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Forord

Den vanligaste hypofyssjukdomen ar s.k. hypofysadenom, en
godartad tumor i hypofysen. Tumérer i hypofysen ar saledes i de allra
flesta fall inte elakartade och ger inte metastaser. En annan viktig sak
att papeka ar att hypofyssjukdomar for det mesta utvecklas langsamt.
Symtomen kommer darfor sallan akut utan upptrader oftast succes-
sivt dar en diffus trétthet och allmén sjukdomskénsla ar de vanligaste
symtomen.

Eftersom synnerverna ligger strax ovanfor hypofysen kan en oupp-
tackt och obehandlad hypofystumor dven paverka synen. Manga hypo-
fyssjukdomar upptéacks forst nar en tumor borjar trycka pa synnerverna.

En obehandlad hypofyssjukdom, med dess hormonbrister, ger i
forlangningen en kraftig paverkan pa valbefinnande, ork och energi.
Vissa hormonbristtillstand, orsakade av hypofyssjukdom, kan paverka
hélsan pa ett allvarligt satt. Det ar darfor viktigt att patienten far ett
korrekt och noggrant omhdndertagande, av kunnig personal, redan
fran boérjan. For den som far ratt diagnos och ratt behandling atergar
livet oftast till det ng

Syftet med broschyren ar att ge patienter och sjukvardspersonal en
Okad insikt och forstaelse for hypofyssjukdomar. Vi vill beskriva i korthet
hur hypofysen fungerar normalt i relation till andra hormonproducerande
kortlar och de fel som kan uppsta i samspelet dem emellan. Det ar forfat-
tarnas 6nskan att denna broschyr skall vara tillganglig och latt att forsta.
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HYPOTALAMUS

Hypotalamus - hormonernas kontrollcentral

| hjarnans underdel, strax ovanfor hypofysen och synnerverna,
finns ett omrade som kallas hypotalamus. Hypotalamus kdnner av
kroppens olika behov och insondrar darefter sjélv, eller via andra en-
dokrina kortlar, de ndédvandiga hormonerna. Det ar just hypotalamus
som producerar hormoner som styr hypofysens funktion.

Hypotalamus &r ocksa en viktig samlingspunkt for olika signaler
fran nervsystemet. Hypotalamus reglerar séledes kroppstemperatur,
matlust, puls och blodtryck. Stress och méanga sjukdomar som paver-
kar kroppens funktioner, paverkar i hog grad hur hypotalamus arbetar.

Enstaka patienter med mycket stora hypofystumorer som véaxer
uppat kan utveckla hypotalamusstorning. | dessa fall kan patienter-
na ha nedsatt mattnadskansla, och ddarmed problem med offrivillig
viktuppgang, temperatursvangningar, fa langsam eller snabb puls och
svarigheter med blodtrycksreglering.



Hypofysen

Hypofysen ar beldgen under hjarnan, ovanfor taket till gommen
och bakom bihalorna. Den &r direkt ansluten till hypotalamus via hyp-
ofysstjalken. Hypofysen ar skyddad i en benférdjupning/benskal som
heter sella turcika (turksadeln) da den till formen liknar en kamelsa-
del. Hypofysen ar inte stérre an en normalstor arta. Dess centrala lage
talar sitt tydliga sprak om dess betydelse for var hilsa och 6verlevnad.

Hypofysen delas upp i en framlob och en baklob. Framloben upp-
tar cirka % av kortelns volym och bestar av flera celltyper som var och
en producerar ett eller tva slags hormoner. Sammanlagt bildas det sex
olika hormoner i hypofysens framlob. Bakloben utgér en utvaxt fran
hypotalamus déar tva hormoner forvaras. Hormonerna bildas i hypo-
talamus men vandrar ner genom hypofysstjalken till bakloben dar de
lagras och insdndras.

Hypofysens hormoner paverkar i férsta hand andra endokrina kort-
lar sa att dessa, i sin tur, insondrar sina hormoner allt efter kroppens
behov. Undantaget fran denna princip ar tillvaxthormon och prolaktin
som aven utévar direkta effekter i olika delar av kroppen.



Hypofyssvikt

Vid alla hypofyssjukdomar kan den normala hormonproduktionen
storas. Otillracklig produktion av ett eller flera av hypofyshormonerna
kallas hypofyssvikt. Vissa patienter med hypofyssvikt har endast brist
pa ett hormon, vissa har brist pa nagra hormoner, andra pa alla. Symto-
men som patienten utvecklar utav hypofyssvikt varierar betydligt och
beror pa vilka hormoner det ar som saknas samt hur uttalad hormon-
bristen ar.

Vid den vanligaste orsaken till hypofyssvikt, hypofysadenom, tilltra-
der brist pa tillvaxthormon oftast forst, sen brist pa de hormoner som
styr produktionen av kénshormoner (LH och FSH) och till sist brist pa
styrhormonerna for skoldkorteln (TSH) och binjurarna (ACTH).
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Forklaring till forkortningarna hittar du i ordlistan pa sidor 32-35
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Hypofysens paverkan pé binjurarna - Normal
insondring av ACTH

Hypofyshormonet ACTH styr kortisolinséndringen fran binjurarna.
Inséndringen av ACTH &r periodisk 6ver dygnet. Detta aterspeglas i att
koncentrationen av kortisol &r som hogst tidigt pa morgonen, sjunker
successivt under dagen och ar som lagst sent pa kvéllen och under
natten.

Kortisol har en omfattande effekt pa kroppens olika funktioner.
Kortisol paverkar bland annat kroppssammansattning, energibalans,
blodsockerreglering, blodtryck, immunférsvar och normal skelettmog-
nad.

Vid svar kroppslig eller psykisk pafrestning s3 som hog feber, trau-
ma eller operation sa dkar inséndringen av ACTH, vilket ger en héjning
av kortisolnivan. Kortisol ar livsviktigt for att kroppen skall klara av en
stressituation. Bade for mycket och for litet kortisol kan vara skadligt
for halsan.

Kortisolvariation under dygnet
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Lag insondring av ACTH - ACTH-brist/Sekundar
binjurebarkssvikt

Vid olika hypofyssjukdomar kan inséndring av hormonet ACTH
fungera daligt, eller inte alls. Resultatet blir att nivan av det livsviktiga
hormonet kortisol blir for 1ag. Tillstandet kallas antingen ACTH-brist
eller sekundar binjurebarkssvikt.

Vid alla former av kortisolbrist foreligger utta-
lad trotthet, aptitloshet, viktminskning, mus-
kelsvaghet och lagt blodtryck, framférallt
i stdende. ACTH-brist hos kvinnor le-
der dessutom till nedsatt sexlust samt
minskning eller avsaknad av beharing
i armhala och underliv.

Vid mer uttalad kortisolbrist upp-
star krékningar, buksmartor, diarré,
blodtrycksfall, rubbad saltbalans och
ibland &dven forvirring. Om kroppen
samtidigt belastas genom en infek-
tion, operation eller annan svar
pafrestning, framtrader den otill-
rackliga  kortisolproduktionen
mer tydligt. Detta medfér mer
uttalade symtom och kraver
omedelbart sjukvard, annars
blir tillstandet livshotande.

Skillnaden mellan ACTH-brist och Addisons sjukdom

Kortisolbrist kan dven bero pa enbart en underfunktion i binjurar-
na. Om felet sitter dar kallas det for Addisons sjukdom eller primar
binjurebarkssvikt. Orsaken till Addisons sjukdom &r oftast en inflam-
mation i binjurarna. Den egna vavnaden i kortlarna uppfattas da som
frammande och forstors av egna antikroppar, s.k. autoantikroppar. Vid
en ACTH-brist utgar felet fran hypofysen.

Symtomen for de bada tillstanden &r likartade. Vid Addisons sjuk-
dom ser man dock ofta 6kad hudpigmentering (patienterna blir sol-
branda utan att sola) och mer uttalade rubbningar i blodets saltbalans.
Da felet finns i hypofysen ses inte nagon 6kad hudpigmentering och
rubbad saltbalans ar mer ovanligt.
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Utredning

Utredning av en eventuell kortisolbrist gors med férdel pa en av-
delning med endokrinologisk inriktning. Utredningen inriktas pa att
kartlagga kortisolinséndringen samt att utreda var felet sitter i syste-
met, dvs. beror kortisolbristen pa sjukdom i binjurarna eller hypofy-
sen. | utredningen ingar ocksa kontroll av 6vriga hypofyshormoner.

Manga blodprover tas. Vidare gors ofta ett belastningstest med
syntetiskt ACTH for att se om binjurarna producerar ftillrdckligt med
kortisol. Nar felet sitter i hypofysen ingar ocksa undersékning med
magnetkamera av hypofysen.

Behandling

Patienter med kortisolbrist behandlas genom att det hormon som
saknas (kortisol) ersatts med kortison i tablettform. Denna ersattnings-
behandling ar oftast livslang. Det mest anvdanda kortisonpreparatet
kallas Hydrokortison. Vilken kortisondos som passar den enskilda pa-
tienten varierar men ligger oftast mellan 15-25 mg per dygn. Eftersom
kortisol normalt &r hogst pa morgonen och lagst pa natten tas cirka
2/3 av dosen nar man vaknar och 1/3 cirka sex timmar senare. Ibland
delas dosen upp pa 3 eller fler doser per dygn.

Efterkontroller med lakarundersokning och hormonprovtagning ut-
fors regelbundet. Med hjalp av provresultatet och hur patienten mar
kan doseringen vid behov anpassas.

Vid svara sjukdomar som allvarliga infektioner, krakningar eller di-
arré kan kortison behova ges som injektion. Om detta skulle intraffa
under resa eller langt fran sjukhus kan patienten sjalv injicera med en
kortisonspruta. Det &r dock viktigt att papeka att patienter med kor-
tisolbrist som har drabbas av en allvarlig sjukdom behover alltid séka
vard. Den injektion som patienten ger sig sjalv ar saledes endast for att
forbattra tillstandet tillfalligt tills man kommer i kontakt med varden
for bedomning och eventuellt ytterligare behandling.
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Extra kortison

Det finns ett par viktiga forhallningsregler som utgar ifran det faktum
att kortisol behovs i stoérre mangd da man blir sjuk:

1. Vid feber ges dubbel dos av hydrokortison. Exempelvis, en pa-
tient som vanligtvis star pa 15 + 10 mg och har 38,5° feber bor
ta 30 + 20 mg dagligen tills han/hon &r aterstélld och feberfri.

2. Vid svar sjukdom, krakningar och/eller diarré da tabletterna
inte kan behallas skall patienten uppsoka sjukhus omgaende
for intravenost dropp och kortison injektion.

LIVSVIKTIG INFORMATION OM

KORTISOL
BRIST

DENNA PATIENT BEHOVER DAGLIG
ERSATTNINGSBEHANDLING MED
KORTISON

Vid feber eller annan stérre pafrestning, t ex
operation, infektion eller stérre olycksfall
maste tillforseln av kortison okas.

Vid feber éver 38°C - ta dubbel dos kortison.

Vid krakning/diarré da tabletterna ej kan
behallas - uppsok sjukvard snarast for
omedelbar tillférsel av Solu-Cortef (100 mg)

iv/im samt koksalt i dropp. .

Svenska Endokrinologféreningen
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IMPORTANT

MEDICAL
INFO

THIS PATIENT NEEDS DAILY REPLACEMENT
THERAPY WITH CORTISONE

In the event of serious illness, trauma, vomiting
or diarrhoea, hydrocortisone 100 mg iv/im
and iv saline infusion should be administered
WITHOUT DELAY.

Personnumber/Date of birth

European Society of Endocrinology




Hypofysens paverkan pa
skoldkorteln - Normal
insondring av TSH

Ett annat viktigt hormon
som inséndras fran hypo-
fysen ar TSH. Detta hor-
mon styr skoldkortelns
hormoninsdndring.
Skoldkortelns hormon
paverkar hela krop-
pens amnesomsatt-
ning sa att den gar i
normal takt.

Lag/ingen insondring av
TSH - Central hypotyreos

Hypofysens inséndring av hormonet TSH fungerar daligt eller inte
alls vid olika hypofyssjukdomar. Tillstandet kallas central hypotyreos.
Resultatet blir att amnesomsattningshormonerna blir 1aga, vilket gor
att kroppen gar pa lagvarv.

Symtomen vid underfunktion av skéldkérteln utvecklas ofta lang-
samt och successivt varfor man kanske inte reagerar pa det direkt.
Ofta kdnner man endast en diffus sjukdomskansla med trétthet, okat
sdomnbehov och minnessvarigheter. Frusenhet, hagloshet och depres-
sion ar ocksa vanliga inslag i symtombilden. Dessutom férekommer
ofta symtom som forstoppning, viktdkning, torr hud och torrt har
samt svullnad runt 6gonen. Hela kroppen berérs nar amnesomsatt-
ningen gar pa lagvarv.

En obehandlad hypotyreos ger i forlangningen 6kad risk for hjart-
karlsjukdomar, 6kade blodfetter, samt hojt blodtryck. Detta normali-
seras efter behandling.
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Skillnaden mellan primar och central hypotyreos

Den vanligaste orsaken till lag &mnesomsattningen ar en sjukdom i
sjdlva skoldkorteln. Om felet sitter dar kallas sjukdomen for primar hy-
potyreos. Orsaken till primar hypotyreos ar oftast inflammation dar den
egna vavnaden i korteln uppfattas som fientlig och foérstors. Vid en cen-
tral hypotyreos sitter felet istéllet i hypofysen med bristande produktion
av TSH, det hormon som i vanliga fall styr over skoldkorteln.

Symtomen och behandlingen fér bada tillstanden ar densamma.
Endast orsaken skiljer sjukdomarna at.

Utredning

Utredningen gors med fordel i 6ppenvardens regi, men da garna
av lakare med specialistinriktning. Vid vissa tillfdllen gérs den innelig-
gande pa endokrinologisk avdelning.

Utredningen syftar till att bestamma hormonnivaer samt att fast-
stélla vart felet sitter i systemet. De viktigaste blodproverna som tas ar
hypofyshormonet TSH och skoldkértelhormonerna T4 och T3. TSH ar
viktig for att skilja pa priméar hypotyreos och central hypotyreos.

Behandling

Patienter med hypotyreos behandlas genom att det hormon som
saknas ersatts med skoldkortelshormon i tablettform. Denna ersatt-
ningsbehandling ar oftast livslang. Det mest anvdnda preparatet kallas
Levaxin. | behandlingens inledningsskede behdver doseringen oftast
trappas upp langsamt. Dosen bestams av hur patienten mar och med
hjalp av provresultat. Lamplig doshdjningstakt bestams av din lakare.
Efterkontroller med hormonprovtagning utfors regelbundet for ratt
dosering.
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Hypofysens paverkan pa testiklarna - Normal in-
sondring av LH/FSH

Fran hypofysen insondras hormonerna LH och FSH vilket, i man-
nens fall, paverkar testiklarna. LH stimulerar testosteronproduktionen
i testiklarna och FSH paverkar spermiernas bildning och mognad.

LH, FSH och testosteron ar nédvandiga hormoner for att uppratt-
halla manligheten med normal sexlust, beharing, fertilitet, muskel-
massa, skelettmognad och benstyrka.
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Lag insondring av LH/FSH - Sekunddr hypogonadism

Dalig eller ingen insondring av hormonerna LH och FSH &r vanlig
vid olika hypofyssjukdomar. Om LH inte inséndras fran hypofysen i
normal niva leder detta till att testosteronnivan blir 1ag eller obefintlig
i kroppen. Om FSH inte insondras i normal niva fran hypofysen paver-
kas spermiernas bildning och mognad. De flesta med brist pa LH har
ocksa FSH-brist och vice versa.

Symtom pa lag/ingen LH/FSH-insondring

Symtomen ar beroende pa nar i livet LH/FSH-brist i hypofysen uppstar.
Testosteron stimulerar utvecklingen av drag som &r typiska fér mannen;
malbrottet, basrést, acne, manlig konsbeharing, skaggvaxt, muskelmassa,
tillvaxt av kdnsorgan samt tillvéxtspurt. Testosteronet ger ocksa upphov
till psykisk mognad, typiskt tavlingsbeteende samt aggressivitet.

Om bristen uppstar fore pubertal alder blir féljden en utebliven el-
ler forsenad pubertet, feminin fettférdelning, nedsatt kroppsbeharing
och skaggvaxt, dalig tillvaxt av konsorgan eller sterilitet i vuxen alder.

Nar bristen uppstar i vuxen alder ser man symtom som nedsatt
sexuell lust och formaga (erektion, utlésning, orgasm) och fertilitet.
Aven minskad muskelmassa och nedsatt kroppsbeharing ar typisk.

Utredning

Utredningen syftar till att faststalla var felet sitter i systemet samt
att bestamma hormonnivaer. Man mater testosteron i blodet samt LH
och FSH.

Behandling

Syftet ar att ersatta den brist pa konshormoner som har uppkom-
mit. Testosteronersattning kan forbéattra eller eliminera samtliga av
ovanstaende besvar. Testosteron ges antingen som injektion var 12:e
vecka eller som gel som man smorjer in sig med dagligen.

Testosteron-behandling dstadkommer dock inte nagon nybildning
av spermier, aven om mangden sadesvatska kan vara normal. Detta
leder till att testiklarna blir nagot mindre.

Spermieproduktion kan dock dstadkommas genom injektionsbe-
handling med LH/FSH. Saledes kan m&n med LH/FSH brist som vill bli
fader behandlas med LH/FSH injektioner. Detta skots av specialistla-
kare inom endokrinologi.
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Hypofysens paverkan pa dggstockarna — Normal
insondring av LH/FSH

Fran hypofysen inséndras LH/FSH vilket i kvinnans fall paverkar
dggstockarna. FSH stimulerar bildningen av 6strogener samt dggens
tillvaxt och utveckling. LH stimulerar till dgglossning samt bildning av
progesteron.

Ostrogenerna och progesteron ir de viktigaste hormonerna foér
kvinnans kénskaraktaristika, normal menstruation och fertilitet.
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Lag insondring av LH/FSH - Sekundar hypogona-
dism

Dalig eller ingen insondring av hormonerna LH och FSH &r vanlig
vid olika hypofyssjukdomar. Om LH ej inséndras fran hypofysen i nor-
mal mangd, leder detta till att dgglossning ej kan ske samt att hormo-
net progesteron blir Iagt eller obefintligt i kroppen. Om FSH ej insénd-
ras i normal mangd fran hypofysen paverkas mognaden av dggceller
och hormonet 6strogen blir Iagt eller obefintligt i kroppen.

Symtom pa lag/ingen LH/FSH insondring

Symtomen ar beroende pa nér i livet LH/FSH-brist i hypofysen upp-
star. Ostrogen stimulerar utvecklingen av drag som &r typiska for kvin-
nan; brost, kvinnlig kénsbeharing, kvinnlig fettférdelning samt tillvaxt
av kdnsorgan och langdtillvaxt. Ostrogenerna bidrar dven till psykisk
mognad.

Om bristen uppstar innan pubertal dlder ser man sma yttre kdns-
organ, inga brost och avsaknad av kvinnlig kénsbeharing. Patienten
bibehaller barnets fettfordelning, far daligt utvecklade muskler, ute-
bliven tillvaxtspurt i tonaren, utebliven mens, avsaknad av sexuell lust
och blir steril som vuxen.

Hos kvinnor i fertil alder medfor brist pa LH och FSH oregelbun-
den eller utebliven menstruation samt infertilitet. Vissa kvinnor med
relativt dalig LH och FSH insondring kan dock menstruera (oftast ore-
gelbunden) men har inte agglossning. Vidare ser man symtom som
forlust av konshar, minskad brostkortelvavnad, skort skelett, och av-
saknad av sexuell lust.

Kvinnor som har gatt igenom normal menopaus (klimakterium)
har inte ndgra symtom utav LH och FSH brist.

Utredning

Utredningen syftar till att faststélla pa vilken niva felet sitter i sys-
temet samt att bestdmma hormonnivaer av ff.a. LH, FSH och 6strogen.

Behandling

Behandling med 6strogen och progesteron sker i regel i samverkan
med en gynekolog. Hos yngre kvinnor ges som regel cyklisk behand-
ling for att uppréatthalla liknande variation i Gstrogen/progesteron-

19



nivaerna som sker under den normala menstruationscykeln.

Vid ovanstdende behandling sker ingen dgglossning. For att astad-
komma detta behovs speciell behandling med LH och FSH som skots
av specialistlakare i gynekolog.

Hos postmenopausala kvinnor behévs ingen behandling for LH/
FSH brist.
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Hypofysens produktion av tillvaxthormon (Growth
hormone, GH) - Normal insondring av tillvaxthor-
mon

Ytterligare ett viktigt hormon som hypofysen insondrar ar tillvaxt-
hormon. Tillvdxthormon frisattningen varierar timme for timme men
den storsta frisattningen sker oftast timmarna efter insomnandet. Fri-
sattningen ar storst under puberteten for att darefter gradvis minska
med stigande alder.

Tillvaxthormon har en omfattande effekt pa kroppens olika funk-
tioner. Tillvaxthormon paverkar bland annat valbefinnande, kropps-
sammansattning, energibalans, blodsockerreglering och normal ske-
lett mognad.
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Lag insondring av tillvaxthormon - Tillvaxthor-
monbrist

Dalig eller ingen inséndring av tillvaxthormon ar vanlig vid olika
hypofyssjukdomar.

Symtom pa lag/ingen GH-insondring

Brist pa GH kan ge ett flertal negativa effekter. Om brist uppstar
innan pubertal alder paverkas langdtillvaxten och man blir kortare an
normalt. Om bristen uppstar efter det att man vaxt fardigt kan diffus
sjukdomskansla upptrada, forsamring av det fysiska och psykiska val-
befinnandet samt brist pa energi och drivkraft. Vidare kan muskelmas-
san minska, fettmangden 6ka, speciellt runt midjan, och bentathet
reduceras.

Utredning

Utredning av en eventuell tillvaxthormonbrist gors i regel forst sex
manader efter att patienter med hypofystumor har opererats.

Tva olika tester kan anvands. Det ena ar insulinbelastning dar man
ger insulin for att utlésa lagt blodsocker. Lagt blodsocker ger i sin tur
en kraftig stimulus pa hypofysen som normalt svarar med att kraftigt
Oka produktionen av tillvaxthormon. Det andra testet kallas Arginin/
GHRH test. Vid det testet anvands tva amnen som stimulerar tillvaxt-
hormonproduktionen direkt. Vid tillvaxthormonbrist ses ingen ste-
gring av hormonet.

Behandling

Behandling syftar till att ersatta tillvaxthormonet. Tillvdxthormon
ges som injektion i underhudsfettet strax fore sanggaendet. Dosen an-
passas utifran hormonprover och individernas behandlingssvar som
ofta ar beroende av alder och kon.

Behandling med tillvaxthormon resulterar ofta i forbattrad kropps-
sammansattning med 6kad muskelmassa, minskad fett och 6kad ben-
tathet. Manga upplever ocksa att det fysiska och psykiska hélsotill-
standet forbattras.
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Hypofysens insondring av vattensparande hor-
mon - Normal insondring av ADH

Ett annat viktigt hormon som hypofysen inséndrar ar ADH (AntiDi-
uretiskt Hormon) som ar ett vattensparande hormon. Hormonet pro-
duceras i hypotalamus for att sedan vandra ner genom hypofysstjal-
ken till hypofysens baklob dar hormonet forvaras. ADH inséndringen
reglerar av vatskebalansen. Om det finns for lite vétska i kroppen dkar
ADH inséndringen och leder till minskad urinproduktion. Om det finns
for mycket vatska i kroppen minskar ADH inséndringen och urinpro-
duktionen 6kar.
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Lag insondring av ADH (Diabetes insipidus)

Hypofysens inséndring av det vattensparande hormonet ADH fung-
erar daligt eller inte alls. Tillstandet som kallas diabetes insipidus ar re-
lativt ovanligt och utvecklas framst efter hypofysoperationer. Diabetes
insipidus ska inte blandas ihop med diabetes mellitus (sockersjuka),
som ar nagot helt annat, men som ocksa ger stora urinmangder.

Symtom pa lag/ingen ADH-insondring

ADH-brist medfor att patienten inte kan koncentrera urinen. Urin-
mangderna blir darfér mycket stora, daven nattetid. Urinvolymen kan
saledes bli mellan 5 och 15 liter per dygn.

En patient som for ovrigt ar fullt frisk klarar dessa férluster genom
att dricka - driven till detta av térst. Om patienten av nagon anledning
skulle bli medvetslés och inte kan dricka kan han raka in i livshotande
intorkning.

Utredning

Utredningen maste goras pa en avdelning med endokrin inrikt-
ning. Utredningen inriktas pa att se om felet utgar fran njurarna eller
hypofysen. Syftet ar att kartlagga forandringar i kroppen under en pe-
riod av torst, sa kallad torst-test.

Manga blodprover tas. All urin mats och analyseras. Ibland avslu-
tas testen med att syntetiskt ADH tillfors och effekten utvarderas.

Behandling

Bristen pa aktivt hormon ersatts i kroppen. Medicineringen blir
livslang och dosanpassad for varje patient. Ersattningen ges i tablett-
form eller som nasspray. Efterkontroller med blodprovstagning gors,
da man mater natriumkoncentrationen i blodet, vilket aterspeglar
mangden vatten i kroppen. Detta utfors regelbundet for ratt dosering.
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Orsaker till hypofyssvikt
Hypofysadenom

Den vanligaste orsaken till hypofyssvikt ar en godartad hypofystu-
mor (hypofysadenom). Hypofysadenom férekommer hos cirka 2-3%
av svenska befolkningen. Majoriteten av dessa har sma tumorer (<1
cm) som sallan paverkar hypofysfunktionen pa nagot satt och orsakar
darmed ingen hypofyssvikt. Ju storre tumoren dr desto mer sannolikt
ar det att patienten utvecklar hypofyssvikt. Samma géller synen. Sma
tumorer paverkar inte synen medan stora tumorer som vaxer uppat
och trycker pa synnerverna ofta ger synfaltsbortfall och ibland férsam-
rad synskarpa.

Det finns flera olika sorter av hypofysadenom som kort kan de-
las in i hormonproducerande adenom och icke hormonproducerande
adenom.

Icke-hormonproducerande hypofysadenom

De vanligaste hypofysadenomen dar icke-hormonproducerande
tumorer. De flesta ar sma och paverkar varken syn eller hypofysfunk-
tionen. Sma icke-hormonproducerande adenom behdéver inte opere-
ras. | stdllet kontrolleras de med magnetkamera. Stora adenom som
paverkar synen skall avlagsnas kirurgiskt och de hormonbrister som
uppstar behandlas.

Prolaktinproducerande hypofysadenom -
Prolaktinom

Det vanligaste hormonproducerande adenomet kallas prolak-
tinom. Dessa tumorer producerar amningshormonet prolaktin och
kan ge symtom i form av mjélksekretion fran brosten (galaktorré) hos
bade man och kvinnor. Eftersom prolaktin hammar konshormoner hos
bade man och kvinnor &r nedsatt sexlust, impotens, mensrubbningar
och infertilitet vanliga symtom vid prolaktinom. De flesta prolaktinom
ar sma, men vissa prolaktinom kan bli stora, framfér allt hos man, och
kan da ge hypofyssvikt samt synpaverkan. Oavsett storlek sa behand-
las nastan alla prolaktinom medicinskt med tabletter. Medicinen far
tumoren att krympa och prolaktinnivaerna sjunker och blir ofta helt
normala. Behandlingen far ofta fortsatta flera ar.
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Magnetkamerabilder som visar: A) Normal hypofys och B) Hypofysadenom (1,5 cm i
diameter) som inte paverkar synnervskorsningen
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Magnetkamerabilder som visar: A) Hypofysadenom (3 cm i diameter) som lyfter
upp synnervskorsningen, och B) Mycket stort hypofysadenom (6 cm i diameter)
med kraftig paverkan pa synnervskorsningen
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Tillvaxthormonproducerande hypofysadenom -
Akromegali

Mindre vanliga hypofysadenom ar tillvaxthormonproducerande
tumor. Cirka 50 patienter diagnostiseras i Sverige per ar. Far man sjuk-
domen fére puberteten vaxer man ovanligt fort pa langden. Sjukdo-
men kallas da gigantism. Varldens langsta man har just gigantism. Far
man sjukdomen i vuxen alder sa vaxer hander, fétter och ansiktsske-
lett till och man blir grov i anletsdragen. Sjukdomen kallas da akro-
megali. Akromegali ger 6kad risk for hjart-karlsjukdom, diabetes, hogt
blodtryck och somnapné. Tillvdxthormonproducerande hypofysade-
nom vaxer oftast langsamt men kan bli stora och leda till hypofyssvikt
samt synpaverkan. Tillvixthormonproducerande tumérer behandlas
i forsta hand med operation. Medicinsk behandling finns ocksa till-
ganglig men anvands i forsta hand for patienter som inte botas med
operation. | vissa fall ges stralbehandling.

ACTH-producerande hypofysadenom - Cushing’s
syndrom

ACTH-producerande tumorer ar relativt ovanliga, cirka 30 patien-
ter i Sverige drabbas arligen. Den h6ga ACTH produktionen fran hyp-
ofysen leder till att kortisolhalterna i kroppen blir alldeles for hoga
och ger ett sa kallat Cushing’s syndrom. Symtomen vid Cushing’s syn-
drom dr mdnga. Nastan alla ar extremt trétta och gar upp i vikt. Manga
kanner sig nedstamda och angestfyllda. Vidare far manga bukfetma,
hogt blodtryck, muskelsvaghet, benskérhet och skér hud. ACTH-pro-
ducerande tumorer ar oftast sma, ibland sa sma att det kan vara svart
att se de vid magnetkameraundersokning. Ibland far man darfor gora
en speciell hormonprovtagning fran hypofysens blodkarl via katetrar
i ljumsken for att lokalisera tumdéren. Behandlingen ar i forsta hand
operation.

TSH-producerande hypofysadenom

TSH-producerande tumdrer ar mycket ovanliga. Tumoérerna leder
till 6veraktivering av skoldkorteln som ger 6kad @mnesomsattning
med symtom i form av svettningar, hjartklappning, viktnedgang, dar-
righet och oro. Behandlingen &r operation.
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Ovriga orsaker till hypofysvikt

Kraniofaryngiom. En ovanlig cystbildande tumor som kan drabba
bade barn och vuxna. Kraniofaryngeom &r ofta stora och kan vara
svara att fa bort helt och hallet med operation. Tumorerna har dven
tendens att komma tillbaka efter operation da stralbehandling kan
bli aktuell. Hypofysvikt och diabetes insipidus ar vanlig hos patien-
ter med kraniofaryngeom som behandlas med hormonersattning.
Meningiom. En tumor som vaxer ut fran hjarnhinnorna. Nar me-
ningeom ligger nara hypofysen kan man utveckla hypofyssvikt. Be-
handlas oftast med operation.

Ratkes cysta: Ar en vitskefylld bl&sa i hypofysen. Smé& sddana ar
vanliga men kan ibland fylla pa sig och da paverka hypofysen eller
synen. Behover ibland tdmmas med operation.
Hypofysinflammation (Hypofysit). Inflammation kan ibland upp-
std i hypofysen. Dessa kan vara autoimmuna eller lakemedelsut-
|6sta. Behandlingen ar individuell och eventuella hormonbrister
behandlas.

Hypofysblodning. Ett ovanligt tillstand dar det plotsligt bloder i
ett hypofysadenom. Nastan alla patienter far hypofyssvikt. Manga
blir plotsligt svart sjuka med svar huvudvark och ibland medvets-
|6shet. Stérning av 6gonrorelser med bland annat dubbelseende
forekommer ofta. Vissa patienter med hypofysblédning behover
opereras, i andra fall behandlas patienten konservativt.
Sheehan’s syndrom. En mycket ovanlig orsak till hypofyssvikt som
kan drabba kvinnor efter en svar férlossning. Orsaken &r en infarkt
i hypofysen. Typiska symtom &r uttalad trotthet och utebliven
mjolkproduktion.

Empty sella. En liten eller avsaknad av normal hypofysvavnad av
oklar orsak. Kan orsaka hypofyssvikt.

Skalltrauma. Svara skalltrauman kan ge hypofyssvikt.
Hypofysoperation. Vid operation av hypofystumor kan hypofysen
skadas och leda till hypofyssvikt.

Stralbehandling. Patienter far stralbehandling mot hjarnan eller
hypofysen kan utveckla hypofysvikt.

Hypofyssvikt av oklar orsak (Idiopatisk hypofyssvikt). Ar en re-
lativt vanlig orsak till hypofyssvikt. Defineras som hypofyssvikt da
trots omfattande utredning ingen sdker orsak hittas.

29



De viktigaste hormonerna att ersatta:

e Kortisol — Kortisontabletter
e Skoldkortelhormon - Tyroxintabletter
e Testosteron - Testosteroninjektion eller gel

e Kvinnliga kénshormoner — Ostrogentabletter eller plaster, ofta
i kombination med progesterontabletter

e ADH - Desmopressintablett eller nasspray

e Tillvaxthormon - Tillvdxthormoninjektion

Operation av hypofystumor

Manga patienter med hypofystumdrer, men inte alla, behover
opereras. Den vanligaste operationsindikationen ar en tumor som
paverkar synen dar malet ar minimera risken for bestdaende synska-
da. Aven majoriteten av patienter med hormonproducerande hy-
pofystumérer behover opereras. Undantaget ar prolaktinproducer-
ande hypofystumaorer som behandlas med mediciner.

Tva olika metoder anvénds for att bortoperera hypofystumorer.
Vid den ena kommer man at tuméren via ndsan och den andra via
skallbenet pa tinningen. Bada metoderna ar valetablerade och har
goda resultat.

De flesta tumorer i hypofysen opereras via ndsan. Vid operationen
anvands ofta en kamera (endoskop) foér att kunna komma med op-
erationsinstrumenten intill ndsans bakvagg. Dar bakom ligger en
bihala (sinus sphenoidale) som 6ppnas. Bakom denna bihala sitter
hypofysen. Med tekniken kan man saledes pa ett relativt enkelt satt
komma at hypofystumaéren och utforskaffa den. Operationen gors ofta
tillsammans av en 6ron-nadsa-hals ldkare och en neurokirurg. Denna
metod ar lindrig for patienten som ar uppe och gar redan pa eftermid-
dagen/kvillen pa operationsdagen. Fordelen med denna operation-
steknik ar att man aldrig ar inne i hjarnan och opererar.

Vissa patienter, speciellt de som har stora hypofystumoérer, be-
hover opererats via skallbenet (transkraniell operation). Denna teknik
anvands endast om man inte kommer at tuméren via nasan. Detta ar
ett storre ingrepp och konvalescensen ar langre for patienten.
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Vanliga fragor och svar

Fdr jag biverkningar av min kortisonersdttningsbehandling?
Nej. Kortisonet ges i en dos som motsvarar det som kroppen produc-
erar i vanliga fall. Om dosen ar ratt ger detta inga biverkningar.

Hur fér jag min kortisonersdttning att bli lik den verkliga inséndringen?
Man férsoker stélla in kortisondosen efter patientens individuella
behov. Oftast ges nagot hdgre dos pa morgonen nar man vaknar och
lagre dos efter lunch for att efterlikna den normala kortisolproduk-
tionen.

Vid konstaterad ACTH-brist varfér behandlar man inte med ACTH?
ACTH finns bara i injektionsform och den noggranna dosering som
kravs ar omdjlig.

Behéver jag extra kortison infér trdning?

Infor en vanlig traning behovs det inte extra kortison. Vid extrem
fysisk anstrangning som maratonlopp eller liknande kan man dock
behdva lite extra, cirka 5-10 mg hydrokortison.

Skall jag ta en extra kortisonstablett om jag dr pd vdg att bli sjuk?
Ja, dubbla din kortisondos om du har feber och sok vard genast ifall
du har drabbats av krdkningar och diarré (vg se ditt kortisonkort).

Hur vet man att min Levaxindos dr rétt?
Det ser man pa blodprover och hur du mar allmint.

Skall jag ta en extra tablett Levaxin om jag rékar glomma?
Nej, tag din ordinarie dos vid nasta doseringstillfille.

Min testosteronspruta verkar ta slut efter ca 9-10 veckor. Ar dosen réitt
eller dr det fel intervall?

Ibland kan man andra intervallet, men de flesta ligger val i sina
nivaer med 12-veckors intervall.

Jag tycker inte om sprutor. Kan jag f& min testosteronsubstitution i en
annan form?
Ja, testosteron finns ocksa som gel.

Kommer min sexlust tillbaka av att ersétta mina kbnshormoner?
Ja, det skall den normalt gora.
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Kan man fG barn om man har hypofyssvikt?

Ja det kan man. Om man har en total LH-/FSH svikt behéver man
dock oftast hjilp med en specifik behandling med LH och/eller FSH i
injektionsform. Detta giller bade mén och kvinnor.

Hur vet jag att min dos av minirin (desmopressin) @r rétt?
Det ser man pa blodprover och pa dina symtom pa hur mkt du kissar
och dricker.

Kommer tuméren tillbaka?
| enstaka fall kan detta intraffa
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Ordlista

ACTH (AdrenoCorticoTroptHormon) — Hormon som bildas i hypofys-
ens framlob och stimulerar kortisolproduktionen i binjurarna.

ADH (AntiDiuretiskt Hormon, Vasopressin) — Ett hormon som bildas i
hypofysens baklob som reglerar urinproduktionen.

Akromegali — Sjukdom som beror pa 6verproduktion av tillvaxthor-
mon fran ett hypofysadenom.

Binjurar — Kortlar, beldgna i buken ovanfor njurarna, som bildar och
insondrar bland annat kortisol.

Binjurebarkssvikt — Brist pa det livsviktiga hormonet kortisol. Beror
antingen pa ACTH-brist i hypofysen eller sjukdom i sjélva binjurarna.

Cushings syndrom — Tillstdnd som beror pa 6verproduktion av korti-
sol. Orsakas oftast av ACTH producerande hypofysadenom eller korti-
solproducerande binjuretumor.

Diabetes insipidus — Tillstand som orsakas av brist pa det vattenspar-
ande hormonet ADH.

Endokrinologi — Ldran om hormoner, hormonproducerande kortlar
samt deras funktion

FSH (Follikel Stimulerande Hormon) — Hormon som bildas i hypofys-
ens framlob och stimulerar spermaproduktion hos mén och 6strogen-
produktion hos kvinnor.

Gigantism — Sjukdom hos barn som beror pa Overproduktion av
tillvaxthormon fran ett hypofysadenom.

Hypofys (Hypo = Under, i underkant, nedsatt; Fysis = Vaxt) — En hor-
monproducerande kortel beldgen under mellanhjarnans nedre yta.
Styr ett flertal andra kortlar i kroppen. Kallas det undre hjarnbihanget
pa svenska.
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Hypofysadenom — En godartad tumor i hypofysen. Den vanligaste or-
saken till hypofyssvikt.

Hypofyssvikt — Otillrdcklig produktion av ett eller fler av hypofyshor-
monerna

Hypogonadism — Brist pa kdnshormoner beroende pa sjukdom i hy-
pofysen eller sjukdom i sjalva testiklarna eller dggstockarna.

Hypotalamus — Mellanhjarnans nedersta del, beldgen strax ovanfor
hypofysen. Styr hypofysens hormonproduktion, temperaturreglering,
matlust mm.

Hypotyreos — Underfunktion av skdldkérteln som beror antingen pa
ACTH-brist i hypofysen eller sjukdom i sjalva skoldkorteln.

IGF-1 (Insulin like Growth Factor) — Ett hormon som bildas i levern
och medierar manga av tillvaxthormonets effekter. Anvands ocksa for
att diagnostisera och kontrollera akromegali.

Insulinbelastning — Ett test for att undersdka hypofysfunktionen,
framst tillvaxhormonproduktionen och ACTH/kortisolproduktionen.

Kortisol — Ett livsviktigt hormon som skyddar mot stress och pafrest-
ningar. Paverkar bland annat energibalans, blodsockerreglering, blod-
tryck och immunforsvar.

Kortison — Lakemedel som anvands for att ersatta kortisol hos patient-
er med binjurebarkssvikt.

LH (Luteiniserande Hormon) — Hormon som bildas i hypofysens fram-
lob och stimulerar testosteronproduktionen hos man och dgglossning
hos kvinnor.

Oxytocin (Oxy) — Ett hormon som bildas i hypofysens baklob och
stimulerar livmodersammandragningar under foérlossning och att
brostmjolken drivs ut vid amning.
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Prolaktin (PRL) — Ett hormon som bildas i hypofysens framlob och
stimulerar produktion av bréstmjolk under och efter graviditet.

Prolaktinom — Hypofysadenomen som Overproducerar amningshor-
monet prolaktin.

Sella turcika — Benskal i skallbenet dar hypofysen sitter.
Skoldkoértel — Kortel som bildar och insdndrar hormonet tyroxin.

Testiklar — Kortlar som producerar sperma samt bildar och inséndrar
det manliga kdnshormonet testosteron

Testosteron — Manligt kdnshormon som paverkar muskeltillvaxt, kons-
drift, beharing m.m.

Tillvdxthormon (Growth hormone, GH) - Hormon som bildas i hy-
pofysens framlob och paverkar bl.a. valbefinnande, kroppssammansat-
tning och energibalans.

TSH (Tyreoidea Stimulerande Hormon) — Hormon som bildas i hy-
pofysens framlob och stimulerar skéldkorteln.

Tyroxin — Skoldkortelhormon som reglerar amnesomsattningen.

Aggstockar — Kértlar som bildar och inséndrar det kvinnliga kénshor-
monet dstrogen.

Ostrogen — Kvinnligt kdnshormon som paverkar kvinnans kénsutveck-
ling.
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