamiento de partes acras (manos, pies)

Visceromegalia (crecimiento de corazén, tiroides y otros érganc

Hiperhidrosis/exceso de sudoracion
Artralgias (dolores articulares)

Bocio (crecimiento de la glandula tiroides)

Irregularidades menstruales
Diastema (separacion de los dientes)
Dolor de cabeza

Sindrome del tunel carpiano (hormigueos y dolor de manos)

Hipertensién arterial

Reduccién del campo visual
Intolerancia a la glucosa/diabetes mellitus

Disminucién de la libido
Astenia o fatigabilidad
Galactorrea (salida de leche por el pezon)

Apnea del suefio

Enfermedad coronaria

Alteraciones del humor/irritabilidad

ot




signos y sintomas de la acromegalia

Frecuencia
55-100%
s internos) 80-90%
50-90%
35-80%
35-70%
30-85%
30-65%
10-60%
25-50%
18-50%
5-61%
10-70%
12-46%
10-38%
5-36%
5-30%
11-13%
4-12%
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(. Cuales son sus principales sintomas

Aparte de los cambios en la fisonomia y el crecimiento de ma-
nos y pies, es muy frecuente el dolor de cabeza, y si el tumor
hipofisario es grande, puede comprimir las vias 6pticas y ocasio-
nar dificultades visuales.

Es frecuente que aparezca hipertension arterial, elevacién del co-
lesterol, de la glucosa en sangre o diabetes mellitus. Todo ello su-
pone que exista mas probabilidad de problemas cardiovasculares.

También pueden presentarse alteraciones del ritmo cardiaco
(arritmias), o del funcionamiento de las valvulas cardiacas,
y a veces existe un agrandamiento del corazén (tabla 1)

]
¢.Como se diagnostica una acromegalia

Es importante que ante unos cambios en el as-
pecto (crecimiento de manos, pies, mandibula,
labios, lengua, nariz, etc.), se man-

tenga un alto indice de sospecha
de la acromegalia. Debe pregun-
tarse de forma dirigida sobre el
crecimiento de las partes blandas y acras (en
la dentadura, cambio de tamario de zapatos, anillos).

B
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Es caracteristico el aumento del tamafio de la lengua, la
voz ronca y gangosa, con hinchazén de partes blandas

El estudio de fotograffas retrospectivas
también ayuda a sospechar el diagnds-
tico y el inicio de la enfermedad.

Ante la sospecha clinica el paciente
debe ser remitido a un endocrinélogo
para confirmar el diagndstico.

El diagndstico bioquimico se confirma al hallar una elevacién de
la concentracion sanguinea de IGF-1 y la falta de supresién de la
GH tras una sobrecarga oral de glucosa (SOG), que en condicio-
nes normales ha de frenar la GH a < 1 microgramo/litro.

Un valor aislado de GH no permite el diagndstico de acromega-
lia, ya que su secrecidn es pulsatil.

Es conveniente ademés estudiar el resto de la funcién hor-
monal de la hipdfisis (determinar prolactina, TSH, T4 libre,
cortisol, LH, FSH y hormonas sexuales) y valorar el tamafio
de la hipdfisis mediante una resonancia magnética de la
hipdfisis. Si a lesion es grande debe llevarse a cabo una
exploracion visual y una campimetria para saber si existe
reduccion del campo visual




Ante la sospecha de un tumor ectdpico secretor de GHRH debe
practicarse una tomograffa axial computerizada téraco-abdomi-
nal, una gammagrafia con somatostatina (octreoscan) o un PET
(Positron Emission Tomography) para buscar la lesién causal.

°
(.Cuales son los objetivos y las principales
opciones de tratamiento

Los pacientes con acromegalia presentan mayor morbilidad y
mortalidad si no se tratan, por lo que la enfermedad debe tra-
tarse en todos los casos. Los objetivos del tratamiento son la
normalizacién hormonal, el control/erradicacion tumoral y el
tratamiento de las complicaciones secundarias.

Para el control hormonal y tumoral actualmente disponemos de
tres armas terapéuticas: tratamiento quirlrgico del tumor, trata-
miento farmacoldgico y radioterapia. El endocrinélogo es la per-
sona que propondrd el tratamiento mas adecuado a cada caso.

La cirugia transesfenoidal (a
través de la nariz) del adeno-
ma hipofisario se considera
_ el tratamiento de eleccién
para la mayoria de pacientes
con acromegalia. Consiste en



la extirpacién del adenoma, conservando el resto de hipdfisis
sana. Los microadenomas (de diametro inferior a 1 cm) y tu-
mores no expansivos presentan una tasa de curacion elevada
con la cirugia, dependiendo siempre de la experiencia del neu-
rocirujano.

El tratamiento inicial con férmacos como anélogos
de la somatostatina esté indicado en macroadenomas
(de més de 1 cm de diametro), sobre todo si son
invasivos de estructuras vecinas como los
senos cavernosos. También es una buena
opcién si la condicién clinica general
contraindica la cirugfa

La posibilidad de que el pre-tratamiento farmacoldgico antes de
la cirugia con estos anélogos mejore las condiciones generales
de los pacientes (como la funcién cardiovascular, la diabetes, hi-
pertension y los lipidos), también contribuye a reducir el riesgo
anestésico y acortar el tiempo de hospitalizacién.

Aparte de los andlogos de somatostatina existen otros farma-
cos Utiles en la acromegalia como los agonistas dopaminérgicos.
En caso de persistencia de la enfermedad tras la cirugia puede
tratarse con un bloqueante o antagonista del receptor de GH,
indicado si hay resistencia o falta de respuesta a los anélogos

de somatostatina.
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Hoy en dia la radioterapia est4 reservada para pacientes con
persistencia de la hipersecrecién hormonal tras la cirugfa y re-
sistentes o intolerantes a los diferentes farmacos disponibles.
Actualmente la radioterapia esterotaxica fraccionada o la radio-
cirugia con gamma knife son preferibles a la radioterapia con-
vencional por su capacidad de actuacién selectiva sobre los res-
tos tumorales, minimizando la radiacién sobre la hipdfisis sana y
los tejidos adyacentes.

éCuél es el prondstico
a largo plazo

Si se normaliza la concentracién en sangre de GH e IGF-I, el
prondstico es favorable, y el paciente est4 controlado. Cuando
la enfermedad es tratada con éxito y el paciente esta curado, su
calidad de vida mejora y recupera
su vida normal, aunque conviene
seguir los controles que su endo-
crinélogo le indique.

De persistir elevadas las concen-
traciones de GH e IGF-I el pronds-
tico es menos favorable, ya que
se asocia a mas complicaciones
(cardioldgicas, metabolicas, Gseas




y peor calidad de vida) y mayor riesgo de mortalidad. Es por ello
importante seguir en manos de un equipo médico experimenta-
do, que intentara controlar la enfermedad en cada momento.

Es importante saber que incluso tras el control de la
enfermedad con la cirugfa, al cabo de unos afios puede
reaparecer, por lo que conviene seguir un control cada 1-2 afios

[ ]
¢.Dénde puedo obtener informacién
adicional

Pituitary Society

www.pituitarysociety.org/Pituitary Society

Sociedad Espariola de Endocrinologia y Nutricién
www.seen.es/Sociedad Espafiola de Endocrinologfa y Nutricién
Federacién Espafola de Enfermedades Raras
web.enfermedades-raras.org

Centro de Investigacion Biomédica en Enfermedades Raras
www.ciberer.es

PubMed, para articulos cientificos
www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed

Asociacion Espariola de Afectados por Acromegalia
www.tengoacromegalia.es

Contacto: tengoacromegalia@hotmail.com
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¢, Qué terminologia le ayudaré a conocer
mejor la acromegalia

Adenoma: es un tumor epitelial benigno cuya estructura interna
es semejante a la de una glandula.

Hipdfisis: glandula endocrina situada detrds y encima de la na-
riz, por debajo del cerebro.

Anélogos de la somatostatina: farmacos usados para el trata-
miento de la acromegalia, que inhiben la sintesis de la GH en la
hipdfisis.

Pegvisomant: farmaco que bloquea el receptor de GH. Se usa

cuando el paciente sigue con enfermedad activa tras la cirugia y
es resistente a los analogos de somatostatina.
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