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Binjuresjukdomen primér aldosteronism (Conns syndrom)
ir den bakomliggande orsaken till hogt blodtryck hos 5-10
procent av alla vuxna patienter med hypertoni [1]. I Sverige
har man uppskattat att 1,8 miljoner individer har hypertoni
[2]. Man har ocksa sett att mellan 2-6 procent av icke-selekte-
rade patienter med hypertoni har primér aldosteronism [3, 4].
Hos patienter med terapiresistent hypertoni dr prevalensen
hogre. Saledes kan minst 30000 svenska patienter med hy-
pertoni ha priméar aldosteronism.
Internationella riktlinjer rekommenderar screening for
primér aldosteronism hos hypertonipatienter med
¢ blodtryck >160/100 mm Hg,
* terapiresistent hypertoni,
¢ hypertonioch spontan eller diuretikautlost hypokalemi,
¢ hypertoni i kombination med arftlighet for cerebrovasku-
lir sjukdom i ung alder (<40 ar) samt
* binjureincidentaloma [1].

Den kliniska bilden hos patienter med priméar aldosteronism
skiljer sig sdllan fran patienter med essentiell hypertoni for-
utom att hypokalemi dr vanligare. Det bor dock poéngteras
att hypokalemi inte &r obligat vid primér aldosteronism utan
endast férekommer hos cirka 20-30 procent [1].

Screening av primér aldosteronism utférs av behandlande
likare genom att méta aldosteron i plasma eller serum samt
renin i plasma eller reninaktivitet, dir kvoten mellan hormo-
nerna riknas [1]. Hég kvot mellan aldosteron och renin ger
stod for diagnosen men &r dock inte tillracklig for att siker-
stilla den, utan ytterligare test behovs for att bekrifta eller
utesluta sjukdomen. Screening kan ske under pagéende anti-
hypertensiv behandling, dock utan likemedel innehallande
spironolakton, eplerenon och amilorid. Fyra olika test 4r an-
viandbara for att bekréifta primér aldosteronism: oral eller in-
travenos saltbelastning samt fludrokortison (Florinef)- eller
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kaptopriltest. Verifierande utredning sker pa specialistenhet,
oftast inom endokrinologi.

Nista steg dr att utreda underliggande genes till patientens
priméra aldosteronism. Flera olika former av primér aldoste-
ronism férekommer; ungefir hilften av patienterna har uni-
lateral sjukdom, det vill siga 6kad aldosteronproduktion fran
den ena binjuren, och den andra hélften har bilateral sjuk-
dom. Unilateral sjukdom kan orsakas av aldosteronproduce-
rande adenom (Conntumor) eller unilateral adrenal hyper-
plasi [3]. Den optimala behandlingen f6ér unilateral sjukdom
dr kirurgi ddr den drabbade binjuren avldgsnas med laparo-
skopisk eller retroperitoneoskopisk teknik. Patienter med bi-
lateral sjukdom behandlas medicinskt med mineralkorti-
koidreceptorantagonister (spironolakton eller eplerenon).

Datortomografi av binjurarna anvinds rutinmissigt hos
alla patienter med verifierad primér aldosteronism. Eftersom
féorekomsten av godartade icke hormonproducerande bark-
adenom 6kar successivt fran 30 ars alder till en prevalens pa
5-7 procent 6ver 70 ars alder [5] dr datortomografi en osiker
metod for att sérskilja uni- och bilateral sjukdom. Undersok-
ningen gors framst for att utesluta maligna aldosteronprodu-
cerande tumorer, men dven for att visualisera héger binjure-
ven infor binjurevenskateterisering samt for anatomisk kart-
ldggning infor ett eventuellt kirurgiskt ingrepp. For att defi-
nitivt avgora om det foreligger unilateral eller bilateral
sjukdom rekommenderas binjurevenskateterisering av de
flesta patienter med primir aldosteronism infor ett eventu-
ellt operativt ingrepp [1].

FALLBESKRIVNINGAR

Fall 1. En 64-arig man med tablettbehandlad hypertoni se-
dan 16 ar blev remitterad for endokrinologisk utredning pa
grund av misstanke om primér aldosteronism. De senaste
fyra aren hade blodtrycket blivit alltmer svarbehandlat,
(170/100 mmHg) trots behandling med bisoprolol 10 mg,
moxonidin 0,2 mg och amlodipin 10 mg, samtidigt som han
hade utvecklat hypokalemi. Vid screening hade aldosteron-
reninkvoten varit hog, och diagnosen primér aldosteronism
bekréftades direfter med intravends saltbelastning. Datorto-
mografi av binjurarna visade ett 5 mm stort adenom i vinster
binjure (Figur 1). Vid binjurevenskateterisering uppmittes
diremot signifikant hogre aldosteronkoncentration fran ho-
ger binjureven (Figur 1) varfor patienten genomgick en lapa-
roskopisk hogersidig adrenalektomi. Postoperativt kunde ka-
liumersittningen sittas ut, och blodtrycket forbéattrades. Sex
manader efter operationen var patienten normotensiv under
behandling med bisoprolol 10 mg och amlodipin 10 mg. PAD
visade tva lesioneridenbortopererade binjuren, 10 respektive
7 mm stora, med morfologisk bild som vid nodulér hyperplasi.

BESAMMANFATTAT

Primdr aldosteronism &r orsaken
till hogt blodtryck hos uppskatt-
ningsvis 5—10 procent av alla
patienter med hypertoni.
Hdlften av alla patienter med pri-
maér aldosteronism har unilateral
sjukdom, det vill sdga domine-
rande 6kad aldosteronproduk-
tion fran den ena binjuren.

Den optimala behandlingen for
unilateral sjukdom &r kirurgi.
Hélften av de patienter som
opereras for unilateral sjukdom
uppnar normalt blodtryck utan
mediciner, och hos de flesta
andra forbattras blodtrycket
avsevart.

En tredjedel av patienter med
unilateral sjukdom har normala
binjurar eller bilaterala adenom
vid datortomografiundersokning.
En av tre patienter med bilateral
sjukdom har ett synligt adenom i
ena binjuren.
Binjurevenskateterisering dr,

for majoriteten av patienter, en
nodvandig undersdkning for veri-
fikation och korrekt lokalisering
av unilateral sjukdom ndr opera-
tiv behandling kan vara aktuell.
Binjurevenskateterisering dr en
tekniskt svar undersdkning som
ska utforas av en erfaren och
dedikerad ldkare.
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Perifert Ho Vi
Aldosteron, pmol/l 1210 128350 30000
Kortisol, nmol/l 1130 29500 30000
Lateraliserande kvot = (128350/29500)/
(30000/30000) = 4,4 med dominans
pa hoger sida

Figur 1. Datortomografi av buk hos en 64-
arig man med primér aldosteronism som
visar 5 mm stort adenom i vanster binjure
och normal héger binjure. Resultatet fran
binjurevenskateterisering visar signifikant
(>4) lateraliserande kvot som dverensstam-
mer med unilateral primdr aldosteronism i

Perifert Ho Vi
Aldosteron, pmol/l 1220 631000 10400
Kortisol, nmol/l 1050 40600 24900
Lateraliserande kvot = (631000/40600)/
(10400/24900) = 37 med dominans
pa hoger sida

Figur 2. Datortomografi av buk hos en 56-
arig man med primér aldosteronism som
visar normala binjurar bilateralt. Resultatet
fran binjurevenskateterisering visar signifi-
kant (>4) lateraliserande kvot som 6verens-
stdammer med unilateral priméar aldosteron-
ism i hdger binjure.

Perifert Ho Vi

Aldosteron, pmol/l 1740 362535 21010
Kortisol, nmol/l 1060 51100 22000
Lateraliserande kvot = (362 535/51 100)/
(21010/22000) = 7,4 med dominans
pa hoger sida

Figur 3. Datortomografi av buk hos en 69-
arig man med primér aldosteronism som
visar liten forstoring i bada binjurar, nagot
mer pa vanster sida. Resultatet fran binjure-
venskateterisering visar signifikant (>4) la-
teraliserande kvot som dverensstammer
med unilateral primédr aldosteronism i hoger

hoger binjure.

Fall 2. En 56-arig man med hypertoni sedan 20 ar tillbakare-
mitterades till endokrinmottagningen. De senaste tre aren
hade han haft otillfredsstidllande hogt blodtryck (180/100
mm Hg) trots behandling med amlodipin 10 mg, enalapril 20
mg och hydroklortiazid 12,5 mg. Han hade &ven utvecklat hy-
pokalemi och anviinde atta Kaleoridtabletter 4 750 mg dagli-
gen. Diagnosen primir aldosteronism sékerstélldes genom
inadekvat himning av aldosteronkoncentration i serum efter
intravends saltbelastning. Datortomografi visade normalsto-
ra binjurar utan fokala forandringar (Figur 2). Vid binjure-
venskateterisering noterades klar sidoskillnad i aldosteron-
produktionen med kraftig dominans av aldosteron fran hoger
binjure. Patienten opererades laporoskopiskt med hogersidig
adrenalektomi, och PAD visade ett 5 mm stort barkadenom.
Postoperativt blev patienten normokalemisk utan kalium-
substitution och normotensiv utan lakemedelsbehandling for
hypertoni, vilket kvarstar ett ar efter operationen.

Fall 3. Det tredje fallet ror en 69-arig man med svarbehand-
lad hypertoni (200/100 mm Hg) trots behandling med meto-
prolol 100 mg, enalapril 40 mg och amlodipin 5 mg. Han hade
ocksa hypokalemi och behandlades med 12 Kaleoridtabletter
4750 mg per dag. Pa datortomografi noterades adenom i bada
binjurarna, nagot storre pa vinster sida (Figur 3). Binjure-
venskateterisering pavisade dominans av aldosteronproduk-
tionen fran hoger sida. Efter laparoskopisk adrenalektomi av
hoger binjure kunde kaliumtabletterna seponeras, och vid
uppfoljning sex manader senare hade blodtrycket normalise-
rats av behandling med amlodipin 5 mg och doxazosin 4 mg
dagligen. PAD visade nodulér hyperplasi.

DISKUSSION

De beskrivna fallen belyser viardet av binjurevenskateterise-
ring inf6r en eventuell operativbehandling av primér aldoste-
ronism. Anledningen ir att diskordanta fynd vid datortomo-
grafiunders6kning och binjurevenskateterisering ar vanliga.

binjure.

»En forutsittning for en lyckad binjure-
venskateterisering ir tillgangen till en
erfaren och dedikerad likare ...«

Séaledes har mer 4n en tredjedel av patienter med ensidigt bi-
njureadenom pa datortomografi i sjidlva verket en bilateral
sjukdom som inte bor behandlas kirurgiskt [6]. Binjure-
venskateterisering dr en invasiv undersokning som gors pa
relativt fa centra. Darfér har man forsokt att skapa en modell
diar man tar hinsyn till alder, kaliumnivaer, adenomets stor-
lek och njurfunktion for att kunna predicera vilka som beho-
ver och vilka som inte behover genomga undersokningen [7].
Dennamodell har dock nyligen ifragasattsien stor studie fran
Tyskland dir man anser att endast unga patienter (<40 ar)
med hypokalemi och tydligt unilateralt binjureadenom vid
datortomografi kan undvara undersdkningen [8].

Binjurevenskateterisering dr en tekniskt svar undersok-
ning dir lokalisering av binjurevenerna och selektiv placering
av kateterspetsen for adekvat samling avblod 4r av central be-
tydelse. Speciellt svart kan det vara att placera katetern i den
smala och korta hogra binjurevenen som ofta mynnar i en
skarp vinkel i vena cavainferior. Svarigheternaberor ocksa pa
kraftigt varierande anatomi samt ostabilt kateterléige som or-
sakas av patientens andning. Datortomografi med intravenos
kontrast ar obligatorisk infér binjurevenskateterisering for
attvisualisera hoger binjureven (mgjligt i cirka hélften av fall-
en) [9]. Under pagaende undersékning ar tillgang till akut
analys av kortisol av stor betydelse for att bedéma om insam-
lat prov ir representativt fér det vendsa avflodet fran binju-
rarna (Tabell 1) [10].

En férutsiattning for en lyckad binjurevenskateterisering ar
tillgangen till en erfaren och dedikerad ldkare [11], och fre-
kvensen varierar stort. Vissa studier redovisar misslyckan-
den hos tva tredjedelar av undersékta patienter [12], medan
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TABELL I. Definitioner och tolkning av de kvoter som fas fram vid binjurevenskateterisering [19, 20].

Definition
KOrtiSOl B\'njureven/Ko rtiSOI Periferven

Kvoter
Selekteringsindex

(AldOSteI’On/KOI’tiSOl Dominantbinjureven)/
(Aldosteron/Kortisol cke-dominant binjureven)
(Aldosteron/Kortisol cke-dominant binjureven)
(Aldosteron/Kortisol periferven)
(Aldosteron/KortiSOl Dominantbinjureven)/
(Aldosteron/Kortisol periferven)

Lateraliserande kvot?
Kontralateral kvot®

Ipsilateral kvot®

Tolkning

Matt pa hur representativt provet fran binjurevenen ar.

Ett index >2 dr forenligt med lyckad kateterisering nar ACTH-
stimulering inte anvidnds, >5 nér det anvands’.

En lateraliserande kvot >4 dr forenlig med unilateral sjukdom

Matt pa suppression av aldosteronproduktionen fran den
icke-dominanta binjuren

Matt pa gradienten mellan den dominanta sidan och
perifera koncentrationer

'ACTH (adrenokortikotropin) anvénds av manga i samband med binjurevenskateterisering fér att underlétta vid bedémningen av om kateteriseringen dr lyckad eller ej. *Den
lateraliserande kvoten rdknas utifran aldosteron- och kortisolkoncentrationerna fran hoger och vanster binjureven. Att man inte férlitar sig enbart pa aldosteronmatningarna
beror pd att ndr man tar med kortisol i formeln tar man hansyn till eventuell spadningseffekt fran ndrliggande vener. °De kontralaterala och ipsilaterala kvoterna anvénds
sdllan nu fortiden; de flesta anser att selekteringsindex och lateraliserande kvot ar tillrackliga for adekvat bedomning av binjurevenskateterisering.

andravisar pa lyckade kateteriseringar hos mer &n 95 procent
av patienterna [10,13]. Pa Sahlgrenska universitetssjukhuset
genomfors mellan 30 och 40 binjurevenskateteriseringar ar-
ligen. Sedan hésten 2005 har en och samma ldkare genomfort
alladessa. I borjan (de forsta 50 patienterna) lyckades katete-
risering av bade vinster och héger binjureven hos cirka 70
procent av patienterna. De senaste fyra aren har 97 procent av
alla primira kateteriseringar varit framgangsrika, och hos de
fa som inte har lyckats har man efter omkateterisering kunna
bekrifta uni- eller bilateral sjukdom.

Hos patienterna i fall 1 och 3 forelag vid histopatologisk
analys nodulér hyperplasi. Hos patienten i fall 2 fann man ett
5 mm stort barkadenom. Noggrann histopatologisk diagnos-
tik har stort virde fér prognosbedémning och beslut om upp-
foljning, da hyperplasisjukdom medfor storre risk for recidiv.
Immunhistokemisk karaktérisering avomraden ibinjurebar-
ken med aldosteronproduktion kan ytterligare stiarka dia-
gnostiken [14].

Patienter med primér aldosteronism har 6kad kardiovasku-
lar morbiditet och mortalitet jaimf6ért med patienter med es-
sentiell hypertoni, matchade for alder, kon och blodtryck [15,
16]. Efter kirurgisk eller medicinsk behandling minskar ris-
ken och ir jamforbar med risken hos patienter med essentiell
hypertoni [15]. Den rekommenderade behandlingen for unila-
teral primér aldosteronism &r kirurgisk, och patienter med
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E SUMMARY

Primary aldosteronism is the cause of hypertension in 5-10%

of the hypertensive population. Almost half of all patients with
primary aldosteronism have unilateral disease, i.e. the dominating
aldosterone production derives from one of the adrenal glands,
and the rest have bilateral disease. The treatment of choice

for patients with unilateral disease is unilateral laparoscopic/
retroperitoneoscopic adrenalectomy. One-third of patients with
unilateral disease have normal adrenal glands on imaging studies
or changes in both of the adrenal glands. Similarly, 30% of patients
with bilateral excessive aldosterone production have radiological
evidence of adenoma in only one of the adrenal glands. Adrenal vein
sampling should be considered mandatory in patients with primary
aldosteronism prior to surgical treatment.



