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Cushings syndrom

Denne brochure er blevet til i et samarbejde mellem AdrenalNET og Addison Foreningen i Danmark
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Introduktion

Brochuren er beregnet til patienter, der har Cushings
syndrom, og deres nzrmeste. Unge og voksne med
Cushings syndrom vil kunne bruge denne brochure
selvstendigt. Men hvis du er far, mor, bror, sgster
eller partner til et barn eller en voksen med Cushings
syndrom, kan det ogsa vaere meget nyttigt at fa mere
indsigt i sygdommen.

Selvom vi bruger ordet "du” i denne brochure
for at henvende os til patienter med Cushing,
sa er brochuren ogsa beregnet til den nermeste
omgangskreds og sundhedspersonale.

Det medicinske indhold i denne brochure

er baseret pa 'Quality of Care Standard for
Adrenal disorders’ (2018) og retningslinjerne
"The diagnosis of Cushing’s Syndrome’ og
"Treatment of Cushing’s Syndrome’ fra Dutch
Endocrine Society. Brochuren er oversat fra

den originale hollandske version og rettet til
efter danske forhold. Folderen indeholder
links til yderligere information. Hvor det er
muligt, er der linket til danske sider, men
nogen links vil veere pa engelsk.

Oplysningerne i brochuren skal ikke erstatte rad fra en
kvalificeret lzege. Hvis du har spgrgsmal eller brug for
radgivning, skal du kontakte din praktiserende lege
eller din endokrinologiske klinik.

Introduktion

Hvad er Cushings syndrom? —

Hvad er symptomerne? -

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner =

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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Introduktion

Hvad er Cushings syndrom? —

Hvad er symptomerne? —

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Sig gOddag til... Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner —

A n n Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen

organiseret? -
; a r Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —

Anne fik konstateret Cushings syndrom i 2020. Det tog lang tid at fd stillet den rigtige diagnose. Hun blev opereret for
et hypofyseadenom, men da hun fortsat ikke var kureret, fik hun til sidst fiernet begge binyrer. Hun er gift og mor til
fire voksne bgrn. Dagligdagen er preeget af de langvarige folger af Cushings syndrom. For nylig har Anne indstillet sin
professionelle karriere, men pd trods af sveer sygdom og folger, forseger hun at holde fokus pd de positive ting i sit liv og
opretholde sd god en livskvalitet som muligt — bl.a. ved at hjelpe og informere andre patienter om sygdommen og livet
efter, som denne brochure er et eksempel pd.
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Hvad er Cushings syndrom?

Cushings syndrom er en lidelse, der er karakteriseret
ved en rekke tegn og symptomer, som skyldes
langvarig hyperkortisolisme, dvs. et overskud af
kortisol (binyrebarkhormon) i blodet. Det kan fa dig til
at fgle dig syg.

Kortisol

Alle har brug for kortisol. Det har flere vigtige opgaver.

Det pavirker vores sgvnrytme, vores hukommelse,
vores koncentrationsevne og vores humgr. Derudover
pavirker kortisol kroppens forbrending af sukker, fedt
og proteiner. Kortisol sikrer, at vores krop har nok
brendstof, nar den har brug for det. Kortisol pavirker
hjertets funktion og blodcirkulationen, vores knogler,
hud, bindevzav, muskler og led. Det har ogsa en vigtig
rolle i kroppens naturlige forsvarsmekanisme mod
infektioner. Kortisol kaldes ofte for "stresshormonet”.
Nar man oplever fysisk eller psykisk stress, producerer
binyrerne ekstra kortisol, s man kan komme sig over
den stressende situation. Nar stressen forsvinder,
vender produktionen af kortisol tilbage til normale
niveauer.

Forskellige former for Cushings syndrom

Cushings syndrom giver et meget komplekst klinisk
billede, og det forekommer i en raekke forskellige

former.

Eksogen eller iatrogen Cushing
Tegn og symptomer pa Cushing er
forarsaget af medicin, der indeholder
kortisol-lignende stoffer.

To former for Cushing

Eksogen eller iatrogen Cushing skyldes et stort forbrug

Endogen Cushing

Tegn og symptomer er forarsaget af
kroppens egen overproduktion af
kortisol.

af medicin, der indeholder kortisol-lignende stoffer,
for eksempel hudcremer, inhalationsmedicin eller

injektioner.

Introduktion -

Hvad er Cushings syndrom?

Hvad er symptomerne? —

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner —

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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I tilfelde af endogen Cushing skyldes overskuddet af
kortisol i blodet, at kroppen selv producerer for meget
kortisol.

Endogen Cushing kan yderligere inddeles i forskellige
kategorier, som det kan ses i illustrationen nedenfor.

I tilfelde af Cushings sygdom (figuren til venstre) er
problemet forirsaget af et sdkaldt hypofyseadenom.
Dette adenom producerer for meget af hormonet
ACTH. ACTH stimulerer binyrerne til at
overproducere kortisol.

Cushings sygdom Ektopisk Cushing

En vzkst i hypofysen Kroppen producerer for meget
(hypofyseadenom) forarsager ACTH eller CRH, f.eks. som

for hgj produktion af folge af en vakst i lungerne eller

ACTH-hormon. bugspytkirtlen.

Tre former for Endogen Cushing

Lidelsen blev opdaget af en amerikansk neurokirurg
ved navn Harvey Cushing. Det er grunden til, at
hypofyseformen af Cushing kaldes "Cushings
sygdom”. Cushings sygdom kaldes ogsa Morbus
Cushing, Cushing’s disease eller hypofyse Cushing.

I tilfelde af ektopisk Cushing (figuren i midten) er
problemet forarsaget af en tumor et andet sted i
kroppen, f.eks. i lungerne eller bugspytkirtlen. Denne
tumor overproducerer ACTH eller CRH, som vil
stimulere binyrerne til at overproducere kortisol.
Hypofyse- og ektopisk Cushing kaldes tilsammen ofte
for ACTH-athengig Cushing.

i

N 4
Cushing i binyrerne
Den overskydende kortisol-

produktion skyldes en vaekst
i binyrerne.

Introduktion —

Hvad er Cushings syndrom?

Hvad er symptomerne? -

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner =

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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Introduktion -

I tilfelde af binyre Cushing (figuren til hgjre) er

o - Hvad er Cushings syndrom?
arsagen en tumor i binyren. Denne vakst producerer

for meget kortisol. Denne tilstand kaldes ogsa ACTH- Hvad er symptomerne? -

uafthengig Cushing.
Hypothalamus-hypofyse-

binyre-aksen (HPA) —

Der findes godartede og ondartede former af bade
hypofyse-, binyre- og ektopisk Cushing, men de Hvad skyldes sygdommen? -

ondartede er heldigvis sjeldne. Hvordan diagnosticeres

sygdommen? -

Cyklisk Cushings syndrom

Der findes en szrlig, sjzlden form for Cushings Hvilke behandlinger findes der? -

syndrom, kaldet cyklisk Cushings syndrom. Ved cyklisk Medicinering -

Cushing ses skiftevis perioder med normal produktion

og overproduktion af kortisol. Tiden mellem to Binyrebarkkrise og stress

. . . . instruktioner
perioder med overproduktion af kortisol varierer fra 7

patient til patient. For nogle patienter kan der ga uger Tilbagevaerende symptomer og
mellem perioderne med gget produktion af kortisol, fglgesygdomme -

mens andre patienter har dem hyppigere. Hvordan er behandlingen

organiseret? -

Behandlingen er forskellig alt efter hvilken type
Cushings syndrom, du har. Det er derfor vigtigt, at du At leve med Cushings syndrom =

sporger til og forstar, hvilken type du har. Vil du vide mere? -

Se infografikken 'Hvad er Cushings
syndrom? for et overblik over, hvad
Cushings syndrom indebzrer.

\_ /
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https://www.addison.dk/infografik-om-addison-og-cushing/
https://www.addison.dk/infografik-om-addison-og-cushing/

4 N
Introduktion —

Hvad er symptomerne? R ——

Hvad er symptomerne?

For meget kortisol i blodet over leengere tid kan give mange forskellige symptomer. Symptomerne kan omfatte: Hypothalamus-hypofyse-

binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner —

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —

\ /

AdrenalNET e Cushings syndrom Side 7 af 36




Introduktion -

Hypothalamus-hypofyse- i —

binyre-aksen (HPA I

binyre-aksen (HPA)

Hvad skyldes sygdommen? —

Cushings syndrom er en meget kompleks lidelse, Systemet bestar af tre komponenter: : .

o ) Hvordan diagnosticeres
der som navnt skyldes for hgje niveauer af kortisol, « hypothalamus sygdommen? -
altsd binyrebarkhormon. Det er nemmere at forsta « hypofysen (engelsk: pituitary gland)
sygdommen, hvis du forstar de grundleggende « binyrerne (engelsk: adrenal glands) Hvilke behandlinger findes der? -
principper for, hvordan hormonsystemet fungerer. Det Hypothalamus og hypofysen er en del af hjernen, Medicinering >
er det, som dette afsnit handler om. mens binyrerne ligger bagest i bughulen (maven).

Binyrebarkkrise og stress

HPA-aksen instruktioner —
A].].e har €n. HPA'aksen er et SYSteITl, deI‘ forbinder Binyrerne Tﬂbagevxrende Symptomer og
hypothalamus, hypofysen og binyrerne. falgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

HPA er den engelske forkortelse af

'hypothalamic-pituitary-adrenal axis. At leve med Cushings syndrom —

Vil du vide mere? —

De signaler, der produceres af disse organer gennem

hormoner, hgrer sammen og kaldes tilsammen Nyrer
hypothalamus-hypofyse-binyre-systemet. Eller blot:

HPA-aksen.

Binyrerne sidder oven pa nyrerne, ligesom hatte.

\ ¢ /
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Hypothalamus

Hypothalamus ligger lige over hypofysen. Den

spiller en vigtig rolle i din krops daglige funktion
(f.eks. regulering af kropsvaegt, kropstemperatur

og vaeskebalance), og den sender instruktioner til
hypofysen via nerver og hormoner. Hypothalamus
maler hele tiden hormonniveauet i blodet. Hvis den
f.eks. opdager, at der ikke er nok kortisol, sender

den en besked til hypofysen ved hjzlp af hormonet
CRH (corticotropin-releasing hormone). CRH er det
naturlige signal, som far hypofysen til at producere et
andet hormon, ACTH (adrenocorticotropic hormone).

Hypofysen

Hypofysen er et lille organ pa stgrrelse med en ert,
som ligger i bunden af hjernen. Den spiller en central
rolle i reguleringen af produktionen af forskellige
hormoner i kroppen. Selve hypofysen bestar af
hormonproducerende celler.

Nar cellerne modtager et signal fra hypothalamus,
producerer disse celler hormoner, herunder ACTH.
ACTH transporteres til binyrerne via blodet og
stimulerer binyrerne til at producere kortisol, altsa

binyrebarkhormon. Hypofysen producerer ogsd mange

andre hormoner, som ikke vil blive beskrevet her.

Binyrerne

Binyrerne ligger i maven tat op ad nyrerne, deraf
deres navn. Nyrerne og binyrerne har helt forskellige
funktioner i kroppen. Alle har to binyrer, en i hgjre og
venstre side. En normal binyre er pa stgrrelse med en
tommelfinger.

Hver binyre bestar af to komponenter:
« Den ydre del, kaldet binyrebarken eller cortex
« Den indre del, kaldet binyremarven eller medulla

Binyrebarken bestar igen af tre lag. Disse lag kaldes:
« zona reticularis
« zona fasciculata
 zona glomerulosa

Zona Reticularis

Zona Fasciculata

Zona Glomerulosa

Medulla

Introduktion -

Hvad er Cushings syndrom? —

Hvad er symptomerne? -

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA)

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner —

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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Binyrebarkens tre lag producerer flere hormoner.
Hormoner er livsvigtige, da de er med til at opretholde
kroppens balance under forskellige omstendigheder
sasom sgvn, fysisk aktivitet og sygdom. Binyrebarken
producerer fglgende hormoner:

« kortisol (binyrebarkhormon)

« aldosteron (salt- og vaeskeregulerende hormon)

« androgener (kgnshormoner)

[ Pavirkninger fra hgjere hjernecentre ]

v v

Stress H Dag/nat-rytme ]ﬁ

GV ‘ ;
v : s Kokid

6 12 18 o

- - (negativ feedback)

Kortisol

Androgener (DHEA)

:
f ( \ [ Effekter pa kropsfunktioner ]

Diagram over HPA-aksen

Aktiviteten i hypothalamus-hypofyse-binyre-systemet
varierer over dggnet. Hormonerne frigives i pulser.

Styrken af pulserne aftager, efterhdnden som dagen
skrider frem. Det betyder, at vores binyrer producerer
meget kortisol om morgenen, mindre hen mod

aften og nasten intet om natten. Dette system er
kompliceret. Det varierer fra person til person, og
kroppen regulerer det meget praecist. Det gor det

vanskeligt at efterligne systemet ved hjelp af medicin.

Introduktion -

Hvad er Cushings syndrom? —

Hvad er symptomerne? —

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA)

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner —

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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Hvad skyldes sygdommen?

Den mest almindelige arsag til Cushings syndrom er
brugen af medicin, der indeholder kortisol-lignende
stoffer. Det er ikke helt klart, hvor hyppigt denne form
for Cushing forekommer. Sandsynligvis oftere end
man normalt tror, i betragtning af antallet af patienter
der far medicin med kortisol-lignende stoffer.

For endogen Cushing er den underliggende arsag en
hypofysetumor i ca. 70% af tilfeeldene.

Kortisolproducerende binyretumorer og ektopiske
ACTH-producerende tumorer forekommer sjeldnere
(i henholdsvis 20 og 10% af tilfzeldene). I begge tilfzlde
er tumorerne oftest godartede. Ekstremt sjeldent kan
endogen Cushing skyldes ektopisk produktion af CRH,
cyklisk Cushing eller arvelige former af Cushing.

Hvert ar diagnosticeres i Danmark 10-20 nye tilfelde
af endogen Cushings syndrom.

Introduktion -

Hvad er Cushings syndrom? —

Hvad er symptomerne? —

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen?

Hvordan diagnosticeres
sygdommen? -

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner —

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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Hvordan diagnosticeres

sygdommen?

Forsinket diagnose

Det er muligt, at du har fglt dig utilpas eller syg
ilang tid, og at legerne ikke har veret i stand

til at stille den praecise diagnose. Det skyldes, at
symptomerne pd Cushings syndrom er uspecifikke,
dvs. symptomerne kan ses ved mange andre langt
hyppigere tilstande Det at stille diagnosen kan vare
noget af et detektivarbejde, som ofte begynder hos
din praktiserende leege. Nar mistanken fgrst er vakt,
vil din praktiserende lzege henvise dig til nermere
undersggelse pa hospitalet.

Desverre er det ofte sadan, at Cushings syndrom

forst bliver diagnosticeret efter flere ars sggen. Det er
trods alt en meget sjzlden lidelse, og symptomerne
kommer oftest snigende over lengere tid. Nar
diagnosen Cushings syndrom fgrst stilles efter en - set
fra dit perspektiv - meget lang ventetid, taler vi om en
forsinket diagnose. Den mellemliggende periode er
praeget af stor usikkerhed og tvivl, og det kan betyde,
at der kan opsta skader pa din krop.

En mave, der er tykkere end normalt, kombineret
med tynde arme og ben og fedtophobning i nakken,
er ofte det, der far alarmklokkerne til at ringe hos de
leger, du konsulterer. I sidste ende stilles diagnosen
som regel af en endokrinolog (lege med speciale i
hormonsygdomme).

At stille diagnosen
Det kan tage lang tid at stille diagnosen Cushings syndrom
og foregar i flere trin.

Indledende samtale

Forst og fremmest er det ngdvendigt at undersgge, om
den pagzldende person tager medicin, der indeholder
kortisol-lignende stoffer. Hvis det er tilfeldet, vil man
forsgge gradvist at reducere medicinen. Efter et stykke
tid vil symptomerne pa Cushings syndrom begynde at
forsvinde.

Introduktion -

Hvad er Cushings syndrom? —

Hvad er symptomerne? —

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen?

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner —

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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Hvis personen ikke tager medicin med kortisol-
lignende stoffer, vil der blive taget prever for at male
niveauet af kortisol i kroppen. Denne fase kan vaere
meget besverlig. Der er mange faktorer, der kan
pavirke niveauet af kortisol i blodet, herunder darligt
reguleret diabetes, overforbrug af alkohol og sver
overvaegt. Ofte skal der udferes flere tests, og det kan
vere ngdvendigt, at prgverne gentages flere gange.

For kvinder: Det er muligt, at din lege vil bede dig om
at holde op med at tage p-piller i testperioden. Testen
til méling af kortisol i blodet kan fgrst udferes 1 til 2
maneder efter, at du er holdt op med at tage p-piller.
Medicinen i p-pillerne skal vaere helt ude af kroppen.

Undersgagelse for forhgjet kortisol

Kort dexamethason-suppressionstest

Den mest almindelige test til at bekrafte Cushings
syndrom er en sakaldt kort dexamethason-
suppressionstest. Denne test fungerer pa fglgende
made.

Du tager en tablet med 1 mg dexamethason kl. 23
derhjemme, for du gar i seng. Dexamethason er en
serlig form for binyrebarkhormon, der undertrykker
binyrernes produktion af kortisol. Naeste morgen
mellem kl. 8 og 9 tages en blodprgve pa hospitalet, sa
man kan male mangden af kortisol.

Hvis plasma-koncentrationen af kortisol (dvs.
niveauet af binyrebarkhormon i blodet) ikke er

faldet tilstraekkeligt, tyder det p3, at binyrerne
overproducerer kortisol. Denne tilstand er ogsa kendt
som "hyperkortisolisme”.

24 timers urinpreve

Kortisolniveauet kan ogsa bestemmes ved at male
kortisol i urin opsamlet over 24 timer. Du opsamler
din urin omhyggeligt i en speciel plastikbeholder,
som hospitalet stiller til radighed. Disse tests udferes
normalt to eller flere gange for at gge ngjagtigheden
af resultaterne.

Hvis niveauet af kortisol i urinen er vasentligt
forhgijet, tyder det pa hyperkortisolisme.

Blodprove

Nogle gange vil niveauet af kortisol i blodet blive malt
pa forskellige tidspunkter af dagen. Hos en rask, er
niveauet af kortisol og ACTH hgjest om morgenen og
falder derefter i lgbet af dagen. I tilfzelde af Cushings
syndrom vil den normale dagsrytme vare forstyrret.

Andre tests
Man kan ogsa male niveauet af kortisol i en spytprgve
eller i haret. Det ggres dog sjeldent i Danmark.

Introduktion —

Hvad er Cushings syndrom? —

Hvad er symptomerne? -

Hypothalamus-hypofyse-
binyre-aksen (HPA) —

Hvad skyldes sygdommen? —

Hvordan diagnosticeres
sygdommen?

Hvilke behandlinger findes der? —

Medicinering -

Binyrebarkkrise og stress
instruktioner =

Tilbagevaerende symptomer og
folgesygdomme —

Hvordan er behandlingen
organiseret? -

Atleve med Cushings syndrom -

Vil du vide mere? —
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Yderligere tests i tilfelde af hyperkortisolisme

Hvis ovenstaende prgver bekraefter hyperkortisolisme,
er naste trin at finde ud af, hvilken form for Cushings
syndrom, det drejer sig om. Her er iser maling af
ACTH vigtigt.

Maling af ACTH
Niveauet af hormonet ACTH males i blodet.
- Lavt ACTH
Hvis ACTH-niveauet er lavt, dvs. at der er for
lidt af dette hormon i blodet, skyldes Cushings
syndrom en tumor i binyrerne. Der vil sa blive
foretaget en CT-scanning af binyrerne for at lede
efter den binyretumor, der producerer kortisol
. Hejt ACTH
Hvis ACTH-niveauet er normalt eller hgijt, dvs. at
der er for meget af dette hormon i blodet, tyder
det pa Cushings sygdom fra et hypofyseadenom
eller ektopisk Cushing fra en tumor i f.eks.
lungerne eller bugspytkirtlen

Hvis ACTH-niveauet er normalt eller hgijt, er det
ngdvendigt med yderligere tests for at finde ud af, om
det stammer fra hypofysen eller andre steder i kroppen
(altsa ektopisk Cushing).

Eksempler pa sadanne tests er:

» Hgjdosis dexamethason-suppressionstest:
Dexamethason gives over flere dage, og der tages
blodprgver til sidst

« CRH-test: CRH sprgijtes ind i dit blod, og der
foretages efterfglgende flere blodprgver. Det
sker, mens du ligger i en seng, s undersggelsen
foretages pa et hospital over nogle timer

« Sinus petrosus kateterisation: En serlig test,
hvor man tager blodprgver fra omradet omkring
hypofysen, og maler hvor meget ACTH, der er til
stede i blodet tet pa hypofysen

« MR-scanning: Scanning for at se, om der kan
identificeres en hypofysetumor

« CT-scanning: Scanning af organerne i din
brystkasse og mave kan undersgges

« PET-scanning: Serlig scanning der bruger
radioaktive sporstoffer til at lede efter sma
tumorer og eventuel spredning
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Det tager lang tid at udfgre og behandle disse tests.
Det kan nemt tage 6 maneder. Testene skal udfgres
omhyggeligt, kreever ofte forberedelse, og de skal ud-
fores i den rigtige reekkefglge. Mange har svert ved at
forsta, hvorfor testene skal gentages med mellemrum,
og at hver ny runde er forbundet med nye ventetider.
Gentagelserne er ngdvendige for at stille den rigtige
diagnose. Det er en kompliceret og til tider vanskelig
proces, som patienterne og deres familier kan have
svart ved at forsta. Du skal mgde op pa hospitalet til de
disse tests, men i de fleste tilfzlde vil det ikke medfgre
en overnatning.

Infografikken "Hvad er Cushings syndrom”
giver et overblik over de tests, der foretages
for at diagnosticere Cushings syndrom.
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Hvilke behandlinger findes der?

Behandlingen af Cushings syndrom afthanger af
den underliggende arsag. Det er vigtigt at bringe
produktionen af kortisol tilbage til normale niveauer.
Oftest fjernes tumoren ved en kirurgisk operation.
Hvis det ikke er muligt at operere, vil behandlingen
involvere medicin og nogle gange stralebehandling.

Behandlinger

Uanset hvilken type Cushing, det drejer sig om, sa

vil en operation blive udfgrt af en erfaren kirurg

med ekspertise i operationen. Forberedelserne til
operationen fglger en fast procedure, som kan variere
mellem afdelinger.

Enkelte patienter vil have behov for medicin, der re-
ducerer niveauet af kortisol i blodet, fgr operationen
finder sted. Den praeoperative forberedelsesfase kan
derfor tage flere maneder. Det hele afthenger af, hvor
alvorlige symptomerne er, og hvor lang tid du skal
vente pa operationen. Din lege vil diskutere forbere-
delserne med dig i detaljer.
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Kirurgi

Cushings sygdom

I tilfelde af Cushings sygdom (altsd hypofyse Cushing)
er den foretrukne behandling at fjerne tumoren i
hypofysen ved hjzlp af en transsphenoidal resektion,
dvs. en kikkertoperation, der udfgres gennem nasen.

Adenom

Normal hypofyse

Endoskop Sphenoidknogle og sella turkica

Sinus sphenoidalis

Curette

Denne operation udfgres kun af de mest erfarne
neurokirurger.

Tumor i binyrerne

Hvis Cushings syndrom er forarsaget af en
binyretumor, er den foretrukne behandling at fjerne
hele binyren kirurgisk. Dette ggres oftest laparoskopisk
(kikkertkirurgi), hvor du enten ligger pa maven eller
siden under operationen.

Hard skumpude

Pude

Ektopisk Cushing

I tilfelde af ektopisk Cushing er malet med
behandlingen kirurgisk at fjerne den tumor, der
producerer ACTH eller CRH.

Det er nogle gange meget svert at finde den precise
placering af en ektopisk tumor. Ofte er man ngdt

til at foretage en szrlig scanning, hvor man fgrst
sprojter et radioaktivt sporstof ind i patienten. Nar
der efterfglgende foretages en scanning, kan tumoren
lokaliseres, fordi den optager sporstoffet. Leegen, der
behandler dig, vil forklare denne undersggelse for dig.

Hvis den grundleggende arsag til Cushing ikke

kan fiernes, bestar behandlingen af medicin, der
neutraliserer de hgje niveauer af kortisol i blodet, som
beskrevet i naeste afsnit. Alternativt kan man fjerne
begge binyrer. Straling med en metode, der kaldes
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gammakniv (som altsa ikke er en kniv) er et tredje
alternativ. Det er vigtigt, at du diskuterer de forskellige
muligheder med din lzge.

Behandling af endogen Cushing med medicin
Endogen Cushing kan behandles med medicin under
folgende omstendigheder:
« som forberedelse inden en operation
o itilfeelde af akutte komplikationer som skyldes
meget hgje kortisolniveauer
« hvis operation mislykkes eller er umulig
o for at dekke perioden, indtil stralebehandlingen
begynder at virke

Mulighederne for at behandle endogen Cushing med

medicin er vokset i de senere ar. Disse lzgemidler er

opdelt i tre grupper:

1. Binyrebarkheemmere

2. Centralt virkende medicin, der er rettet mod
hypofysetumoren

3. Medicin, der blokerer virkningen af kortisol

Ad 1) Binyrebarkhzmmende medicin (som
ketoconazol og metopiron) har vaeret brugt i flere
artier. Disse leegemidler undertrykker binyrernes
produktion af kortisol.

Ad 2) De centralt virkende leegemidler undertrykker
produktionen af ACTH fra en hypofysetumor.
Fordelen ved disse leegemidler er, at de er direkte
rettet mod arsagen til Cushings sygdom, nemlig
problemet i hypofysen. Hypofysetumorer har
visse proteiner pa celleoverfladerne (receptorer),
som medicinen binder sig til og hemmer ACTH-
produktionen. Det kan vare somatostatin-
receptoren, som medicinen pasireotid binder
sig til, eller en dopaminreceptor, som cabergolin
binder sig til.

Ad 3) Medicin, der blokerer virkningen af kortisol,
kaldes glukokortikoid-receptor-antagonister.
Medicinen mifepriston er det typiske valg i
denne gruppe.

Mifepriston undertrykker den virkning, som
kortisol har pa vav og organer i kroppen.
Det virker hurtigt og bruges iszr til patienter
med akutte komplikationer fra et meget hgjt
kortisolniveau.

Patienter med svar Cushings syndrom skal ofte
have en cocktail af forskellige legemidler for at fa
normaliseret deres kortisolniveau. Den medicinske
behandling bestemmes individuelt for hver patient
under hensyntagen til sygdommens sverhedsgrad,
akutte komplikationer, mulige bivirkninger og
omkostninger.
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Komplikationerne ved Cushings syndrom, sasom
forhgjet blodtryk, diabetes og osteoporose behandles
med den almindelige medicin mod disse tilstande.

Perioden mellem diagnosen og operationen
Perioden fra du hgrer, hvad du fejler, til du bliver
opereret, kan vaere meget sver. Og det hjzlper ikke
at have et hgijt niveau af kortisol. Disse hgje niveauer
kan have en indvirkning p3a dit fglelsesmassige
velbefindende. Man kan fgle sig meget nedtrykt og
utilpas.

Patienterne kan opleve:

« adferdsendringer

« opfgrer sig urimeligt over for partner, bgrn,
venner og familie

« x=gteskaber og andre nzre relationer kan blive
forstyrret

« modtagelighed for psykoser

« ®ngstelighed

» glemsomhed

+ koncentrationsbesver

« patienterne kan have svert ved at genkende sig
selv

Det er bedst, hvis du og dine nermeste bliver
informeret om disse symptomer og reaktioner, sa I
forstar, hvad der sker. Udover information, kan det
vere ngdvendigt at sgge stgtte fra sundhedsfaglige
personer, sdsom lege, sygeplejerske, psykolog eller
endda psykiater. Sgg professionel hjelp, hvis du

har brug for det. Kontakt evt. din egen lege eller
endokrinologiske klinik for at hgre hvilke muligheder,
der findes.

Symptomerne kan ogsa midlertidigt forvaerres af den
medicinske behandling mod det hgje kortisolniveau.
Men det er en periode, som du skal igennem.

Forberedelser til operationen

Generelt foregar behandlingen pa fglgende made:

1. Den endokrinologiske specialist fastslar diagnosen
og typen af Cushing

2. Den endokrinologiske og kirurgiske specialist
diskuterer behandlingsmuligheder pa et tvaerfagligt
mgde

3. Specialisten diskuterer valg af behandling med
patienten

4. Den endokrinologiske specialist henviser patienten
til kirurgen, som planlegger operationen med de
involverede afdelinger

5. Kirurgen informerer derefter patienten om
planerne for operationen
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6. Den endokrinologiske og kirurgiske specialist
mgder patienten og diskuterer de prazoperative
forberedelser

7. Du mgder anastesileegen og far information om
bedgvelsen og smertebehandlingen

8. Du far information om, hvornar du skal komme
ind pa hospitalet, og hvornar din operation vil blive
udfgrt

Lengden af hospitalsopholdet efter operationen
varierer, men vil oftest vare mellem 4 og 7 dage.
Mengden af kortisol i dit blod vil blive malt efter
operationen for at se om du er kureret, og den
opfelgende behandling vil blive diskuteret med dig.
Nar du forlader hospitalet, vil du 3 instruktioner om
brugen af medicinen hydrokortison. Hydrokortison
er en slags binyrebarkhormon du skal tage, mens din
krop kommer sig. I denne periode vil du blive fulgt
hos og hjulpet af personalet fra din specialiserede
endokrinologiske klinik.

De fleste danske hospitaler giver bide mundtlig og
skriftlig information om operationen og perioden efter
operationen. Spgrg din endokrinologiske klinik eller
kirurgiske afdeling om dette.

Tiden efter operationen og reduktion af hydrokortison
Efter operationen vil du primert vere fokuseret

pa at komme dig og pé at reducere mangden af
hydrokortison. Mange patienter oplever denne periode
som meget vanskelig. Indtil nu har de fokuseret pa
operationen i den tro, at nar den er foretaget, vil de
vere helbredt og straks fa det bedre. Desvzrre skal din
krop til at veenne sig til ikke lzengere at have sa hgje

niveauer af kortisol, og det kan vere hardt og tage lang
tid.

Din endokrinologiske klinik vil sammen med dig
lzegge en plan for hvordan og hvor hurtigt du skal
reducere dit hydrokortison tilskud. I ugerne efter
operationen bgr du undga at bgje dig ned, lgfte tunge
genstande eller ga op ad for mange trapper.

Reduktion af hydrokortison tilskud

Et vigtigt aspekt af behandlingen efter operationen

er den stgtte, du far, mens du reducerer dit tilskud

af hydrokortison, og symptomerne fra Cushing
mindskes.

Din krop har gennem lang tid vennet sig til et hgijt
niveau af kortisol. Nar hypofyse- eller binyreadenomet
er fernet, ophgrer produktionen af kortisol med det
samme. Mangden af kortisol i din krop er derefter
naesten nul. Men fordi kortisol er livsvigtigt, vil du
have behov for at tage et tilskud af binyrebarkhormon,
oftest hydrokortison.
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Tanken er, at du ikke skal forblive athengig af disse
legemidler, sd din krop skal stimuleres til igen at
producere kortisol. For at opmuntre hypofysen

eller binyrerne til at begynde at arbejde igen, skal
hydrokortison derfor gradvist reduceres.

I reduktionsperioden vil der aldrig vaere helt nok
binyrebarkhormon i forhold til, hvad din krop er vant
til. Det stimulerer binyrerne til at begynde at arbejde
igen.

Det lavere kortisolniveau kan fgre til symptomer som
f.eks.:

« trethed, mangel pa energi og vitalitet, ikke at

kunne fa noget gjort

« smerter og stivhed i muskler og led

« folelse af depression

« kvalme-, appetitlashed

« fglelsen af at vaere generelt udkert

« sgvnproblemer

« humgrsvingninger og kognitive problemer
Disse symptomer er alle en del af det, der er kendt
som "glucocorticoid withdrawal syndrome” som
pa dansk kan oversettes til kortisol-abstinenser.
Symptomerne kan bade ses efter kirurgi og opstart af
medicinsk behandling. Det er vigtigt at vide, at det er
en del af helingsprocessen.

Det kan veere svart at reducere indtaget af
hydrokortison, og nogle gange kan kroppen
aldrig genvinde evnen til at klare sig helt uden. I

sadanne tilfeelde bliver patienterne ngdt til at tage
hydrokortison resten af livet. Hvis begge binyrer er
blevet fiernet, vil man altid have behov for at tage
hydrokortison.

Reduktionsplan

Hydrokortison reduceres gradvist. Hvordan
reduktionsperioden forlgber, hvilke symptomer der
efterfolgende opstar, og hvor leenge nedtrapningen
tager, varierer fra patient til patient.

De fleste patienter er i stand til at gennemfgre
reduktionsplanen inden for 6 til 18 méaneder.

I den sidste fase af nedtrapningen vil man ofte
reducere dosis i meget sma trin pa f.eks. kun 1 eller
2 mg ad gangen. Nogle gange er det ngdvendigt at
bruge leengere tid pa hvert trin.

Det bedste, du kan ggre, er at diskutere
denne reduktionsplan med personalet fra din
endokrinologiske klinik.

I reduktionsperioden skal du tage medicinen pa de
aftalte tidspunkter. Reduktionen af hydrokortison
begynder typisk med aftendosis, derefter
eftermiddagsdosis, og til sidst stopper du med at tage
morgendosis.

De forskellige hospitaler bruger dog lidt forskellige
reduktionsplaner. Nedtrapning er en meget personlig
proces og fglger sjeldent den plan, der oprindeligt
blev aftalt. Det kan vere en langvarig proces, og der
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kan vere tilbageskridt til hgjere doser hydrokortison,
inden man igen fortsaetter med at reducere medicinen.

Er binyrerne begyndt at producere kortisol igen?

I lgbet af reduktionsperioden vil du blive testet for at
kontrollere, om dine binyrer igen producerer kortisol.
Det kan gores pa flere mader, f.eks.:

Sidst pa eftermiddagen fgr testdagen skal du tage

din sidste dosis hydrokortison mellem kl. 16 og 18.
Neste morgen venter du med at tage din morgendosis
hydrokortison indtil, du har faet taget en blodprgve
typisk mellem kl. 8 og 9. Tag din medicin med dig,

sa du kan tage den umiddelbart efter, at du har givet
blodprgven. Hvis binyrerne er begyndt at producere

kortisol igen, vil laboratoriet kunne spore det i dit blod.

I Danmark bruger de fleste steder dog primaert ACTH-
stimulationstest til at teste dine binyrer (se nedenfor).

Hjlp og statte

Det er ikke altid ligetil at reducere din medicinering.
Det kan vere ngdvendigt med yderligere forklaringer,
beroligelse og stgtte.

Perioden med det usunde overskud af kortisol er slut,
men du og din krop har brug for tid til at leere at klare
sig med mindre binyrebarkhormon i kroppen. Det kan
sammenlignes med at smide en darlig indgroet vane.
Og nogle gange er det slet ikke muligt. Det kan vere,
at det kreever for meget af dig og din krop, eller at
dine binyrer simpelthen aldrig kommer i gang med at
producere kortisol igen.

Alvorlig stress i reduktionsperioden

Det er selviglgelig en anden historie, hvis du oplever
pludselig eller alvorlig stress i reduktionsperioden. Her
kan dine dgsige binyrer endnu ikke producere nok
kortisol til at dekke det ekstra behov, der kommer i en
stress-situation.

I sa fald skal du tage ekstra hydrokortison i et stykke
tid for at undga en sakaldt binyrebarkkrise (ogsa kendt
som “addisonkrise”).

Se afsnittet "Binyrebarkkrise og stress instruktioner”
for yderligere information.

Stimuleringstest af HPA-systemet

Du kan forst vaere sikker pa, at du ikke lengere
behgver at tage hydrokortisonmedicin, nar du har
gennemfgrt en sdkaldt stresstest. De fleste steder i
Danmark bruges ACTH-stimuleringstesten ogsa kendt
som en Synacthen-test. Farst nar testen er blevet
udfert og har bekraftet, at din krop igen producerer
tilstreekkeligt kortisol, kan du helt slippe for at tage
hydrokortison. Der findes andre mader at stressteste
binyrerne, f.eks. insulintolerance-testen.

Les mere om insulintolerancetesten pa

Rigshospitalets hjemmeside.
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Medicinering

Efter operationen vil dine egne binyrer ikke kunne
producere nok kortisol. Kortisol er livsvigtigt og mens
din krop ikke selv producerer nok, bliver du ngdt til

at tage det kortisol-lignende stof hydrokortison (eller
et passende alternativ). Det er derfor vigtigt, at du har
adgang til en uafbrudt forsyning af hydrokortison.
Folgende legemidler bruges oftest i Danmark:
hydrokortison, fludrocortison (handelsnavn: Florinef)
og hydrokortison til ngdindsprgjtninger (handelsnavn:
Solu-Cortef).

Hydrokortison tabletter

Hydrokortison findes i form af tabletter. Det anbefales
at diskutere dit behov for hydrokortison tilskud med
din endokrinologiske klinik. Der findes flere varianter
og styrker.

Du skal altid have en ekstra forsyning af hydrokortison
til brug i tilfelde af sygdom eller alvorlig stress. Hvis
du far dosispakket medicin fra apoteket, skal du ogsa
have ekstra hydrokortison liggende i en separat pakke
til stress-situationer (se nedenfor).

Fludrocortison

Nogle patienter ender med at fi fjernet begge binyrer
for at fa sygdommen under kontrol. Nar begge binyrer
er fjernet, vil man vere athengig af hydrokortison
resten af livet. Man vil ogsa skulle tage fludrocortison
som erstatning for hormonet aldosteron, som
binyrerne ogsa producerer. Aldosteron er et hormon,
der regulerer dit blodtryk og saltbalance.

Andre tabletter

Hvis Cushing har givet dig andre fglgesygdomme,
sasom diabetes, hjerte-kar-sygdomme med videre,
kan der vere behov for medicin til at behandle disse
sygdomme. Behandlingen vil oftest blive ordineret
af din egen lege, din endokrinologiske klinik eller
hjerteleger.
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Binyrebarkkrise og stress

instruktioner

En binyrebarkkrise er en potentielt livstruende
situation for personer med binyrebarkinsufficiens, dvs.
patienter, hvis binyrer ikke producerer nok kortisol. De
fleste patienter, der er blevet opereret for Cushing, vil
have binyrebarkinsufficiens i kortere eller lengere tid
efter operationen.

En binyrebarkkrise opstar, hvis mennesker med
binyrebarkinsufficiens skal handtere alvorlig stress, og
binyrerne ikke er i stand til at producere den ekstra
mangde kortisol, som din krop har brug for. Selv hvis
du er holdt helt op med at tage hydrokortison, kan det
vere ngdvendigt at have lidt af medicinen ved handen
i tilfelde af pludselig eller voldsom stress.

En binyrebarkkrise skal for enhver pris undgas eller
straks behandles med en hgj dosis hydrokortison.
Men bagefter, ndr man har fiet det lidt bedre, skal
man hurtigst muligt ga tilbage til den dosis, man tog
for. Hvis du oplever, at du har brug for at gge dosis
ofte, om end midlertidigt, vil det vere fornuftigt at
diskutere dette med din endokrinologiske klinik. Du
kan ogsa overveje, om du kan ggre noget ved arsagen

til disse stresssituationer, sd du kan forhindre, at de
opstar i fremtiden.

Las stressvejledningen om foresldede doser

ved forskellige typer af stress samt hvordan
man tager en ngdindsprgjtning.

Hvis en binyrebarkkrise truer, er det vigtigt, at du ger
tre ting:

« Den daglige mangde hydrokortison skal gges alt
efter situationen (typisk fordobles eller tredobles)
som angivet i stressvejledningen

 Huvis det ikke er muligt at sluge ekstra tabletter
(f.eks. ved opkast), eller hvis de ikke har den
gnskede virkning, skal hydrokortison gives som
en indsprgjtning i en muskel eller under huden
(se Ngdindsprgjtning) eller direkte i en blodare
pa hospitalet

 Ved ngdindsprgjtning er det som regel ogsa
ngdvendigt at give ekstra vaeske via et drop

®
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Ved behov for indleggelse, vil legerne undersgge
dig for at fastsla arsagen til krisen og behandle dig
yderligere, hvis det er ngdvendigt.

Nar dit niveau af binyrebarkhormon er for lavt, kan
det reducere din evne til at treeffe valg, f.eks. hvornar
du skal ringe efter hjzlp. Det kan vzere ngdvendigt, at
familie eller venner traeder til og tilkalder en lege og/
eller give en ngdindsprgjtning.

Hvis der ikke straks treffes de ngdvendige
foranstaltninger, kan en truende binyrebarkkrise

fore til alvorlige symptomer og problemer som
nedsat bevidsthed, lavt blodtryk, forstyrrelser i

vand- og saltniveauet i kroppen, mavesmerter og
-problemer eller i verste fald dgden. At gennemga en
binyrebarkkrise, eller endda truslen om en, kan have
en varig indvirkning pa dit liv og gge den angst, som
du selv og dine nermeste fgler.

Animationsklippet Addisonkrise giver en
forenklet forklaring pa risikoen for en
binyrebarkkrise, og hvordan man handterer
den.

Din endokrinologiske klinik vil give dig instruktioner
om, hvordan du undgar en binyrebarkkrise, og
hvordan du skal reagere, hvis du far en. De vil forklare,
hvordan man forbereder en ngdindsprgjtning (Solu-
Cortef), hvordan en binyrebarkkrise kan opsta, og

hvordan du kan genkende faren. Det er det, der menes
med "stressinstruktioner”.

Stressinstruktioner

Stressvejledningen hjzlper dig med at treffe de
ngdvendige foranstaltninger. De beskriver en situation
og de @ndringer, du skal foretage (eller ikke behgver
at foretage) i den mangde medicin, du tager. Desuden
indeholder stressvejledningen yderligere SOS-
lignende foranstaltninger, sa det bliver mere tydeligt,
at du er athengig af hydrokortison.

Der er blevet udarbejdet ensartede
godkendte stressinstruktioner, som kan

downloades fra Addison Foreningens
hjemmeside (link)

Eksempler pa situationer
Stresssituationer kan bade vere fysisk sygdom og
psykisk stress, eksempelvis:
« sygdom med feber (temperatur over 38 grader)
« tandlegebehandling
« attage en eksamen
« at komme ud for en uheld eller et biluheld
« dgdsfald/deltage i en begravelse
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De foranstaltninger, du skal traeffe, varierer under fors-
kellige omstendigheder, sa du er ngdt til at udfgre de
instruktioner, du har fiet. Det er ogsa tilradeligt at sgr-
ge for, at mindst én person i din nermeste omgangs-
kreds ved, hvordan man forebygger en binyrebarkkri-
se. Hvis du ikke leengere selv er i stand til at forberede
og give indsprgjtningen eller ringe 1-1-2, vil den per-
son kunne hjzlpe dig.

At opleve en binyrebarkkrise kan derfor have en
betydelig indvirkning pa bade dig og dine naermeste.

Nedindsprgjtning

Der er situationer, hvor det er vigtigt straks at fa en
ngdinjektion med 100 mg Solu-Cortef. Det kan f.eks.
vaere tilfeldet, hvis du kaster op flere gange eller har
vandig diarré (medicinen vil ikke blive optaget), eller
hvis du er nasten bevidstlgs og ikke kan tage piller.

Det vil da vaere af afggrende betydning, at du hurtigt
far en injektion i en muskel eller under huden. Din
endokrinologiske klinik kan oplere dig i dette, og hvis
du ikke allerede har modtaget oplysninger om dette,
vil det veere tilradeligt at sporge dem om det.

Se animeret klip om ngdindsprgjtningen
pa dansk. Videoen findes ogsa pa engelsk,
arabisk, tyrkisk og hollandsk (link).

Hvis du har faet en akut indsprgjtning, skal du altid
kontakte din egen lege eller endokrinologiske

klinik for at tale om, hvilke opfglgende skridt der er
ngdvendige. Dette er for at afggre, om du ogsa har
brug for at blive undersggt eller indlagt pa hospitalet.

Forsyninger af ngdinjektionen (Solu-Cortef) er maerket
med en sidste anvendelsesdato. Sgrg for, at denne dato
ikke er overskredet. Solu-Cortef skal opbevares ved en
temperatur under 25°C, men ikke i kgleskab.

Recepten vil veere meaerket med "brug efter anvisning”.
Du kan bruge "gamle” ngdinjektioner til at gve dig i at
forberede en ngdinjektion i en appelsin eller lignende.
Serg for, at dine omsorgspersoner ogsa gver sig pa
dette. Det er vigtigt, at du forbliver fortrolig med
denne ferdighed. Husk, at du ogsa skal have sprgjter
og nale, som enten kgbes pa apoteket eller udleveres
fra den endokrinologiske klinik.

Synlighed og og rejser

Sé lenge dine binyrer er ved at komme sig efter
operationen, vil du vere afhangig af hydrokortison,
og derfor er du ngdt til at tage medicinen hver dag.
Det er muligt, at du befinder dig i en uventet situation,
hvor du ikke er i stand til at kommunikere dine behov
tilstreekkeligt. Det er derfor vigtigt, at det er tydeligt
med det samme, at du er athengig af hydrokortison.
Det gzlder iser, ndr du er ude at rejse.
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Der findes fglgende muligheder:

SOS-krisekort til at have liggende i
lommen eller pungen

Kortholder/seleclip til fastggrelse i bilens
sikkerhedssele, skuldertaske, barneszde
eller barnevogn

Kontaktoplysninger til ICE (In Case of
Emergency) pa din mobiltelefon

SOS Addison appen pa din mobiltelefon
SOS-medaljon/armband med besked
indeni (kan kebes hos smykke-forhandlere)
Brev fra specialist/endokrinolog (pa dansk
og/eller engelsk), du kan have med pa
rejser

Ngdkit med ngdmedicin og skriftlig
information (flersproget)

Krisekort, kortholder og seleclip kan bestilles pa Addi-
son Foreningens hjemmeside (kreever medlemskab).
Her kan du ogsa finde en huskeliste til rejser og be-
skrivelse af hvad der skal vere i et ngdkit. Alternativt
kan du kontakte din endokrinologiske klinik.

Din egen lege kan ogsa spille en rolle i synligggrelsen
af din tilstand. Praktiserende leeger rades til at notere,
du er binyrebarkinsufficient i deres elektroniske
journalsystem, sd de altid husker det, hvis du bliver

akut syg.

\

Den endokrinologiske klinik vil informere din egen
lege om din sygdom og forklare stressinstruktionerne.
Specialleeger rades til at tilfgje en standardsatning
nederst i brevet til patientens egen leege om, at du er
afhangig af hydrokortison, og at der - i tilfzelde af en
binyrebarkkrise eller truslen om en - skal treffes de
foranstaltninger, der er beskrevet i stressinstrukserne.

I Region Hovedstaden er der mulighed for, at man
som patient kan ggre Akutberedskabet opmarksom p3,
at man har binyrebarkinsufficiens (se link). I de gvrige
regioner skal man som patient eller pargrende selv
huske at informere lzegevagten eller alarmberedskabet
om dette. Vis dit krisekort!

LIVSVIGTIG

EDICINSK
INFORMATION

I

DENNE PATIENT H,
AR BRUG
DAGLIG BEHANDLING MEI’;OR
HVDROKORTISON

,Ved enhver alvorlig Sygdom, storre
st sgjmsbesksfdigelse eller Operation,
©d opkastning eller diarre skal patient
ENDE -

, oM
ave tilfert SoluCortef 100 mg iviim samt
saltvandsinfusion

Dansk Endokrinolagisk Selskab
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Tilbageverende symptomer
og fglgesygdomme

Selv efter en succesfuld behandling for Cushings
syndrom oplever nogle patienter fortsat symptomer
og problemer, som skyldes det langvarige hgje
kortisolniveau. Under og efter behandlingen skal du
derfor vaere opmarksom p3, at du stadig kan have
nogle af fglgende restsymptomer og problemer:

 Hijerte-kar-sygdomme

Hgijt blodtryk

Hgijt blodsukker og diabetes

Overvaegt

Hagijt kolesterolniveau

@get risiko for blodpropper i vener serligt
benene (venetrombose)

Forstgrrelse af venstre hjertekammer
@get risiko for blodpropper i hjertet

« Symptomer i muskler og led

\\

N

Smerter

Stivhed

Reduktion af muskelkraft

Nedsat knogletethed (osteoporose)

« Psykologiske og kognitive forandringer

Depression

Angst og frygtsomhed
Problemer med sociale relationer
Problemer med hukommelsen
Opmerksomheds- og
koncentrationsproblemer

Nedsat evne til at handtere stress

« Zndringer i andre hormonsystemer som fglge af
f.eks. hyperkortisolisme eller behandlingen:

Kgnshormoner (hvilket resulterer i problemer
med menstruation eller sexlyst, nedsat
fertilitet og/eller for tidlig overgangsalder)
Skade pa hypofysen pa grund af operation
eller stralebehandling, som kan fgre til mangel
pa andre hormoner, herunder stofskifte-,
vaekst- og kgnshormoner

« En gget risiko for at padrage sig en infektion

« Trethed og nedsat vitalitet
Nogle af disse symptomer og fglgesygdomme vil fors-
vinde i lgbet af uger og maneder, mens andre kan tage
lengere tid eller vaere permanente.
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Hvordan er behandlingen

organiseret?

Den behandling og opfglgning, som patienter

med Cushings syndrom har brug for, kan vzre ret
kompleks. Det er en sjelden lidelse, som kan resultere
i invaliderende tegn og symptomer, der er svaere at
forbinde med en specifik diagnose.

Det er vigtigt, at sygdommen bliver opdaget og
behandlet i tide, sa yderligere skader kan undgas. De
indledende undersggelser for Cushing kan forega
pa mange medicinske afdelinger, mens de endelige
undersggelser og behandling kun foregar pa fa hgjt
specialiserede afdelinger.

Du kan se en oversigt over hvilke dans-
ke hospitaler, der varetager specialiseret
behandling af Cushings syndrom, pa

Sundhedsstyrelsen "Specialevejledning

for Intern Medicin: Endokrinologi”
(punkt 23)

Kontrolbesgg pa ambulatoriet

Ved kontrolbesgg i den endokrinologiske klinik vil
leegen vaere sarligt opmarksom pa tilstedeveerelsen
af mulige restsymptomer. Hvis det er ngdvendigt, vil
der blive udfert yderligere tests og givet yderligere
behandling. Der vil ogsa blive lagt veegt pa disse
symptomers indvirkning pa dit daglige liv og pa
menneskene omkring dig.

Nogle patienter har i en periode behov for ekstra stotte
eller fysisk genoptraning. Det er ikke merkeligt, nar
man tenker p3, at man lige har veret igennem en
svar tid, bade fysisk og folelsesmassigt. Det er vigtigt,
at du kommunikerer dine behov til endokrinologisk
klinik eller egen lzege, som kan henvise dig til den
ngdvendige hjelp og stotte.
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Huskeliste til kontrolbesag
Det er godt at forberede dig til dit nzste besgg pa
endokrinologisk klinik.

Tenk pa aspekter som f.eks.:

\

Diskuter resultaterne af testene (hvad er de
normale vardier, og hvad var dine resultater?)
Tjek dit aktuelle medicinindtag

Diskuter eventuelle formodede bivirkninger eller
komplikationer som fglge af behandlingen.
Diskuter planen for reduktion af hydrokortison
Har du oplevet en binyrebarkkrise, og hvordan
gik det?

Oplever du symptomer, begrensninger eller
helbredsproblemer (enten velkendte eller nye)?
Tal om de problemer, du keemper med, og som
forringer din livskvalitet

Tenk pa ting som hukommelsesproblemer,
folelsesmassige udbrud, knogleskgrhed, for
tidlig overgangsalder, smerter i leddene og
infektioner

« Information om mulige yderligere tests eller nye
behandlinger

« Diskuter anvendelsen af stressinstruktionerne
(arligt)

« Diskuter eventuelle problemer, du oplever pa
arbejdet, i andre sociale ssmmenhange eller i
familien

« Bed om den ekstra stgtte, du har brug for,
herunder psykologisk stgtte, hvis det er
ngdvendigt

« Bed om information til din egen lzege og, om
ngdvendigt, til andre sundhedsudbydere

Leger og sygeplejersker svarer gerne pa s mange
spegrgsmal, de kan na. Skrivdem ned derhjemme, sa
du ikke glemmer dem til konsultationen. Var aldrig
bange for at stille spgrgsmal!
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At leve med Cushings syndrom

Pavirkning

Cushings syndrom, og det faktum, at det ofte tager s
lang tid at fa en preecis diagnose, har stor indflydelse
pa bade patienter og deres nermeste. Sygdommen har
en stor pavirkning, ikke kun pa dit fysiske og mentale
helbred, men ogsa pa dit sociale liv og familieliv. Men
den pavirker patienter forskelligt pa forskellige mader
og i forskellige stadier af behandlingen.

Det er vigtigt, at du ger dig klart, hvad det er for
problemer, du oplever, og hvad det er, du har brug for,
for at fa dit liv tilbage pa sporet igen. Du er ikke alene
om at lide under denne sygdom. Det er uundgaeligt,
at den ogsa har en effekt pa dine nzrmeste. Stil

dine spgrgsmal, og fortel om dine problemer. Din
endokrinologiske klinik og egen lege vil spille en
vigtig rolle i hele denne periode. Du kan ogsa sgge
kontakt til patientforeninger og ligesindede i samme
situation.

Du er allerede kommet langt, og du har lagt en sver
periode bag dig. Ofte er patienterne lettede, nar

de forst finder ud af, hvad der har vaeret galt med
dem. Derefter fokuserer de pa forberedelserne til
operationen.

Efter operationen fglger det, der for de fleste uden tvivl
er det varste: at reducere indtaget af hydrokortison.
Denne periode kan vare i mange maneder og for nogle
patienter i arevis. Det er en sver tid, og det er vigtigt,
at du er klar over det. Husk at bede om hjzlp til at
komme videre til naste skridt. Malet med det naste
skridt kan opsummeres i ét ord: revitalisering. At fa
energien tilbage og at komme sig i krop og sjal.

I det fglgende afsnit gennemgas en raekke spgrgsmal,
som kan vere af mere eller mindre betydning for dig
personligt. Alle er forskellige.

o Livskvalitet

« Finde et job og/eller beholde dit job

« Dit sociale liv

« Sygdommens indvirkning pa dine relationer,

intime forhold og venskaber
« Personlig udvikling
o Fysisk trening
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Livskvalitet

Adskillige undersggelser har vist, at mange desverre
fortsetter med at opleve restproblemer fra Cushings
syndrom, selv mange ar efter en vellykket operation
eller anden behandling (se tidligere afsnit). Disse
sygdomme kan have vidtrekkende virkninger, bade
fysiske og felelsesmassige. Der er ofte tilbagevaerende
og belastende problemer, som pavirker arbejde,
forhold eller venskaber. De @ndrer patienten pa subtile
mader, og sygdommene er nogle gange for komplekse
til, at man rigtig kan forsta dem. At opfordre en
patient til at "tage sig sammen” er at nedggre lidelsen.
Mange mennesker mister deres job og forhold kan ga
i stykker. Desvarre er det ikke altid muligt at undga
konsekvenserne. Skuffelse er en bitter pille at skulle
sluge.

Arbejde

De fglgesygdomme og symptomer, der kommer

efter langvarig Cushings syndrom, vil uden tvivl have
indflydelse pa din arbejdsevne. Mange mennesker har
fundet ud af, at det simpelthen var umuligt for dem

at blive ved med at udfgre det samme job. De kan fa
hjzlp til at finde et andet arbejde, eller de kan blive
ngdt til at gd ned i tid. I sidste ende er der nogen, der
ender pa fortidspension, hvis det er blevet helt umuligt
at passe et arbejde.

At kunne arbejde er vigtigt for alle. At have et job
betyder:
« at have en indkomst og gkonomisk
uathengighed
« personlig vekst og udvikling
« sociale kontakter
o struktur pa dagen, at have en grund til at sta op
om morgenen
- at fole sig nyttig, at ggre en forskel
« social status
« en bedre livskvalitet

Under dine besgg i den endokrinologiske klinik vil
legen notere sig de begraensninger, du oplever. Med
din tilladelse, kan oplysningerne om konsekvenserne
af Cushing deles med din egen lege.

Dit sociale liv

Du er bestemt ikke alene, hvis du har oplevet, at du var
ngdt til at stoppe med at arbejde, lave frivilligt arbejde,
deltage i en klub og/eller dyrke en hobby i den lange
proces, fgr diagnosen blev stillet og i tiden bagefter.
Du har maske vaeret ngdt til at skuffe folk i den
periode, hvor din krop gradvist har svigtet dig. Mange
patienter med Cushings syndrom fortzller, at de har
veret ngdt til at opgive en masse ting.

Men det behgver ikke at vere sddan for evigt. Du vil
opdage, at du kan blive mere energisk igen. Selv hvis
du aldrig kommer helt tilbage til dit tidligere niveau,

®
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vil det igen vil blive muligt at tage fat pa forskellige
aktiviteter. Uanset hvad det er, er disse aktiviteter
vigtige, fordi de giver dit livindhold. Bed din egen
lege eller endokrinologiske klinik om hjelp, rad eller
feedback, sa du kan bruge dine krafter pa en god
made.

Intime relationer

Det har veret en lang rejse at finde ud af, at du har
Cushings syndrom. En rejse, der kan have taget ar at
gennemfgre, ar, hvor du langt fra var dig selv.
Cushings syndrom er trods alt en progressiv og
invaliderende sygdom, der involverer mange fglelser.
For dig, og sikkert ogsa for dem omkring dig.

Hvis du oplever problemer i dit forhold, sa tgv ikke
med at diskutere dem med din partner og sgge
professionel hjalp. Det er ikke et tegn pa svaghed.
Men det er fgrst, nar man anerkender et problem, at
man kan handtere det.

Personlig udvikling - sta op for dig selv
Patientforeningerne vil gerne opmuntre
medlemmerne til at formulere sig og blive bevidste
om deres tilstand. Du er velkommen til at slutte

dig til dem. Det betyder, at du bliver en aktiv
deltager i dit helbred og din sundhedspleje sammen
med din endokrinolog. Efter et stykke tid vil du
vere den person, der kender din krop bedst; din

sundhedsperson er den, hvis kombinerede viden

og erfaring giver vedkommende indsigt i, hvad der
normalt fungerer godt i behandlingen af Cushings
syndrom. Men du vil blive konfronteret med uventede
handelser, som tiden gar, og fordi du har Cushing,
kan de pavirke dig pa en anden made end en, der ikke
har det. Sa veer pa vagt og serg for, at du kan treffe

de ngdvendige foranstaltninger eller {3 nogen til at
hjzlpe dig.

Fysisk treening

Pa grund af det forhgjede niveau af binyrebarkhormon
har du mistet muskelmasse og har en gget risiko for
hjerte-kar-sygdomme og diabetes. Sddanne lidelser vil
ogsa have indflydelse pa dit helbred pa lang sigt, og

de kan reducere din forventede levetid. Fysisk treening
og sund livsstil er vigtige faktorer for at holde disse
lidelser pé afstand. Drgft med din egen lzge eller din
endokrinologiske klinik om du kan henvises til en
dietist eller til genoptrening hos en fysioterapeut. Det
vil veere indsatsen veerd.

I minidokumentaren ”Cushings syndrom”
[pa engelsk] forteller en patient med
Cushing om tiden for diagnosen, prgverne,
behandlingen, og hvordan det er at leve med
Cushings syndrom.
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Introduktion -

Vil du vide mere? R

Hvad er symptomerne? —

Din endokrinologiske klinik kan foresla

. . . Hypothal -h -
patientforeninger, som du kan blive medlem af. Her ypothalamus-hypofyse

binyre-aksen (HPA) —

kan du f3 adgang til og drage fordel af andre patienters
erfaringer og oplysninger. Hvad skyldes sygdommen? -

Hvordan diagnosticeres

Danske patientforeninger for Cushing: sygdommen? —>

« Addison Foreningen i Danmark

(www.addison.dk) Hvilke behandlinger findes der? —

« Hypofysenetvaerket (www.hypofyse.dk)

Medicinering -

Medlemskab af en patientforening giver mange 31nYr1bérkkrise og stress
fordele. De kan give palidelig information om de mstruktioner =

forskellige kliniske aspekter af Cushing. De organiserer Tilbagevaerende symptomer og
ogsa mgder, hvor patienter kan mgde hinanden og/ fglgesygdomme -

eller lzzre om den seneste udvikling. Derudover

. .. R Hvordan er behandlingen
fremmer patientorganisationerne ogsa deres

organiseret? -

medlemmers interesser ved at indga i diskussioner
om den pleje, der skal ydes, og tilgengeligheden og At leve med Cushings syndrom =

udbuddet af medicin. Vil du vide mere?

\ L
o /
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