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Acroline® Materialien von Pfizer wurden in Zusammenarbeit mit
einem infernationalen Grem - m von Akromegalie-Patienten,
Akromegalie-Selbsthilfegruppen und Pyychologen entwickelt,

um Patienten das Leben mit Akromegalie zu erleichtern.
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Liebe Leserin, lieber Leser,

herzlich willkommen zur Winterausgabe der GLANDULA!

Hier halten Sie ein ganz besonderes Heft in der Hand: Wir widmen uns

namlich erstmals gleich zwei Hypophysen- und Nebennierentagen:

Zur Jubildumsveranstaltung vergangenes Jahr in Erlangen finden Sie eine
umfassende Nachlese. Der ,Chirurgie bei multiplen endokrinen Neoplasien
(MEN)” ist Prof. Dr. med. Roland Ladurner auf der Spur, siehe S. 29ff. Ex-
GLANDULA-Herausgeber und Netzwerk-Ehrenvorsitzender Prof. Dr. med.
Johannes Hensen wird auf S. 35ff. endlich seinen bedauerlicherweise aus-
gefo”enen Vortrog uber ,Aktuelle Aspekte des Diabetes insipidus centralis
(AVP-Insuffizienz)” als ausfihrlichen Artikel nachliefern.

Der diesjghrige Uberregionale Hypophysen- und Nebennierentag wird
zundchst in einer Ubersicht von Christian Schulze Kalthoff beleuchtet, siehe
S. 16ff. Prof. Dr. med. Ulf Elbelt erértert danach die komplexe “Diagnose und
Behandlung der Hypophysitis” (S. 19ff). Ein weiteres sehr interessantes Thema
folgt auf S. 22ff. mit der “Rolle von Patient Reported Outcome Measures
(PROMs) in der individualisierten Therapie von Hypophysentumoren” von Dr.
med. Linus Haberbosch und Prof. Dr. med. Knut Mai. Die komplexe gene-
tische Erkrankung “MEN (Multiple Endokrine Neoplasie)” stellt im Grunde
einen weiteren (inoffiziellen) Schwerpunkt dieser GLANDULA dar. Hier gibt es
neue Empfehlungen, was Prof. Dr. med. Ludwig Schaaf und Petra Brigmann
in einem wichtigen zweiteiligen Beitrag erléutern (S. 25f). Auch im kinder-
und jugendendokrinologischen Teil GLANDUlinchen steht diese Erkrankung
tbrigens im Mittelpunkt, ebenfalls mit einem Artikel von der Berliner Veran-
staltung (S. 44ff). Weitere Beitréige zu den dortigen Referaten und Work-
shops kénnen wir hnen bereits fur das néchste Heft versprechen.

Auch jenseits der Hypophysentage gibt es in der neuen GLANDULA viel zu
enftdecken, beispielsweise einen wichtigen offenen Brief an die Fachgesell-
schaften (siche S. 10ff), die Vorstellung des neuen Netzwerk-Vorstandes (S.
14), dem wir ebenfalls zum Amtsantritt herzlich grotuheren, und einen Fach-
artikel von GLANDULA-Herausgeber Prof. Dr. med. Jérg Flitsch tber “Neues
zum Prolaktinom” (S. 40f).

Wir wiinschen lhnen bei der Lektire viel Freude und Informationsgewinn!
Und natirlich winschen wir Thnen angenehme und erholsame Feiertage
sowie ein glickliches und schénes Jahr 2026 bei bester Gesundheit!

Herzliche GriBe aus Wurzburg, Hamburg und Berlin.

Editorial B8]

| Prof. Dr. med. Jérg Flitsch

| Prof. Dr. med. Marcus Quinkler

w N ] gl

Prof. Dr. med. Martin Fassnacht  Prof. Dr. med. Jérg Flitsch ~ Prof. Dr. med. Marcus Quinkler

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de
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Oberregionaler Hypophysen- und
Nebennierentag 2026

Der 30. Uberregionale Hypophysen- und
Nebennierentag findet 2026 in Hannover statt.
Datum: 9.-11. Oktober 2026.

Wissenschaftliche Leitung: Dr. med. Michael Délle

Tagungsort: Hotel Wyndham Hannover Atrium
Karl-Wiechert-Allee 68
30625 Hannover

Telefon: 0511 54 07 805
E-Mail: Events.han21@gchhotelgroup.com

Zimmerabrufkontingent: Einzelzimmer 109,28
Euro pro Person pro Nacht incl. Frihstick und
City Tax, Doppelzimmer 124,28 Euro pro Zimmer
incl. Frihstick und City Tax

Die Zimmer sind bis 4 Wochen vor Veranstaltung
unter dem Stichwort ,Hypophyse” abrufbar
(11.09.2026).

Die Zimmer sind bis 7 Tage vor Anreise kostenlos
stornierbar.

Detaillierte Informationen zum Programm werden
noch bekannt gegeben.

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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Ansprechpariner und Termine der Regionalgruppen

Bitte beachten Sie, dass kurzfristige Anderungen nicht auszuschlieBen sind. Wir empfehlen, sich bei Interesse an einer Veranstaltung
vorher noch mal auf unserer Website www.glandula-online.de > Das Netzwerk > Regionalgruppen oder bei der Leiterin bzw. dem
Leiter der Gruppe zu informieren. Gleiches gilt fiir Regionalgruppen, deren Termine bei Redaktionsschluss noch nicht feststanden.

Diese Regionalgruppen bieten aktuell Online-Treffen an und sind dabei offen fiir alle Interessentinnen und Interessenten
(Details finden Sie in der Terminiibersicht):

Augsburg, Junge Regionalgruppe Augsburg, GieBen, Hamburg, Liibeck, Osnabriick, Regensburg/Landshut, Rhein-Main,
Wiirzburg und Conn-Miinchen

Heinz ClaBen, Tel.: 02474/1276, h.cassen@glandula-regional.de
Beate Schumacher, Tel.: 02423 /90 20 25, b.schumacher@glandula-regional.de
Barbara Schmidt, Tel: 02451/9 15 17 60, b.schmidt@glandula-regional.de

11. Feb. 2026, 29. April 2026, 15. Juli 2026, 25. Nov. 2026, jeweils um 19:00 Uhr
Ort: Klinikum Aachen, Bibliothek der Med. Kliniken |, Il und Ill, 4. Etage, Raum 20, Aufzug A 4

Augsburg Anja Kienberger, Tel.: 0170/20501 41, a.kienberger@glandula-regional.de

Online- und Présenzireffen alle 6 Wochen. Néhere Informationen und Anmeldung bitte telefonisch oder per E-Mail bei
Frau Kienberger. Auch Zugehdrige oder Interessierte sind herzlich willkommen!

A TGELERTIL G0 - Anja Kienberger, Tel: 0170/2 050141, a.kienberger@glandula-regional.de
Augsburg S Stellvertretung: Sabine Reckstadt, sreckstadt@glandula-regional.de
Die Gruppe richtet sich speziell an Kinder, Jugendliche und junge Erwachsene sowie deren Eltern oder Bezugspersonen.

BT
L -t

Online-Treffen alle 8 Wochen. Nahere Informationen und Anmeldung bitte telefonisch oder per E-Mail bei den
Regionalgruppenleiterinnen. Uberregionale Teilnehmer sind herzlich willkommen!

Bad Hersfeld Daniela Schanberg, Tel.: 0160/8 43 51 64

Die Termine werden noch bekannt gegeben.

Katharina Metzger, Tel.: 030/3 8138 47, kmetzger@glandula-regional.de
Stellvertretung: PD Dr. Heide Hoffmann, Tel.: 030/2 8179 08, h.hoffmann@glandula-regional.de
Die Gruppe trifft sich jeden 4. Samstag im Monat von 10:00-12:00 Uhr.

Ort: SEKIS (Selbsthilfe Kontaki- und Informationsstelle), Bismarckstr. 101, 10625 Berlin (U-Bahn Dt. Oper)
Um Anmeldung bei Frau Metzger oder Frau Dr. Hoffmann wird gebeten.

Biclefeld/Minden Birgit Riecke, Tel.: 05203/4797 (Anrutbeantworter), b.riecke@glandula-regional.de
Chris Liick, Tel: 0170/2 18 09 64, clueck@glandula-regional.de
20. Miirz 2026, 27. Mai 2026, 29. Sept. 2026, jeweils um 19:00 Uhr, 05. Dez. 2026, 14:00 Uhr
Ort: Klinikum Bielefeld Mitte, Teutoburger Str. 50, 33604 Bielefeld

Kathleen Bade, Tel.: 0171/118 56 84, k.bade@glandula-regional.de

Unsere personlichen Treffen finden in der Regel am ersten Donnerstag im Monat von 18:00-20:00 Uhr statt.

Es kann jedoch gelegentlich zu Anderungen kommen.

Unser Treffpunkt ist barrierefrei und vom Hauptbahnhof aus gut und schnell mit 6ffentlichen Verkehrsmitteln zu erreichen:
Linie 6 oder 8, Haltestelle “Am Stern”.

Fiir Teilnehmende, die mit dem Auto kommen, gibt es eine begrenzie Anzahl von Parkpldizen.

Wenn Sie neu sind und zu uns kommen mdchten, schreiben Sie bitte kurz eine E-Mail unter k.bade@glandula-regional.de
oder nehmen Sie Kontakt auf unter 0171/1185684, Sie erhalten dann weitere Informationen.

Alle Betroffenen sind herzlich willkommen, auch wenn Sie noch kein Mitglied sind oder eine unklare Diagnose haben!

Anne Behlau, a.belauh@glandula-regional.de
Noah Segat, n.segat@glandula-regional.de

24. Miirz 2026, 30. Juni 2026, 29. Sept. 2026, 08. Dez. 2026 jeweils um 18:30 Uhr

Ort: Hansakontor, 2. 0G/Seminarraum, Eingang Silberstr. 22/Ecke Hansastr,, 44137 Dortmund

An den Terminen ist immer ein Arzt mit anwesend. Zu den Veranstaltungen wird die Regionalgruppe schriftlich eingeladen.
Andere Patienten sind als Gaste willkommen.

Andrea Jalowski, a.jalowski@glandula-regional.de
Christine Puff, c.puff@glandula-regional.de

Priisenzireffen: 29. Jan. 2026, 18:00 Uhr, Ort: INZ Erlangen, Ulmenweg 18, Raum 02.120, 2. Stock
Online-Treffen Gber Jitsi meet: 19. Mirz 2026, 19:00 Uhr, (Zugangslink durch Kontaktaufnahme mit Andrea Jalowski fir
jeden maglich, der teilnehmen machte). Weitere Informationen erhalten Sie bei der Geschdftsstelle des Netzwerks.

.ﬁl".- Unser Maskottchen kennzeichnet Regionalgruppen, die speziell fur betroffene
& -4 Kinder und Jugendliche Treffen anbieten.

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de GIANDUIA 61/25 mmm
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TG0 COVA T W Guido Schramm, Tel: 0160/167 42 07, g.schramm@glandula-regional.de

Dir Termine werden noch bekannt gegeben.
Beginn jeweils um 18:30 Uhr, Ort: Krankenhaus Mechernich (Konferenzraum an der Pforte),
Sankt Elisabeth StraBe 2-6, 53894 Mechernich

Frankfurt am Main Isabell Faubel, Tel.: 0176/46 59 03 47, ifaubel@glandula-regional.de
Stellvertretung: Stefan Klemm, Tel.: 0163/7 29 37 72, s.klemm@glandula-regional.de
21. Feb. 2026, 09. Mai 2026, 08. Aug. 2026, 21. Nov. 2026, jeweils von 14:30~16:30 Uhr
Notfallworkshop, 07. Méirz 2026, 10:00-13:00 Uhr, Frankfurt. Nur mit Anmeldung.
Ort: Endokrinologische Gemeinschaftspraxis Frankfurt am Main, Deutsches Endokrinologisches Versorgungszentrum (DEVZ)
Dr. Santen/Dr. Engelbach, Internisten, Endokrinologen, Osteologen DVO Nuklearmedizin
Tel.: 069/25 78 68-0, Dissseldorfer Str. 1-7 (Hbf. Nordausgang)
Da nur eine begrenzte Teilnehmerzahl méglich ist, wird um vorherige Anmeldung bei einem der beiden Leiter gebeten.

Die Termine werden noch bekannt gegeben. Beginn ist, wenn nicht anders angegeben, 19:00 Uhr.
Der Veranstaltungsort ist noch offen.
0Ob Videokoferenz oder Prisenz wird kurzfristig festgelegt (bitte bei der Leiterin Sabine Steid| anfragen).

Alexandra Burmeister, Tel.: (mobil) 01578/8 56 42 83 und (Festnetz) Tel.: 040/6979 66 11, a.burmeister@glandula-regional.de
Kathrin Scharf, Tel: 0151/15 54 2504, k.schaf@glandula-regional.de

Priisenztreffen: 23. Jan. 2026, jeweils von 18:00-20:00 Uhr

Online-Treffen: 30. Jan. 2026, 16-17:00 Uhr, mit drztlicher Begleitung von Frau Dr. Chifu (Fragen kénnen bis zum
15. Jan. 2026 per Mail an die Regionalgruppen-Leiterin gesendet werden)

Damit wir ungeféhr wissen, wie viele kommen, bitte iiber den Link verbindlich anmelden:
https://doodle.com/group-poll/participate/a09zXGLd, Zugangslink: https://meet.jit.si/Regionalgruppe-Hamburg

19. u. 20. Feb. 2026, Notfallworkshop/Notfallschulung bei Nebennieren- und Hypophysen-Insuffizienz (primér, sekunddr
und terficir). Der Workshop am 19.2. ist bereits ausgebucht.

Fiir den 20.2. kénnen Sie sich ebenfalls, solange noch Pléitze frei sind, Giber den Link anmelden:
https://doodle.com/group-poll/participate/azlw805d

Ort fiir Praisenztreffen: Raum 4, KISS Hamburg (Kontakt- und Informationsstellen fiir Selbsthilfegruppen)
SchloBstraBe 12/Eingang Claudiusstr, 22041 Hamburg-Wandsbek (barrierefrei)
Anmeldung bitte per E-Mail (a.burmeister@glandula-regional.de)

m Petra Briigmann, Tel: 05031/97 16 52, p.bruegmann@glandula-regional.de

07. Feb. 2026, um 14:00 Uhr
Ort: Haus- und fachdrztliche Gemeinschaftspraxis, Dr. med Michael Délle, 30163 Hannover, Dragonerstrasse 35-37
Die Praxis ist barrierefrei.

Heidelberg Julia Deschner, j.deschner@glandula-regional.de, Dr. Andreas Blume, a.blume@glandula-regional.de

Die Termine werden noch bekannt gegeben.
Ort: Heidelberger Selbsthiltebiiro, Alte Eppelheimer Str. 40/1, 69115 Heidelberg
Um Anmeldung zu dem Treffen wird gebeten an: j.deschner@glandula-regional.de oder a.blume@glandula-regional.de

Ingolstadt Die Gruppe ist zurzeit leider inaktiv.

Interessentinnen bzw. Interessenten fiir die Leitung der Gruppe kénnen geme die Geschdftsstelle (S. 51) kontaktieren.

Frau M. Eisner, m.eisner@glandula-regional.de
Die Telefonnummer kann tiber die Geschdftsstelle angefragt werden.

Die Termine werden noch bekannt gegeben.
Ort und Anmeldung bitte per Mail bei der Regionalgruppenleiterin Frau Eisner: m.eisner@glandula-regional.de

(VAT ESWOE SET Edith Thomsen, Tel.: 04342/8 2599, e.thomsen@glandula-regional.de
Stellvertretung: Beatrice Wenski, Tel.: 0431/6 37 93, b.wenski@glandula-regional.de

Bei Interesse an den Treffen die Termine bitte iiber die Ansprechpartnerin Frau Thomsen erfragen.
Ort: Uniklinik Kiel im Seminarraum der I. Med.

Kéln/Bonn Daniela ClaBen, d.classen@glandula-regional.de, Tel.: 0151/72 38 2533

Kéln: 20. Jan. 2026, 05. Mai 2026, 15. Sept. 2026, jeweils 18:30 Uhr

Die Treffen finden im Medicover Koln, WeiBhausstr. 28, statt und um Voranmeldung wird gebeten.

Bonn: 10. Miirz 2025, 07. Juli 2026, 03. Nov. 2026, jeweils ab 18:30 Uhr in der Caféteria der Wege Klinik (ehemals
Janker Klinik)

Hinweis: Die ehemalige Regionalgruppe Rheinland wurde wieder in Kéln/Bonn umbenannt, da es vorerst nur Treffen in
Kéln und Bonn geben wird. Wir sind noch auf der Suche nach einer Leitung fiir eine Regionalgruppe Diisseldort.

Bei Interesse wenden Sie sich bitte an die Geschdfisstelle (S. 51).

Sabine Steidl, Tel.: 0177/7 89 73 49, s.steidl@glandula-regional.de
Stellvertretung: Andreas Angerer, Tel.: 0157/39 12 62 10, a.angerer@glandula-regional.de

mmm GIANDUIA61/25 Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e.V.
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Christa Kniippel, Tel.: 04533/26 25, cknueppel@glandula-regional.de
(“ Priisenztreffen: 14. Feb. 2026, 11. April 2026, 13. Juni 2026, 12. Sept. 2026, 14. Nov. 2026, jeweils 10:00-12:30 Uhr,
" =" Ort: Diakonie Nord - Nord-Ost, Seniorenbegegnungsstitte, Monkhofer Weg 60, 23562 Libeck

" Online-Termine werden kurzfristig bekannt gegeben.
Informationen zu unseren Treffen und Themen erhalten Sie bei Frau Kniippel, Tel.: 04533/26 25.

Magdeburg Veronika Meyer, Tel.: 03901/3 66 57, v.meyer@glandula-regional.de
Stellvertretung: Dr. Andreas Bohme, Tel.: 0341/3 58 12 82, a.boehme@glandula-regional.de

Mairz, Juni, September, Dezember, jeweils am zweiten Donnerstag um 15:00 Uhr
Ort: Café ,Yodette” in der Leipziger StraBe gegeniiber der Uni-Klinik Magdeburg

Marianne Reckeweg, Tel.: 089/7 558579, m.reckeweg@glandula-regional.de, www.hypophyse-muenchen.de Q %
Die Termine werden noch bekannt gegeben. [l
Neubrandenburg Die Gruppe ist zurzeit leider inakiv.

Interessentinnen bzw. Interessenten fiir die Leitung der Gruppe konnen geme die Geschdftsstelle (S. 51) kontaktieren.

Elfriede Gertzen, Tel.: 05471/97373 98, e.gertzen@glandula-regional.de EAsiE
Sabrina Heidkamp, Tel.: 0176/22 82 60 43, s.heidkamp@ glandula-regional.de, ; 2

09. Miirz 2026 (19:00 Uhr), 22. Juni 2026, 14. Sept. 2026, 23. Nov. 2026, jeweils 18.00 Uhr s
Ort: Marienhospital Osnabriick, Raum Karl Borromdus, Bischofstr. 1, 49074 Osnabriick (Hinweis: Der Raum hat sich gedndert!)
Aktuelle Anderungen sind der Homepage www.glandula-osnabrueck.de zu entnehmen.

LELELE AT A LTS T Tanja ThomaBen, Tel.: 0160/94 4371 88, tthomassen@glandula-regional.de

Online: immer in ungeraden Monaten Austausch online am letzten Wochenende im Monat (1, 3, 5,7, 9, 11)
Priisenztreffen: in den geraden Monaten (2, 4, 6, 8, 10, 12) am letzten Samstag im Monat

Ort: Ibis-Hotel Landshut mit Voranmeldung

Es kénnen grundsdtzlich auch Inferessierte aus anderen Gruppen teilhaben.

Bitte sowohl fiir Online- als auch fiir Prisenzireffen Voranmeldung tiber die Leiterin.

Rhein-Main Die Gruppe richtet sich auch speziell an Kinder, Jugendliche und junge Erwachsene.
i Susann Schrodel, Tel.: 0172/7 0280 82, s.schroedel@glandula-regional.de
Stellvertretung: Johanna Renzel, Tel.: 01520/74 62 596, j.renzel@glandula-regional.de

Die Termine werden noch bekannt gegeben.
Ort: Schiitzenhaus des Schiitzenverein 1928 Himbach e.V., Diidelsheimer Weg 10, 63694 Limeshain
Onlinetreffen: Einwahldaten erhalten Interessierte bei Susann Schrédel.

Saar-Pfalz = Die Gruppe richtet sich auch speziell an Kinder, Jugendliche und junge Erwachsene.
Saskia Schneider, s.schneider@glandula-regional.de

Die Termine werden noch bekannt gegeben. Ab 10:00 Uhr fiir jeweils ca. 2-2,5 Stunden.
Treffpunkt: Martin-Luther-Haus, Bodelschwinghstr. 7, 66424 Homburg-Erbach

Die Gruppe ist zurzeit leider inaktiv.

Interessentinnen bzw. Interessenten fiir die Leitung der Gruppe konnen geme die Geschdftsstelle (S. 51) kontaktieren.

Gertrud Nirmberger, Tel.: 0711/53 58 48, g.nuernberger@glandula-regional.de

02. Miirz 2026, 08. Juni 2026, 05. Okt. 2026, jeweils 18.00 Uhr
Ort: Marienhospital Stuttgart, Boheimstr. 37, Raum P 0130

Thisringen Markus Kny, Tel.: 036941/7 22 37, m.kny@glandula-regional.de

14. Miirz 2026, 16. Thiringer Hypophysen- und Nebennierentag im HELIOS-Klinikum in Erfurt

13. Juni 2026, 07. Nov 2026, jeweils 14:00 Uhr in Suhl
Ort: Soziales Zentrum Congress Centrum Suhl (CCS), Friedrich-Kénig-Str. 7, 98527 Suhl

05. Sept. 2026, 14:00 Uhr in Erfurt; Ort: FAMILY CLUB, Am Drosselberg 26 in 99097 Erfurt
Neue Interessenten sind jederzeit willkommen!

Trier Shola Reese, Tel: 0155/65 53 92 84, s.reese@glandula-regional.de

Die Termine werden noch bekannt gegeben.
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Michael Zinz, Tel.: 0731/26 81 04, m.zinz@glandula-regional.de
Stellvertretung: Peter Kraus, Tel.: 07392/9 15 82 78, p.kraus@glandula-regional.de, Tilbert Spring, Tel.: 0172/5 86 83 24

Die Termine werden noch bekannt gegeben.

jeweils von 18:30 bis 20:00 Uhr, Ort: Seminarraum, 5. Stock, des Endokrinologikum Ulm, Keltergasse 1

(5 Min. FuBweg vom Hauptbahnhof, bis 19 Uhr Eingang iiber Apotheke)

HITS (Hypophyseninsuffizienz nach Trauma oder Subarachnoidalblutung) ist einer der Schwerpunkte der Gruppe, aber sie
ist fir alle Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen offen.

Wir treffen uns zum Edahrungsaustausch, zu Vorirdgen und Gespréichen mit Arzten.

Schauen Sie doch einfach bei uns vorbei oder rufen Sie uns fiir weitere Infos an.

Vorpommern Die Gruppe ist zurzeit leider inaktiv.
Interessentinnen bzw. Interessenten fiir die Leitung der Gruppe kdnnen geme die Geschdftsstelle (S. 51) kontaktieren.

Weser/Ems Elfriede Gertzen, Tel.: 05471/97373 98, e.gerizen@glandula-regional.de
Sabrina Heidkamp, s.heidkamp@glandula-regional.de

Die Termine werden noch bekannt gegeben.

(laudia Faust, Tel.: 0931/27 53 12 ab 19.00 Uhr, cfaust@glandula-regional.de
Christiane Muth, Tel.: 0931/4 04 25 46, cmuth@glandula-regional.de

22. Jan. 2026, Onlinetreffen

05. Miirz 2026, 07. Mai 2026 (ausnahmsweise Seminarraum 17 (auf A3 + 3)),

02. Juli 2026, 17. Sept. 2026, 12. Nov. 2026

jeweils von 18:00 bis 20:00 Uhr,

Ort fiir Praisenzireffen (sofern nicht anders angegeben): Universititsklinikum Wiirzburg, Zentrum Innere Medizin,
Oberdirrbacher Str. 6, ZIM A3, 97080 Wiirzburg, Seminarraum 16 (A3 +2.302)

Andrea Schrattenecker, Tel.: 0043/(0)676 4 32 80 30, linz@hypophyse-nebennieren.at, www.hypophyse-nebennieren.at

Unsere Termine/Treffen der RG Linz sind einsehbar unter: www.hypophyse-nebennieren.at/regionalgruppe_linz.himl
Ort: Gesundheitspark Ordensklinikum Linz, HerrenstraBe 54, 4020 Linz, Seminarraum 1. Stock
Website der dsterreichischen Regionalgruppen: www.hypophyse-nebennieren.at

Wien/ Henrike Hesse, Tel.: 0043/(0)665 65 23 27 01, h.hesse@glandula-regional.de
Abtei Marienkron Ottilie Bauer, Tel.: 0043/(0)676 708 2002, o.bauer@glandula-regional.de
Sr. Mirjam Dinkelbach, Tel.: 0043/(0)2173-8 03 63

EFIEE

Die Termine werden noch bekannt gegeben. Ort: MissindorfsiraBe 10, 1140 Wien
Tagungsraum im 3. Stock (Aufzug vorhanden, bei “Kiiche” klingeln)
Anmeldung erforderlich per SMS oder Whatsapp: Tel-Nr.: 0043-(0)676 708 2002

Diagnose-spezifische Gruppen

ST 00 Christian Schneider, Tel: 0171/7 7026 12,
Miinchen cschneider@glandula-regional.de
22. Jan. 2026, 19. Miirz 2026, 21. Mai 2026, 23. Juli 2026, 24. Sept 2026, 26. Nov.2026 und zusitzlich 17. Dez. 2026

Geplante Termine fiir unsere hybriden Treffen (vor-Ort und nach Anmeldung auch geme virtuell).
Uhrzeit: iblicherweise Donnerstag jeweils von 18:30-20:00 Uhr im Treffpunkt: Im ,Kleinen Hérsaal” oder im Seminarraum 8
in der ZiemssenstraBe 5, 80336 Minchen, U-Bahnhof Sendlinger Tor Platz

Virtuelle Teilnahme iber ZOOM maglich. Bitte melden Sie sich rechizeitig an, damit wir auch gerne eine Tesiverbindung
ausprobieren kénnen!

Ndhere Informationen erhalten Sie bei Christian Schneider.

S T 00 Guido Schramm, Tel: 0160/1 67 420, g.schramm@glandula-regional.de
Kéln/Diisseldorf www.conn-selbsthilfegruppe.de

Die Termine werden noch bekannt gegeben. Veranstaltungsort: Krankenhaus Mechernich (Konferenzraum an der Pforte),
Sankt Elisabeth StraBe 2-6, 53894 Mechernich

Petra Briigmann, Tel.: 05031/97 16 52, p.bruegmann@glandula-regional.de
Helga Schmelzer, Tel.: 09134/9 81 98 37, h.schmelzer@glandula-regional.de

Die Termine werden noch bekannt gegeben.
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Verbénde, in denen das Netzwerk Mitglied ist

Allianz Chronischer Seltener Erkrankungen (ACHSE) e.V.
¢/o0 DRK-Kliniken Berlin | Mitte, Drontheimer StraBe 39, 13359 Berlin
www.achse-online.de

Bundesarbeitsgemeinschaft SELBSTHILFE von Menschen mit Behinderung und chronischer
Erkrankung und ihren Angehdrigen e. V. (BAG SELBSTHILFE)
Kirchfeldstr. 149, 40215 Diisseldorf, www.bag-selbsthilfe.de

Deutsche Gesellschaft fiir Endokrinologie
Geschdftsstelle Hopfengartenweg 19, 90518 Altdorf, www.endokrinologie.net

Deutsche Gesellschaft fiir pédiatrische und adoleszente Endokrinologie und Diabetologie (DGPAED) e.V.,
ChausseestraBe 128/129, 10115 Berlin

Ausléndische Gruppen

Schweiz: ,Wegweiser”
Schweizer Selbsthilfegruppe fiir Krankheiten der Hypophyse und/oder der Nebennieren
(H-3000 Bern, Tel.: 0041/79 191 80 10, info@shg-wegweiser.ch, www.shg-wegweiser.ch

Schweiz: AGS-Eltern- und Patienteninitiative Schweiz
Michele Kalberer, Vogelacherstrasse 14a, (H-8166 Niederweningen, Tel.: 0041/(0)76 447 78 91
info@ags-schweiz.ch; www.ags-initiative.ch

Osterreich: Netzwerk AGS Osterreich
info@ ags-oesterreich.at, www.ags-oesterreich.at

Dénemark: Addison Foreningen | Danmark
Jette Kristensen,Grenaavej 664 G, DK-8541 Skoedstrup, jette@addison.dk, www.addison.dk

Niederlande: Nederlandse Vereniging voor Addison en Cushing Patienten NVACP
Postbus 174, NL-3860 AD Nijkerk
international @ nvacp.nl, www.nvacp.nl

Niederlande: Nederlandse Hypofyse Stichting
Johan de Graaf, Postbus 1014, NL-3860BA Nijkerk
info@hypofyse.nl, www.hypofyse.nl

Schweden: Stodforeningen Hypophysis
¢/o Pia Lindstrom, Kungsvigen 53, S-28040 Skanes Fagerhult
info@hypofysis.se, www.hypofysis.se

USA: The MAGIC Foundation
6645 W. North Avenue, Oak Park, lllinois 60302
www.magic-foundation.org

Publik

Diagnosespezifische/diagnose-

dhnliche Vereine und Gruppen

Die Schmetterlinge e.V. Schilddriisenbundesverband
Kirsten Wosniack, Zur Wéllenbok, 45239 Essen
www.sd-bv.de

AGS-Eltern- und Patienteninitiative e.V.

Doris Scharff, Peerkoppel 5, 24232 Schonkirchen,

Tel.: 04348/91 07 56
geschaefisstelle@ags-inifiative.de, www.ags-initiative.de

Netzwerk Neuroendokrine Tumoren (NeT) e.V.
Geschdftsstelle: WomitzstraBe 115a, 90449 Niirnberg,
Tel: 0911/2 52 89 99

info@netzwerk-net.de, www.netzwerk-net.de

Bundesverband Schilddriisenkrebs -
Ohne Schilddriise leben e.V.
Rungestr. 12, 10179 Berlin
www.sd-krebs.de

Kraniopharyngeom-Gruppe

/o Deutsche Kinderkrebsstiftung

Adenauerallee 134, 53113 Bonn
info@kraniopharyngeom.de, www.kraniopharyngeom.de
Ansprechpartner: Harald Kuhn, Tel.: 0160/98 33 49 31

NeWi Selbsthilfegruppe Nebenwirkung Nebennierenrinden-
Insuffizienz

Solveig Schnaudt

info@shg-newi.de, www.shg-newi.de

Neue Regionalgruppe Trier

der Leiterin, Frau Shola Reese, viel Erfolg!

werden wir baldméglichst bekannt geben.

Das Netzwerk hat nun auch eine Regionalgruppe in Trier, das als élteste Stadt Deutschlands gilt. Wir wiinschen

Die Kontaktdaten finden Sie in unserer Regionalgruppen-Ubersicht auf S. 7. Den Termin fur das erste Treffen

Regionalgruppe Hannover wieder aktiv

starten.

Die léngere Zeit inakfive Regionalgruppe Hannover wird nun wieder mit Patiententreffen

Dr. med. Michael Délle hat sich freundlicherweise bereit erklért, seine Praxisréume fur
Veranstaltungen zur Verfugung zu stellen. Die Leitung hat Petra Bruigmann, die auch die
diagnosespezifische MEN-1-Gruppe leitet, tbernommen. Wir wiinschen ihr viel Erfolg!

Das erste Treffen findet am 7. Februar um 14.00 Uhr statt. Die Kontaktdaten und die !ﬂ.
Praxisadresse finden Sie in unserer Regionalgruppen-Ubersicht, siehe S. 6.

Petra Brigmann

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de
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Offener Briet an Fachgesellschaften

Vier Betroffenen- und Angehérigen-Initiativen, darunter das Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkran-
kungen, haben im Juli dieses Jahres gemeinsam einen offenen Brief an drei bedeutende Fachgesellschaften
geschickt. Ziel ist es, die Sensibilitét fur Betroffene mit Cortisolmangel und insbesondere die Hilfe in Notfall-
situationen zu verbessern.
Im Anschluss lesen Sie das vollstéindige Schreiben.

Initiativeniibergreifende Arbeitsgruppe

An: ﬁ
-_..
vt

Deutsche Gesellschaft fiir padiatrische und adoleszente
Endokrinologie und Diabetologie (DGPAED) e.V.

B ki e ke ol bl |

Prasident Dr. Dirk Schnabel
v Kraniopharyngeom - Gruppe
Chauseestralte 128/129 Die Selbsthi fir
10115 Berlin
Deutsche Gesellschaft fiir Endokrinologie e.V. o Jaipa. o -ﬁ_
physen- und T

Prasident Prof. Dr. Jan P. Tuckermann

hnierenerkrankungen e.V.

|

Hopfengarten 19

90518 Altdorf Stellvertretend fir die Arbeitsgruppe
. Fabian Engel

Deutsche Gesellschaft Interdisziplindre Notfall- & Akutmedizin DGINA e.V. Eintrachtstr. 72- 78

Leiter BOARD ,,Praklinische Notfallmedizin“ 50668 Kéin

Dr. Thomas Plappert

Hohenzollerndamm 152
14199 Berlin

Sehr geehrte Mitglieder der Deutschen Gesellschaft fiir padiatrische und adoleszente Endokrinologie
und Diabetologie e.V.,

Sehr geehrte Mitglieder der Deutschen Gesellschaft fiir Endokrinologie e.V.,
Sehr geehrte Mitglieder der Deutschen Gesellschaft Interdisziplindre Notfall- und Akutmedizin e.V.,

Vigilanzminderung, Hypotonie, diffuser Bauchschmerz und einen vorliegenden Notfallausweis Uber einen Hypocortisolismus
(z. B. einer Nebennierenrindeninsuffizienz, NNRI) veranlassen Sie zu sofortigen MalRnahmen mit Cortisol zur Abwendung
einer lebensbedrohlichen Situation? Dann befinden Sie sich mit uns auf einer Wellenléange!

Leider sind unsere Erfahrungen als Betroffene oft andere! Viele Mediziner*innen denken leider nicht oder zu spat an eine
Addison-Krise oder schatzen die Situation am Notfallort falsch ein oder die Glaubwiirdigkeit der Betroffenen oder Ange-
horigen.

Wir, eine Arbeitsgruppe aus den vier oben aufgeflihrten Betroffenen- und Angehdrigen-Initiativen, haben es uns zur Aufgabe
gemacht, fir unsere Erkrankung mehr zu sensibilisieren und den Mut zur Behandlung im Notfall unter medizinischem Fach-
personal zu steigern, im klinischen und vor allem im praklinischen Setting! Was uns eint, die kérpereigene Cortisolsynthese
ist gestort, deshalb kénnen alle Betroffenen aus diesen Initiativen potenziell in eine Addison-Krise verfallen.

Trotz stetiger Entwicklung in der Gesundheitsversorgung haben wir den Eindruck, dass die Notfallversorgung von uns Betrof-
fenen seit Jahren auf dem gleichen, verbesserungswirdigen Level stehen geblieben ist. Regelmafig wird uns von Mitgliedern
im Gesprach gespiegelt, dass eine zwingend notwendige und lebensrettende Cortisolgabe (z. B. intravends) oft verzdgert
verabreicht oder praklinisch (durch arztliches Personal) gar nicht gegeben wird. Auch das innerklinische Management mit
unserer Erkrankung/Notfallbild weist oft Liicken und Unsicherheiten beim Fachpersonal auf.

Diese Erfahrungen werden durch eine Studie aus Wirzburg objektiviert, darin wurde prospektiv untersucht, wie schnell nach
Kontaktaufnahme zu medizinischem Fachpersonal aufgrund einer Addison-Krise die lebensrettende Cortisoldosis zeitnah
verabreicht worden ist. Die Ergebnisse waren erntichternd und alarmierend, obwohl jeder der Studienteilnehmenden einen
Notfallausweis in der Notlage dabeihatte. Fast jede*r Zweite (!) hat erst nach 30min oder spater Cortisol verabreicht bekom-
men, gemessen ab der Vorlage des Notfallausweises (!).(Hahner, et al., 2015)

mmm GIANDUIA61/25 Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e.V.
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Zahlen und Fakten

Laut einer Studie aus Wirzburg aus dem Jahr 2010 wurden Datensatze von 444 Betroffenen mit Nebennierenrindeninsuf-
fizenz ausgewertet: Insgesamt kamen auf 6092 Patient*innen-Jahre 384 Krisen, daraus ergeben sich 6,3 Krisen pro 100
Patient*innen-Jahre. (Hahner, et al., 2010)

Eine schwedische Studie von 2014 befasste sich mit der Mortalitat fir Patient*Innen mit einer erblichen Form der priméaren
NNRI, dem AGS, diese bescheinigt AGS Patient*innen eine erhdhte Mortalitat durch Krisen. (Falhammar & Frisén, 2014)

Daten aus der Gesundheitsberichterstattung des Bundes zeigen, dass die jahrlichen Fallzahlen mit dem ICD-10 Code E27.2
(Addison-Krise) seit 2013 (705 Falle) bis 2023 (1.608 Falle) einen Zuwachs von gut 125% ergeben. Der Trend nach oben
bleibt stabil! (Krankenhausstatistik - Diagnosedaten der Patienten und Patientinnen in Krankenhausern, 2025)

Bei diesen Zahlen ist jedoch zu vermuten, dass diese nicht vollstandig sind und ein undedektiertes Dunkelfeld existiert.
Mitglieder berichten uns von (stationaren) Krankenhausaufenthalten aufgrund der Symptomatik einer Addison-Krise, jedoch
wurde die Diagnose im Arztbrief nicht erwahnt und auch nicht vergeben. Stattdessen wird lediglich die Ursache der Krise
benannt: z.B. Magen-Darm-Infekt, Exsikkose etc.

Wir als Arbeitsgruppe wollen uns daflr stark machen, dass sich kurz- bis mittelfristig etwas bewegt! Wir sind bereit, bei
einem solchen Prozess teilzunehmen und mitzuwirken. Gleichzeitig sehen wir Sie als DGPAED, DGE und DGINA die fir uns
richtigen und kompetenten Ansprechpartner auf fachlicher & arztlicher Seite fur unser Vorhaben an. Unsererseits bestehen
diesbezlglich schon Ideen: u.a. kénnte man den Algorithmus des DBRD e.V. zum Thema ,V.a. drohende Addison-Krise —
akute Nebenniereninsuffizienz“ als Grundlage fur ein weiteres Vorgehen aufnehmen.

Eines unserer Ziele ware weiterfihrend die Etablierung dieser Ergebnisse im ,Medikamentenkatalog ,heilkundliche Maf3-
nahmen durch Notfallsanitaterinnen und -sanitater” “. Darin sind die Glukokortikoide als Medikamentengruppe erwahnt, die
Indikation einer Verabreichung erfasst lediglich die Erkrankungen Asthma, COPD & Allergische Reaktion. (Bundesverband
der arztlichen Leitungen Rettungsdienst Deutschland e.V., 2025) Eine Aufnahme in diesen Expertenkonsens ware eine
fundamentale Uberlebensversicherung unsererseits.

Zusammenfassend durfen wir an dieser Stelle daran erinnern, dass die Addison-Krise ahnlich wie die Hypoglykédmie ein
absolut lebensbedrohliches Notfallbild darstellt, die durch die Gabe eines sehr verbreiteten Medikaments innerhalb kurzer
Zeit abgewendet werden kann. Um dies gewahrleisten zu kénnen, muss es einheitliche Prozesse geben, die in Leitlinien
verankert werden und durch Lehre und Sensibilisierung in den Arbeitsalltag eingebracht werden.

Hier gilt: Nur was man kennt, erkennt man; nur was man erkennt, kann man wiederum erfolgreich behandeln!

Wir hoffen und wiinschen uns als Arbeitsgruppe, dass wir ein gemeinsames Ziel haben, dass Uber allen Einzelinteressen
steht: Verbesserung der Versorgungsqualitat des Einzelnen fiir eine hochwertige und friihzeitige Behandlung, fir eine bes-
sere Lebensqualitat der Betroffenen und eine mdéglichst niedrige Komplikationsrate!

Wir freuen uns von lhnen zu héren und bitten um eine fachkundige Einschatzung unseres Vorhabens und einen Gesprachs-
termin flr einen interdisziplindren Austausch tber Perspektiven und Mdglichkeiten unserer Idee.

Stellvertretend fiir die Arbeitsgruppe & die AGS Eltern- und Patienteninitiative e.V.

A
=7 W 80
Fabian Engel, Vorstghdsmitglied Nancy Hoffmann, Vorstandsmitglied 81 - wend Floomimmmii 1.1

Fir das Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.

Vbl S i

Helga Schmelzer, 1. Vorsitzende Thomas Bender, 2. Vorsitzender

physen-und
hnierenerkrankungen e.V.

Fir die Kraniopharyngeom-Gruppe (Deutsche Kinderkrebsstiftung der
Deutschen Leukdmie-Forschungshilfe)

[l el —

Kraniopharyngeom - Gruppe
Die i ppe von fiir

(¢

Claddia Schwehr, Leitungteam Norbert Biedermann, Leitungsteam

v
Fir die SHG "Eltern mit Kindern/Jugendlichen mit Hypophyseninsuffizienz" = =
Lydia Stecker, Gruppenleitung Dorothe Schw%ruppenleitung
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Wer taglich fiir andere da ist,
verdient selbst Unterstlitzung.

Erfahrungen und Ratschlage
von Betroffenen, pflegenden
Angehdrigen und
Expert*innen

Praktische Informationen und
Hilfestellungen fur den Alltag
mit schwerwiegenden,
chronischen Erkrankungen

Die Initiative ,,Raume zum Reden**
verschafft den Herausforderungen
oflegender Angehdriger Gehor.

Eine Initiative von Ipsen

Jetzt QR-Code
scannen und mehr

erfahren .
crsc-oE-00015 SIP=EN
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30 Jahre Regionalgruppe Augsburg

Die Regionalgruppe Augsburg
feierte am 5. Juli 2025 ihr 30-jgh-
riges Bestehen. Rund 30 Teilneh-
merinnen und Teilnehmer kamen
zusammen, um dieses besondere
Jubilsum zu wirdigen. lhr Dank
gilt dem Gesundheitsreferenten der
STOdeugsburg, Herrn Reiner Erben,
der in seinen anerkennenden Wor-
ten auch Ruckhalt fur die Anliegen
der Augsburger Selbsthilfegruppe
zusagte.

Ebenso bedanken sie sich bei den
beiden Referenten, Herr Ho|ger
Hoffmann vom VDK Augsburg, und
der Gyndgkologin Frau Dr. Barbara
Dieling-Mavridis. Beide bereicher-
ten die Jubildumsfeier mit hoch
informativen Vortrégen und zeigten
ihre Wertschétzung, indem sie sich
an einem Samstag Zeit fur die
Gruppe nahmen.

Ein besonderes Highlight war die
Teilnahme von Dr. Jochen R. Ittner,
dem seit Kurzem im Ruhestand
befindlichen Augsburger Endo-
krinologen. Seine Leidenschaft for
die Endokrinologie und seine tber-
durchschnittliche Firsorge fur endo-
krinologische Patienten machten ihn
weit Uber sein Rentenalter hinaus
zu einer herausragenden GréBe
der endokrinologischen Diagnos-
tik. Er genieBt fortwshrend groBe
Anerkennung und Dankbarkeit von
seiner ehemaligen Patientenschafft.

Dr. Jochen R. lttner unterstitzte die
Augsburger Regionalgruppe tber
Jahrzehnte hinweg und trug maB-
geblich dazu bei, dass die Selbst-
hilfegruppe in Augsburg heute
ist, was sie ist: eine wundervolle
Gemeinschaft, ein Anker im oft
schwierigen Leben und eine groBe
Hilfe durch gegenseitige Unterstit-
zung.

, ~ NETIWERK
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i Amdnrwain
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Selbsthilfeorganisation

. Fiw Lotroflems Eranpssant
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Reiner Erben, Referent fir Nachhaltigkeit, Umwelt, Klima und Gesundheit der Stadt

Augsburg

-
ir
W

o —

links: Anja Kienberger, Leiterin der Regionalgruppe Augsburg und der ,Jungen

Regionalgruppe”, rechts: Sabine Reckstadt, stellvertretende Leiterin der ,Jungen

Regionalgruppe”

Herzlichen Dank auch an Frau Dr.
Christina Berr vom Universitéitsklini-
kum Augsburg, dass sie sich eben-
falls in ihrer Freizeit die Zeit nahm
am abendlichen Austausch teilzu-
nehmen, um die Gruppe kennen-
zulernen, und ein offenes Ohr for
Fragen hatte.

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

Die Regionalgruppe bedankt sich
herzlich bei den Augsburger Re-
gionalgruppenleiterinnen fur ihren
unermidlichen Einsatz in diesem
Ehrenamt.

Anja Kienberger
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Netzwerk-Preis 2025

Am 4.7. wurde wieder der renommierte Netzwerk-Preis ver-
liehen. Bereits seit 2006 wird er vom Netzwerk Hypophysen-
und Nebennierenerkrankungen fir die besten Facharbeiten
im Rahmen der Ausbildung Endokrinologie-Assistentin der
Deutschen Gesellschaft fir Endokrinologie (DGE) vergeben.
Dr. med. Lisa Kuhne-Eversmann, &rztliche Priferin, merkte bei
der Preisverleihung im Schloss Firstenried an: “Es ist groBartig,
dass das Netzwerk hier so engagiert ist”

Ausgezeichnet wurden folgende Arbeiten:

1. Preis, dotiert mit 300 Euro:

Kathrin Moser: ,Patienteninformationsbroschire zur Neben-
nierenvenenkatheter-Untersuchung im Rahmen der weiterfuh-
renden Diagnostik eines priméren Hyperaldosteronismus”

2. Preis, dotiert mit 200 Euro: Die Preistréigerinnen Kathrin Moser, Janina Benkenstein,
Melanie Czerwanski: ,Der Hungerversuch bei Verdacht auf Melanie Czerwanski

ein Insulinom: Kann ein Informationsflyer fur den Patienten die
fehlerhafte Durchfuhrung oder den vorzeitigen Abbruch verhindern und somit die Qualitét erhéhen?”

3. Preis, dotiert mit 100 Euro:
Janina Benkenstein: ,Endokrine Orbitopathie bei Morbus Basedow: Wie kann ein Patienten-Informationsflyer
die Aufklérung und Therapieadhérenz unterstitzen”

Neuer Netzwerk-Yorstand

Das Netzwerk hat einen neuen Vorstand! Gewdshlt wurde er
im Rahmen der Mitgliederversammlung des Uberregionalen
Hypophysen- und Nebennierentags am vergangenen Wochen-
ende in der Hauptstadt Berlin, siehe auch S. 16.

Die Vorstandsmitglieder sind Christine Puff (1. Vorsitzende), Dr.
Andreas Bshme (2. Vorsitzender), Michael Brunner (Kassenwart),
Kerstin Brunner (Schriftfuhrerin) und Thomas Bender (Presse-
und Offenﬂichkei’rsarbei’r). Wir gratuheren allen sehr herzlich zur
Wahl und wiinschen ihnen ganz viel Erfolg bei ihren Aufgaben!
Ein Interview mit der neuen 1. Vorsitzenden folgt in der néichsten

GLANDULA.

Thomas Bender gehérte als einziger bereits dem bisherigen
Vorstand an. Den scheidenden Mitgliedern, der langjéhrigen
Vorsitzenden He|go Schmelzer und Schatzmeister Heinz ClaBen,
danken wir sehr herzlich for ihr unermudliches Engagement.

Sind Sie Netzwerk-Mitglied und noch keiner Regionalgruppe zugeordnet?

Bestimmt gibt es auch eine Regionalgruppe in lhrer Néhe.

Der neue Vorstand und die Geschdftsstelle - Christian
Schulze Kalthoff, Christine Puff, Dr. Andreas Bshme,
Thomas Bender, , Kerstin Brunner, Michael Brunner und
Martina Fried|

Wenn Sie auch Interesse am persénlichen Austausch haben, schauen Sie doch einfach mal auf S. 5ff. Sollten
Sie eine passende Regionalgruppe gefunden haben, informieren Sie bitte kurz die Geschéftsstelle per E-Mail
(netzwerk@glandula-online.de) oder Telefon (0911-9 79 20 09-0, erreichbar Montag bis Donnerstag von 8-12
Uhr). Dann wird Thre Zuordnung entsprechend vermerkt.

mmm GIANDULA 61/25 Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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El
camurus.

Wir verandern die
Behandlung fur
Patient:innen mit
Akromegalie

Camurus ist ein fihrendes, wissenschaftlich
orientiertes Biopharma-Unternehmen aus
Schweden. Unser Ziel: das Leben von
Menschen mit schweren und chronischen
Erkrankungen nachhaltig zu verbessern.

*Die EU-Zulassung fiir die Behandlung von
Akromegalie wurde im Juni 2025 erteilt.
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Schwerpunkt

Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

Bestens besuchter Hypophysen- und
Nebennierentag in der Hauptstadt

Die Hauptstadt Berlin wurde als
Veranstaltungsort fur den 29.
Uberregionalen Hypophysen-
und Nebennierentag vom 10.-
12.10.2025 auserkoren. Dies und
das Gberaus attraktive Programm
sorgten fur sehr viele Anmeldungen.
Satte 200 Besucherinnen und Be-
sucher kamen schlieBlich.

= Mitgliederversammlung

Die Mitgliederversammlung am
Freitag stand natirlich ganz im Zei-
chen der Vorstandswahlen. Doch
zundchst wurde Gber das Thema
Regionalgruppen diskutiert. Den
Leiterinnen und Leitern wurde vom
Vorstand herzlich fur ihr Engage-
ment gedankt. Die Anstrengungen,
aktuell fohrungslose oder inaktive
Regionalgruppen wiederzubele-
ben, sollen infensiviert werden. Dies
hat in den Wochen danach bereits
erste Frichte getragen, siehe S. 9.

Die noch amtierende 1. Vorsit-
zende Helga Schmelzer informierte
danach tber die Tatigkeiten des
Vorstandes seit der letzten Mitglie-
derversammlung. Sie finden die-
sen Bericht auch im geschutzten
Mitgliederbereich unserer Website
www.glandula-online.de in der
Rubrik ,Infern”. Heinz ClaBen stellte
als noch amtierender Kassenwart
den Kassenbericht vor. Die finan-
zielle Lage des Netzwerks hat sich
durch SparmaBnahmen und die
Erhshung des Mitgliedsbeitrags
ganz erheblich verbessert. Die Kas-
senprifung durch Andrea Jalowski
und Michael Brunner erfolgte ohne
Beanstandungen.

Der Vorstand wurde schlieBlich
einstimmig entlastet. Geschéfts-
stellen-Leiterin Martina Friedl und

mmm GIANDUIA 61/25

I Mitgliederversammlung

Redakteur Christian Schulze Kalt-
hoff bedankten sich bei den schei-
denden Mitgliedern mit kleinen
Présenten.

Es folgten die Vorstandswahlen.
Neben Altmitglied Thomas Bender
traten Christine Puff, Kerstin Brunner,
Michael Brunner und Dr. Andreas
Bshme an. In einer kurzen Vorstel-
lungsrunde berichteten die neuen
Kandidaten auch von ihren aus-
gesprochen positiven persénlichen
Erfahrungen mit dem Netzwerk.

Das Wahlergebnis fiel folgender-
maBen aus: Christine Puff erhielt
85 Stimmen, Dr. Andreas Bshme
84, Kerstin Brunner, Michael Brun-
ner und Thomas Bender jeweils 70.
Zur Besetzung der einzelnen Posten
lesen Sie bitte S.14.

= Fachlicher Teil
Am Samstag startefe schlieBlich der

fachliche Part mit einer BegriBung
durch Helga Schmelzer und Prof.

Prof. Dr. med. Knut Mai

Dr. med. Knut Mai von der wissen-
schaftlichen Leitung. Sein Motto:
,Die Patienten missen mehr wissen
als ich!”

Der erste Vortrag kam von Prof. Dr.
med. Ulf Elbelt, Thema: Hypophysitis,
siche auch S.19ff. Prof. Mai befasste
sich danach mit den ,Endokrinen
Nebenwirkungen der Immunthera-
pie”. Das Nebenwirkungsspektrum
auf endokrine Organe st breit und
fritt bisweilen erst nach Ende der
Therapie auf. Besonders héufig sind

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

I Prof. Dr. med. UIf Elbelt

Hypophysitis sowie Schilddrisen-
ber- und -unterfunktion. Die Tumor-
therapie stellt inzwischen eine der
haufigsten Ursachen der Hypophy-
sitis dar. In der Regel ist allerdings
keine Beendigung der Immun-
therapie erforderlich. Wichtig sind
eine angemessene Behandlung,
etwa durch die Ersatztherapie feh-
lender Hormone, und die Schulung
Betroffener.

Dr. med. Linus Haberbosch

,hre Stimme z&hlt: Die Rolle
von Patient Reported Outcome
Measures (PROMs) in der individu-
alisierten Therapie von Hypophy-
sentumoren’, so das Thema von
Dr. med. Linus Haberbosch nach
einer Kaffeepause. Ausfihrlicheres
lesen Sie auf S. 22ff. Dr. med. Laura
Schmidt-Pennington widmete sich
anschlieBend den ,Schilddrisen-
tumoren”. Durch die Verbesserung
und héufigere Anwendung der
Ultraschalluntersuchung des Halses
hatte die Héufigkeit in den letzten

I Dr. med. Laura Schmidt-Pennington

Jahrzehnten vermeintlich zuge-
nommen, aber die Sterblichkeit ist
sogar leicht fallend. Die Behand-
lung erfolgt individuell, wobei bss-
artige Tumoren lediglich 1-2 % der
Falle ausmachen. Danach befasste
sich Dr. med. Leonie Adam mit der
,Schilddrisenhormontherapie”.
Auch hier sind groBe individuelle
Unterschiede gegeben. Ob eine
lebenslange Therapie erforderlich
ist, hdngt von der Grunderkronkung
ab. Dosisverdnderungen sollten auf
keinen Fall ohne Absprache mit
dem Arzt vorgenommen werden.
Bei nicht optimalem Befinden trotz
Therapie sollten mégliche andere
Fakforen nicht auBer Acht gelassen
werden.

Am Nachmittag konnten die Teilneh-
merinnen und Teilnehmer aus einer
Vielzahl interessanter Workshops
wdhlen: Der erste Block umfasste
,Nebennieren-Insuffizienz — wie

Dr. med. Leonie Adam

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

Schwerpunkt

Dr. med. Tina Kienitz

Hydrocortison anpassen?” von Dr.
med. Tina Kienitz, ein Thema, das
auf besonders groBe Resonanz
stie und Uber das Sie sich sich im
néchsten Heft detailliert informieren
kénnen. Des Weiteren wurde das
Krankheitsbild MEN (Multiple Endo-
krine Neoplasie) umfassend eror-
tert — mit zundchst ,Multiple Endo-
krine Neoplasie 1 — Chirurgische
Aspekte: Wann und wie den pri-
méren Hyperparathyreoidismus und
wann und wie gastrointesfinale NETs
operieren?” von PD Dr. med. Mar-
tina Mogl (Weiteres in der néichsten
Ausgabe) und ,Multiple Endokrine
Neoplasie 2 — Diagnostik, Therapie
und Familienbetreuung” von Prof.
Dr. med. Holger Willenberg.

Bei Block Nr. 2 sollte eigentlich Prof.
Dr. med. Ludwig Schaaf das Thema
mit ,Multiple Endokrine Neoplasie
1 - Infernistische Aspekte: Neue
Empfehlungen beziglich MEN 1
fortsetzen. Leider fiel er gesundheits-
bedingt kurzfristig aus, Pefra Brig-
mann, Leiterin der MEN-Gruppe
im Netzwerk, sprang ein. In dieser
GLANDULA finde Sie auf S.25ff.
einen ausfohrlichen Artikel zu den
neuen Empfehlungen. Die weiteren
Angebote des Blocks waren ,Endo-
krinologische Hormondiagnostik
und Teste” von Dr. med. Katharina
Lang, mehr dazu in der néchsten
Ausgabe, sowie ,Therapiekonzepte
der Adipositas” von Dr. med. Nina
Meyer.

GIANDUIA61/25 mum
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I Dr. med. Katharina Lang

Der Sonntag begann mit einer
BegriBung durch Christine Puff
als neuen 1. Vorstand und Prof.
Dr. med. Sven Diederich, wissen-
schaftlicher Leiter dieses Tages. Dr.
med. Bettina Bétticher referierte
dann tber ,Ernéhrung und Darm-
Mikrobiom”. Das Mikrobiom ist die
Gesamtheit aller Mikroorganismen
(wie Bakterien, Viren und Pilze)
und befindet sich beim Menschen
hauptséchlich im Darm. Fir die
Darmgesundheit ist die Ernéihrung
von groBer Bedeutung, insbeson-
dere Ballaststoffe sind hier sehr
wichtig. Vieles muss noch erforscht
werden, doch das Mikrobiom
kénnte bei der Préventionsmedizin
kinftig eine groBe Rolle spielen.

I Christine Puff und Prof. Dr. med. Sven Diederich

mmm GIANDUIA 61/25

I Dr. med. Bettina Bétticher

Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

Gravierende Bedeutung hat die
Eréhrung auch fur das folgende
Thema: ,Innovative Therapiekon-
zepte bei genetischer Adipositas”
von Prof Dr. med. Peter Kuhnen.
Die Zahl der Adipositas-Félle hat
sich in den letzten 30 Jahren ver-
dreifacht. ,Es ist von groBer Bedeu-
tung genetische Adipositasformen
zu erkennen’, merkte Prof. Kihnen
an. So scheinen Inkretin-Rezeptor-
Agonisten - Medikamente, die die
Wirkung des Darmhormons GLP-1
nachahmen - bei Personen mit
Varianten im MC4R-Gen wirksam
zu sein. Im Anschluss erléuterte
Prof. Diederich die ,Ersatzthera-
pie mit Sexualhormonen”. Testos-
teronmangel beim Mann, Hypo-
physen-Insuffizienz
und Kinderwunsch,
geschlechtsanglei-
chende MaBnah-
men sowie Hormon-
therapie wahrend
der Menopause
waren hierbei die
Kernthemen.

,Calcium, Vitamin
D und Knochen”
standen hingegen
bei Dr. med. Lukas
Maurer im Mittel-
punkt. Calcium spielt
fur die Knochen-
gesundheit eine
groBe Rolle und ist
in Nahrungsmitteln

Dr. med. Lukas Maurer

I Dr. med. Christopher Bartel

wie Milchprodukten und grinem
Gemuse in gréBerer Menge vor-
handen. Vitamin D scheint for die
Osteoporose-Vorsorge eher wenig
wirksam zu sein. Von groBer Bedeu-
tung sind hingegen kérperliche
Aktivitaten. Zum Abschluss stellte
Dr. med. Chrisfopher Bartel ,Die
neuen Osteoporose-Leitlinien DVO
2023" vor. Er betonte: ,Zum Altern
in (relativer) Gesundheit gehért die
Knochengesundheit!” Nach einem
Bruch steigt das Risiko fur weitere
Briche um das Funffache. In den
Leitlinien wurden die Risikofaktoren
erweitert und klare Therapieschwel-
len for das 3-Jahres-Bruch-Risiko
definiert.

Damit endete eine tberaus infor-
mative Veranstaltung. Christine Puff
bedankte sich herzlich bei allen
Referenten und Teilnehmern. Der
nachste Uberregionale Hypophy-
sen- und Nebennierentag findet
voraussichtlich vom 9-11.10.2026
in Hannover statt, siche auch S.4.

Auf einige weitere Themen der
Referate und Workshops werden
wir auch in den néchsten Ausgo-
ben noch ausfihrlicher eingehen.
Sie finden auBerdem viele der
Présentationen im geschitzten
Mitgliederbereich unserer Website
www.glandula-online.de.

Christian Schulze Kalthoff

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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Diagnose und Behandlung der Hypophysitis

Prof. Dr. med. Ulf Elbelt'?, Dr. med. Linus Haberbosch3*>

® Primdre und sekundére
Hypophysitis

Vor dem Einsatz von Immunthera-
pien in der Behandlung bésartiger
Tumoren waren Hypophysitiden
(Entzindungen der Hirnanhang-
drise) sehr seltene Erkrankungen
mit einer j&hrlichen Rate an Neu-
erkrankungen von ca. 1 pro 9 Mil-
lionen Einwohner. Die Einteilung
der Hypophysitis richtet sich nach
dem anatomischen Ausbreitungs-
muster (Adenohypophysitis, Infun-
dibulo-Neurohypophysitis, Panhy-
pophysitis), der feingeweblichen
(histopathologischen) Zuordnung
(lymphozytér, granulomatss, xan-
thomatas, lgG 4-assoziiert, nekro-
tisierend) und der zugrunde lie-
genden Krankheitsentstehung. Am
haufigsten trat bis zur Einfohrung der
Immuntherapien die autoimmunbe-
dingte (sogenannte primére) Hypo-
physitis auf. Deutlich seltener traten
Entzindungen der Hypophyse im
Rahmen weiterer Erkrankungen wie
Sarkoidose (Bindegewebe-Erkran-
kung), Tuberkulose, Gef&Bentzin-
dung (Vaskulitis) oder Erkrankungen
der Se||o-Region auf, in diesem Falll
wird die Entzindung der Hirnan-
hangdrise als sekundére Hypo-
physitis bezeichnet. Die primére
Hypophysitis tritt hauptsachlich
bei Frauen im mittleren Erwach-
senenalter auf und fohrt zumeist
zu ausgeprégten Kopfschmerzen,
die als Leitsymptom gelten. Auch

eine Gewichtszunahme lésst sich
bei ca. jedem funften Betroffenen
erfragen. Eine Kompression, also
eine Quetschung der oberhalb
der Hypophyse liegenden Seh-
nervenkreuzung (Chiasma opti-
cum) kann selten zur Einschréinkung
des Gesichtsfelds mit Tunnelblick
(bitemporale Hemianopsie) fihren.
Lahmungserscheinungen der an
der Augenbewegung beteiligten
Hirnerven kénnen ebenfalls sehr
selten auftreten. Ein Zusammen-
hong des Auftretens einer Hypo-
physitis bei Frauen mit Schwan-
gerschaft und Entbindung wurde
berichtet. Ebenso scheinen weitere
Autoimmunerkrankungen (insbe-
sondere die Autoimmunthyreoiditis
vom Typ Hashimoto) bei an Hypo-

I Prof. Dr. med. Ulf Elbelt

physitis erkrankten Menschen héu-
figer aufzutreten. Als wegweisend
in der Bildgebung der Hypophyse
gelten insbesondere der Nachweis
eines verdickten Hypophysenstiels,
eine suprasellére (oberhalb der
Sella turica, des Hypophysensitzes

I Bitemporale Hemianopsie (Chiasma-Syndrom)

Quelle: Wikipedia

! Medizinische Klinik B, Universitéitsklinikum Ruppin-Brandenburg, Medizinische Hochschule Brandenburg, Neuruppin, Deutschland

2MVZ Endokrinologikum Berlin, Berlin, Deutschland

3 Charité — Universitéitsmedizin Berlin, corporate member of Freie Universitét Berlin, Humboldt-Universitéit zu Berlin, and Berlin Institute of Health;
Department of Endocrinology and Metabolism; European Reference Network on Rare Endocrine Diseases (ENDO-ERN), Berlin, Germany
4Cambridge Endocrine Molecular Imaging Group, Institute of Metabolic Science, University of Cambridge, National Institute for Health Research Cambridge
Biomedical Research Centre, Addenbrooke’s Hospital, Cambridge, UK
5 Pituitary Tumor Center of Excellence at Charité — Universitétsmedizin Berlin, corporate member of Freie Universitét Berlin, Humboldt-Universitét zu Berlin,

and Berlin Institute of Health, Berlin, Germany

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de
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Endokrine Stérungen

Hypophysitis Hypophysen-Adenom
(n=76) (h = 65)

préioperative (vor OP) hormonelle Insuffizienz:

somatotrop/Wachstum 37% 37%
gonadotrop/Geschlechtsorgane 62 % 62 %
thyreotrop/Schilddrise 48 % 53%
corticotrop/Nebenniere 47 % 27 %

Diabetes insipidus centralis 54% erst postoperativ (nach OP)

liegende), symmetrische und zelt-
fsrmige HypophysenvergréBerung
sowie eine ausgeprdgte Signal-
verstérkung nach Kontrastmittel-
gabe im MRT. Auch das Muster der
hormonellen Defizite ist differenti-
aldiagnostisch richtungsweisend.
So kommt es bei meist erhaltener
Funktionsfahigkeit der Wachs-
tumshormon-Regulation (somato-
trope Achse) in 62 % der Félle zu
einer Funktionseinschréinkung der
Geschlechtshormon-Regulation
(gonadotrope Achse) und in 48
bzw. 47 % zu einem Funktionsver-
lust der Regulation von Schilddri-
senhormon (thyreotrope Achse) und
einer sekundédren Nebennierenin-
suffizienz (cortikotrope Insuffizienz).
Insbesondere das Auftreten eines
durch Harnflut, E|ek’rro|ytverdno|e—
rungen im Blut und starkem Durst-
gefuhl gekennzeichneten Vasopres-
sinmangels bzw. Diabetes insipidus
centralis bei 54 % der betroffenen
Patienten grenzt zum Vorliegen
eines Makroadenoms, das heift
eines groBen Tumors der Hypo-
physe ab, das vor einer OP nur sehr
selten zum Auftreten eines Vaso-
pressinmangels/Diabetes insipidus
centralis fohrt. Die Therapie zielt
auf eine Kontrolle der lokalen Kom-
pressionssymptome der Sehnerven-
kreuzung oder der Hirnnerven, eine
Behandlung der ausgeprégten
Kopfschmerzen, einen medikamen-
tésen Ersatz bei hormonellen Man-
gelzustéinden sowie eine spezifische

mmm GIANDUIA 61/25

(12%)

Honegger et al, JCEM 2015; Kringe, Dissertation 2013

Therapie der zu Grunde liegenden
Erkrankung bei sekundérer Hypo-
physitis ab. Therapeutisch fohrt die
hochdosierte Gabe von Glukokor-
tikoiden (z.B. Prednisolon) zu einer
guten Kontrolle der Kopfschmerzen.
Die Therapie ist jedoch mit dem
haufigen Auftreten unerwiinschter
Wirkungen (63 %) und einem Wie-
derauftreten der Erkrankung (Rezi-
div) in 38 % der Falle nach Abset-
zen der Therapie behatftet. Die
operative Therapie der priméren
Hypophysitis zeigt ebenfalls eine
ginstige Wirkung auf die Kopf-
schmerzen, fohrt ]edoch in 24 % zu
zuséitzlichen nach der Operation
auftretenden hormonellen Funkti-
onseinschréinkungen und ist eben-
falls durch eine Rezidivrate (Rate an
Wiederauttreten der Erkrankung)
von 25 % gekennzeichnet. Daher
ist ein beobachtendes Vorgehen
mit Ersatz (Substitution) der hormo-
nellen Defizite bei fehlender lokaler
Kompressionssymptomatik und kon-
trollierbaren Kopfschmerzen ange-
zeigh.

Bei Vorliegen hormoneller Defizite
muss zundchst der Mangel an Cor-
tisol (sekunddre Nebenniereninsuf-
fizienz) ausgeglichen werden. Je
nach Ausprégung der Beschwer-
den ist héufig zundchst eine intra-
vendse Gabe von Hydrocortison
erforderlich. Nach klinischer Besse-
rung kann dann auf eine Tabletten-
therapie umgestellt werden. Erst in

einem weiteren Schritt sollten — falls
erforderlich - die Gbrigen hormonel-
len Defizite (durch Gabe von L-Thy-
roxin, Testosteron oder Ostrogen,
gegebenenfalls in Kombination mit
einem Gestagen, Wachstumshor-
mon) ersetzt werden. Bei Vorliegen
eines Vasopressinmangels/Dia-
betes insipidis centralis wird unter
engmaschiger Uberwachung von
Elektrolyten und der Osmolalitéit im
Blut (Konzentration geléster Teilchen
im Blutplasma) eine Therapie mit
Desmopressin (synthetisches Derivat
des kérpereigenen Hormons Vaso-
pressin) eingeleitet.

® Immuncheckpoint-Inhibitor-
vermittelte Hypophysitis

Seit ca. 10 Jahren haben Immun-
checkpoint-Inhibitoren ihren festen
Platz in der medikamentésen Thera-
pie zahlreicher bésartiger Tumoren.
Diese Medikamente haben die
Prognose vieler Tumorerkrankungen
deutlich verbessert. Sie greifen in
Signalwege ein, die der Regulation
der Abwehr von Tumorzellen die-
nen. lhr Einsatz kann jedoch zum
Auftreten von immunvermittelten
Nebenwirkungen fohren. Unter
diesen zeigt die Hypophysitis viele
unferschiedliche Symptome und ist
durch das alleinige Erheben der
Krankengeschichte schwierig von
den begleitenden Symptomen einer
Tumorerkrankung abzugrenzen.

Je nach Praparat kommt es in
0,1 bis 3,2% zum Auftreten einer
Hypophysitis. Fir bestimmte Tumor-
erkrankungen werden unterschied-
liche Immuncheckpoint-Inhibitoren
in Kombination verabreicht, in die-
sem Fall steigt die Haufigkeit des
Auftretens einer Hypophysitis auf
Uber 6 % an. Hierbei ist jedoch zu
beachten, dass insbesondere in
den ersten Studien die Haufigkeit
des Auftretens einer Immuncheck-
point-Inhibitor-vermittelten Hypo-
physitis mit hoher Wahrscheinlichkeit

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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unterschétzt wurde. Ein verbessertes
Ansprechen dieser Tumortherapien
bei behandelten Patientinnen und
Patienten, die unerwinschte Arz-
neimiﬂe|wirkungen erfahren, wird
vermutet.

Die durch Immuncheckpoint-Inhibi-
foren ausgeldste Hypophysitis zeigt
in Abhdngigkeit des verwendeten
Medikaments im Vergleich zur pri-
mdren Hypophysitis Unterschiede
beziglich der klinischen Beschwer-
den, den Verénderungen in der
Bildgebung der Hypophyse und
vor allem beziglich des Auftretens
hormoneller Ausfallserscheinungen.
Insbesondere treten Kopfschmerzen
und ein Vasopressinmangel/Diabe-
tes insipidus centralis seltener auf.
Auch radiologische Veréinderungen
kommen je nach verwendetem
Medikament seltener vor, sodass
der fehlende Nachweis einer Verdn-
derung der Hypophyse im MRT das
Vorliegen einer Immuncheckpoint-
Inhibitor-vermittelten Hypophysitis
nicht ausschlieBt. Da die medika-
mentds herbeigefuhrte Hypophysi-
fis teils nur diskrete Verdnderungen
im MRT zeigt, wird die Durchfoh-
rung eines MRT der Hypophyse zu
Therapiebeginn angeraten, um bei
klinischer Diagnose einer Hypophy-
sitis eine vergleichende Bildgebung
im Verlauf zu erméglichen.

Klinische Hinweise auf das Vor-
liegen dieser Erkrankung bei
mit Immuncheckpoint-Inhibitoren
behandelten Patientinnen und
Patienten sind Mudigkeit und
Abgeschlagenheit gefolgt von
Ubelkeit und Appetitverlust. Uber
die Helfte der Betroffenen wiesen
eine erniedrigte Natriumkonzen-
tration im Blut auf (Hyponatriéimie),
welche auf eine sekundére Neben-
niereninsuffizienz — als haufigsten
Hormonausfall = hinweist.

Bei der klinischen Betreuung
ist einerseits die Entscheidung

Radiologische Zeichen der Hypophysitis: Verdickter Hypophysenstiel
Caranci et al, Neuroradiology 2020

Wichtig, ob eine hochdosierte
Glukokortikoidtherapie oder ein
Hormonersatz mit Hydrocortison
erfo|gen sollte, und andererseits,
ob ein dauerhaffes Absetzen der
Immuncheckpoint-Inhibitoren not-
wendig ist.

Die aktuellen Empfehlungen zum
Management der Immuncheck-
point-Inhibitor-induzierten Hypo-
physitis raten bei Vorliegen einer
sekundéren Nebenniereninsuffizi-
enz zum Hormonersatz mit Hydro-
cortison, wobei die Dosierung
gemdB des klinischen Bedarfs
erfolgen soll. Die hochdosierte
Glukokortikoidtherapie wird nur
zur Behandlung von ausgepréigten
Kopfschmerzen und Kompressions-
symptomen empfohlen. Eine Fort-
fohrung der Immuntherapie sollte
bei Ansprechen der Tumorerkran-
kung auf diese Therapie nach Sta-
bilisierung des Befindens erfolgen.

= Ausblick

Zurzeit findet eine von den Auto-
ren initiilerte bundesweite Erhebung
(R-SHINE) in Behandlungszentren
im Namen der Arbeitsgemeinschaft
Hypophyse und Hypophysentu-
more und der Sektion Neuroendo-
krinologie der Deutschen Gesell-
schaft fur Endokrinologie (DGE)
statt. Ziel dieser Befragung ist es,
ein besseres Verstandnis for die ver-

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

anderte Haufigkeit des Aufretens
von Hypophysitiden, die héufigsten
Ursachen, die unterschiedlichen
Beschwerdebilder je nach Ursache
der Hypophysitis und das aktuelle
therapeutische Vorgehen zu erlan-
gen. Diese Studie soll helfen, die
Diagnosestellung und Behandlung
der unterschiedlichen Hypophysitis-
formen zukinftig zu verbessern.

Die Autoren geben an, dass keine
Interessenkonflikte vorhanden sind.
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Prof. Dr. med. U. Elbelt
Medizinische Klinik B
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lhre Stimme zéhlt: Die Rolle von Patient Reported
Outcome Measures (PROMs) in der individuali-

sierten Therapie von Hypophysentumoren
Dr. med. L. Haberbosch'?3, Prof. Dr. med. Knut Mai'%*

= Einfihrung

Traditionell stitzen sich Gesund-
heitssysteme weltweit auf Krank-
heits- und Sterberaten sowie drztlich
gemessene Ergebnisse wie Labor-
werte und Bildgebungsergebnisse,
um den Erfolg oder Misserfolg von
Behandlungen zu quantifizieren.

Die Behandlung von Patientinnen
und Patienten mit Hypophysen-
Tumoren ist gerade daher sehr
anspruchsvoll. Sie erfordert die
Integration verschiedener solcher
klinischer Resultate (Laborwerte, oft
ohne klar definierte Zielbereiche,
Bildgebung und Symptomatik), um
Entscheidungen zu Operationen,
medikamentésen Behandlungen
oder komplexen Hormon-Ersatz-
therapien zu steuern. Bisher geht
in solche Entscheidungen teilweise
das Befinden der Patientin oder des
Patienten noch sehr individuell und
nicht strukturiert ein.

Die Praferenz von Klinikern und
teilweise auch von Aufsichtsbehér-
den fur medizinische Messwerte ist
versténdlich. Sie erméglichen eine
effektive Verfolgung von Verénde-
rungen des Krankheitsstatus — wie
Tumorschrumpfung oder normali-
sierte Laborergebnisse — auf meist
objektive, quantifizierbare, also ein-
deutig messbare Weise. Allerdings

versdumen diese
Messwerte es off,
die Feinheiten des
Lebens mit einer
Erkrankung zu
erfassen. So kén-
nen sich beispiels-
weise Menschen
mit gut eingestell-
ten chronischen
Erkrankungen
selbst als ,gesund”
betrachten oder
eine medizinische
MaBnahme als erfolgreich anse-
hen, selbst wenn die Bildgebungs-
oder Laborergebnisse weiterhin
aufféllig sind. Umgekehrt kénnen
Patienten mit einer scheinbar gut
kontrollierten Krankheitsaktivitét auf-
grund von Medikamentenneben-
wirkungen, die teilweise bei routi-
nemdBigen klinischen Bewertungen
nicht ohne Weiteres erfasst werden,
einen erheblichen Rickgang ihrer
Lebensqualitét erfahren.

= Die Bedeutung von PROMs

Bereits 1948 hat die Weltgesund-
heitsorganisation diese Heraus-
forderung in ihrer Definition von
Gesundheit als einen Zustand
~ollstandigen kérperlichen, geisti-
gen und sozialen Wohlbefindens
und nicht nur der Abwesenheit von
Krankheit oder Gebrechen” erfasst

Dr. med. Linus Haberbosch

Al
Prof. Dr. med. Knut Mai

(1). Diese Definition und ihre ganz-
heitliche Sichtweise auf Gesundheit
waren fir ihre Zeit bahnbrechend.
Obwohl der hohe Standard, der fur
~ollstandige” Gesundheit festgelegt
worden ist, seitdem kritisiert wurde,
bekréftigt sie die Vorstellung, dass
Gesundheitsergebnisse das wider-
spiege|n so||ten, was for Erkrankte
am wichtigsten ist. Dies kann jedoch
nur von den Patienten selbst genau
berichtet werden - mittels soge-
nannter Patient Reported Outcome
Measures (PROMs).

Leider zeigen die verfugbaren
PROM-Daten, dass sie auch im Fall
einer erfolgreichen Behandlung
des urspringlichen Hypophysen-
tumor-Patienten langfristige nega-
tive Folgeerscheinungen angeben,
unter anderem Defizite in der kor-
perlichen und sozialen Funkfions-

! Charité — Universitétsmedizin Berlin, corporate member of Freie Universitéit Berlin, Humboldt-Universitéit zu Berlin, and Berlin Institute of Health; Department of Endo-
crinology and Metabolism; European Reference Network on Rare Endocrine Diseases (ENDO-ERN), 10117 Berlin, Germany.
2 Pituitary Tumor Center of Excellence at Charité — Universitétsmedizin Berlin, corporate member of Freie Universitéit Berlin, Humboldt-Universitét zu Berlin, and Berlin

Institute of Health, Charitéplatz 1, 10117 Berlin, Germany

3 Cambridge Endocrine Molecular Imaging Group; Institute of Metabolic Science, University of Cambridge, National Institute for Health Research Cambridge Biomedical
Research Centre, Addenbrooke’s Hospital, Hills Road, Cambridge, CB2 0QQ, UK
4 Department of Human Nutrition, German Institute of Human Nutrition Potsdam-Rehbriicke, Nuthetal, Germany
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O PROMIS T-Scores vor Wachstumshormon-Ersatz

~  PROMIS T-Scores nach Wachstumshormon-Ersatz

Abb. 1: Beispiel visualisierter PROMs

Diese Grafik zeigt eine intuitive Darstellung von Patient Reported Outcome Measures
(PROMs), in diesem Fall aus dem Patient-Reported Outcomes Measurement Information
System (PROMIS). Im Fall von PROMIS bedeutet ein Wert von 50 den Durchschnitt der
Referenzbevélkerung, jeweils zehn Punkte sind eine Standardabweichung. Die Werte
eines Patienten mit Hypophysenvorderlappen-Insuffizienz werden hier vor (grauer

Kreis) und nach (weiBer Kreis mit Pfeil) Beginn einer Wachstumshormon-Ersatztherapie
dargestellt. Es zeigt sich eine deutliche Verbesserung ber alle Doménen der
Lebensqualitét. Die Darstellung wurde zur Verdffentlichung mit Biorendercom optisch

angepasst und mit einer Legende versehen.

fdhigkeit, emotionale Instabilitat,
erhdhte Schmerzempfindhchkeit
die die Teilnahme an alltéglichen
Aktivitéten und ihre Lebensqualitat
stark einschrénken (2).

PROMs - das heiBt von Patien-
tinnen und Patienten berichtete
Ergebnisse — kénnen es Arzten
erméglichen, diese realen Lebens-
qualitétsverainderungen in ihre kli-
nischen Entscheidungen einzube-
ziehen. Allerdings stehen PROMs in
der klinischen Redlitét vor mehreren
Herausforderungen.

Eine davon ist eine Vielzahl unter-
schiedlicher Fragebsgen (oder
Instrumente) fir denselben Gesund-
heitsaspekt, die kaum oder gar nicht
vergleichbar sind. Eine Analyse aus
dem Jahr 2014 ergab, das allein
fur die Bewertung eines einzel-

nen Aspektes der Lebensqualitét
Uber 165 Instrumente mit mehr als
1728 Fragen vorlagen (3). Umge-
kehrt bestehen weiterhin Bedenken
hinsichtlich des Umfangs und der
Inklusivitét bestehender Frage-
bogen-Instrumente. Es ist némlich
nach wie vor schwierig, PROMs
Uber Populationen mit unterschied-
lichen chronischen Erkrankungen
und kulturellen Hintergrinden hin-
weg zu messen und zu vergleichen.
SchlieBlich stehen PROMs in einem
harten Wettbewerb mit anderen
Aspekten der Versorgung in einem
zeitlich begrenzten klinischen

Umfeld.

Diese Herausforderungen mussen
uberwunden Werolen, damit Arzte
noch besser verstehen und ange-
hen kénnen, was fur Patienten wirk-
lich wichtig ist.

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de
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= Integration in die klinische
Versorgung

Eine kirzlich versffentlichte interna-
tionale Delphi-Konsensuserklérung
verschiedener Interessengruppen
identifizierte die Auswirkungen von
Hypophysen-Operationen aut die
langfristige endokrine Funktion und
Lebensquallitét als oberste Prioritéit
for die Forschung im Bereich der
Hypophysen-Erkrankungen (4). Da
immer mehr Patienten mit kontrol-
lierten, aber lebenslangen Erkran-
kungen leben und die medizinische
Versorgung immer fortschrittlicher
wird, muss die Integration von
PROMs in die tégliche klinische
Arbeit eine der wichtigsten Aufga-
ben der modernen Medizin sein.

Es wurden mehrere Ansdtze ver-
folgt, um diese Herausforderungen
anzugehen. Wéhrend die britische
Regierung PROMs erfolgreich als
Instrumente zur Qualitétskontrolle
auf Systemebene eingefihrt hat,
haben die Vereinigten Staaten
einen Weg eingeschlagen, der sich
deutlicher auf die Verbesserung
der klinischen Versorgung einzel-
ner Betroffener konzentriert. Vor
Uber zwei Jahrzehnten hat das US-
amerikanische National Insfitutes of
Health auf den Bedarf an zuver-
lassigen, standardisierten PROMs
reagiert und das Patient-Reported
Outcomes Measurement Informa-
tion System (PROMIS) entwickelt
(3). Dieses System behebt viele der
bisherigen Schwéichen solcher Pati-
entenbefragungen. Es nutzt zuver-
lassige wissenschaftliche Metho-
den, Computertechnik und leicht
versténdliche Benutzeroberfléchen,
damit Arztinnen und Arzte schnell
Rickmeldungen tber das Befinden
ihrer Patientinnen und Patienten
erhalten (siche Abb.1). Ein beson-
derer Vorteil ist, dass die Befra-
gung individuell angepasst wer-
den kann: Bei dem sogenannten
Computer-odoptiven Testen waihlt
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ein Computerprogramm nach jeder
Antwort automatisch die néch-
ste passende Frage aus. So muss
man im Durchschnitt nur etwa fonf
Fragen beantworten, obwohl der
gesamte Fragenkatalog 72 Punkfe
umfasst — das spart viel Zeit und
macht die Befragung angenehmer.

Dieses Konzept als Beispiel fir
die Integration von PROMs in die
routinemdBige klinische Versor-
gung, das eine Entscheidungs-
findung aus der Perspektive der
Patienten erméglicht und gleich-
zeitig quantifizierbare, valide, also
verléssliche und vergleichbare
MessgréBen beibehdlt, kénnte ein
Weg sein, um eine ganzheitliche
Gesundheit als Ziel zu verfolgen
- wie es die Definition der WHO
von 1948 nahelegt. Arzte erhalten
durch visualisierte, interpreﬂerbare
Ergebnisse ein vollstéindigeres Bild
ihrer Patienten — eines, das Licken
in der Versorgung aufzeigt und

Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

die Patienten identifiziert, die am
ehesten von bestimmten Behand-
lungen profitieren. Durch messbare
Veréinderungen kénnen Therapien
und ihre Wirksamkeit auch abseits
von Laborwerten und Bildern
gemeinsam bewertet und gegebe-
nenfalls angepasst werden. Damit
kémen wir einem Ansatz néher, den
man als maBgeschneiderte Medi-
zin bezeichnet - also einer Behand-
lung, die auf die persénliche Situa-
tion jedes Einzelnen eingeht. Dabei
werden Therapien nicht nur nach
Laborwerten oder Untersuchungen
beurteilt, sondern auch nach den
Lebensumsténden und Winschen
der Patientinnen und Patienten aus-
gerichtet.

Fur die Zukunft der Versorgung
von Patienten mit Hypophysen-
Tumoren bedeutet der Einsatz von
PROMIS einen Wandel, bei dem
die Lebenserfahrungen der Betrof-
fenen ebenso viel oder sogar mehr

geschéitzt werden kénnten als her-
kémmliche, krankheitsorientierte
MessgréBen. Die weitere Einbezie-
hung von PROMs-Konzepten und
gesundheitsbezogener Lebens-
qualitét in die Behandlung sollte
eine Denkweise fordern, die aktives
Zuhoren, Potientenbefdhigung,
echte gemeinsame Entscheidungs-
findung und die Erkenntnis umfasst,
dass ,Gesundheit” nicht vollstéindig
durch einen normalisierten Labor-
wert erfasst werden kann.

Dr med. Linus Haberbosch

Prof. Dr. med. Knut Mai
Medlizinische Klinik fir Endo-
krinologie und Stofftwechselmedizin
(einschl. Arbeitsbereich
Lipidsfoffwechse/)

Charité - Universitéitsmedizin Berlin
Charitéplatz 1

10117 Berlin

Die Autoren erkléren, dass keine
Interessenkonflikte vorliegen
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Multiple Endokrine Neoplasie 1 — Internistische Aspekte:

Neue Empfehlungen beziglich MEN 1 - Teil 1

Vor Kurzem wurden neue Empfehlungen fir die Behandlung von MEN-1-Patientinnen und -Patienten

veréffentlicht:

Brandi ML, Pieterman CRC, English KA, Lines KE, Shariq OA, Marini F, Cuny T, Lewis MA, Stratakis CA, Perrier ND, Waguespack SG, Castinetti F, Valk
GD, Thakker RV; Delphi Expert Panel. Multiple endocrine neoplasia type 1 (MEN 1): recommendations and guidelines for best practice. Lancet Diabetes
Endocrinol. 2025 Aug;13(8):699-721. doi: 10.1016/52213-8587(25)00119-6. Epub 2025 Jun 13. Erratum in: Lancet Diabetes Endocrinol. 2025 Sep
18:52213-8587(25)00293-1. doi: 10.1016/52213-8587(25)00293-1. PMID: 40523372.

Dieses sehr ausfihrliche und umfangreiche Dokument haben wir (Petra Briigmann, Prof. Dr. Ludwig Schaaf) tber-
sefzt und patientengerecht zusammengefasst.

® Was ist MEN 1?

Bei der multiplen endokrinen
Neoplasie Typ 1 (MEN 1) treten
Nebenschilddrisenadenome,
duodenopankreatische (auf den
Zwslffingerdarm und die Bauch-
speicheldrise bezogene) neuro-
endokrine Tumoren (pNETs) und
Adenome (gutartige Tumoren) des
Hypophysen-Vorderlappens gleich-
zeitig auf. Einige Patienten kénnen
dartber hinaus Thymus- und bron-
chopulmonale (die Bronchien und
Lunge betreffende) neuroendokrine
Tumoren sowie Nebennieren-
tumoren entwickeln. MEN 1 ist eine
autosomal-dominante Erkronkung,
was bedeutet, dass Kinder eines
betroffenen Elternteils ein 50-%iges
Risiko haben, die Genverénderung
zu erben. MEN T wird durch Muta-
tfionen im Tumorsuppressor-Gen
MEN 1 (Menin) verursacht. Ursache
ist eine Veranderung (Mutation) im
sogenannten MEN-1-Gen, das ein
Eiwei3 namens Menin bildet. Fehlt
dieses Eiwei3 oder funktioniert es
nicht richtig, kénnen sich leichter
Tumoren entwickeln. Unbehandelt
kann MEN 1 zu schwerwiegenden
gesundheitlichen Problemen fih-
ren, die jedoch durch regelméBige
Kontrollen und rechtzeitige Behand-
lungen oft vermieden oder verzs-
gert werden kénnen. Die Identifizie-
rung von Personen mit hohem Risiko
for MEN1 kann durch genetische

Tests bei Patienten
und deren Ver-
wandfen 1. Grades
sowie durch regel-
maBige klinische,
biochemische
und radiologische
Screening-Untersu-
chungen von MEN-
1-Mutationstréigern
erleichtert werden.
Es besteht jedoch
kein Konsens Gber
die optimale Bewertung und das
Management von MEN 1. Um
Empfehlungen auszugeben, wurde
eine multidisziplinére, also fécher-
Ubergreifende Gruppe einberufen,
die ein wissenschaftliches Verfahren
(Delphi-Ansatz) zur Entwicklung von
Konsenserklédrungen verwendete. Es
wurden 55 klinische Empfehlungen
entwickelt, um Mediziner, Patienten
und Interessengruppen tber das
MEN-1-Screening (Verlaufsunter-
suchung) und Management von
MENT bei Erwachsenen, Kindern
und Jugendlichen zu informieren.

Das Delphi-Verfahren zielt darauf
ab, Kontroversen in den Screening-
und Uberwachungspraktiken sowie
zum Zeitpunkt und Umfang der
anféinglichen Nebenschilddrisen-
Entfernung zu kléren. Das Delphi-
Expertengremium setzte sich aus
81 internationalen Experten aus 22
L&indern zusammen, die sich auf funf

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

Kontinente verteilen. Das Ergebnis
des Delphi-Verfahrens umfasst 55
Konsens-Aussagen, zu denen der
Konsensgrad jeweils angegeben
wird: Unterschieden werden Emp-
fehlungen (Zustimmung =80 %),
Vorschlage (Zustimmung 70-79 %)
und Uberlegungen (Zustimmung
51-69 %).

Im Folgenden stellen wir die Scree-
ning Empfehlungen dar — mit einem
Vergleich zur bisherigen Praxis -
und erlgutern die Empfehlungen zu
Nebenschilddrisen-Operationen.

= Screening-Empfehlungen

Aufgrund der Komplexitét und
Seltenheit der Erkrankung sollten
Patienten und Familien mit MEN'1
in spezialisierten Zentren von multi]g|
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disziplingren Teams betreut wer-
den, die national und infernational
zusammenarbeiten, um die klini-
sche Versorgung und Forschung zu
optimieren.

Ziel des Screenings fur MEN-1-as-
soziierte Tumoren ist die fruhzeitige
Erkennung dieser Tumoren, um zeit-
nahe Interventionen zu erméglichen
und die Vermeidung von tumor-
bedingter Krankheit und Sterblich-
keit zu gewdhrleisten. Die klinische
Bestandsaufnahme, welche eine
akribische Symptomanalyse sowie
die Autklarung der Patienten und
ihrer Familienmitglieder einschlieBt,
stellt einen grundlegenden Aspekt
des Screenings bei Patienten mit
MENT dar.

Das Screening sollte in der Kind-
heit beginnen (Tabelle 1) und die
klinische Bewertung, einschlieBlich
routinemaBiger Bewertung des
Wachstums und Beurteilung des
pubertédren Status, sind ein wesent-
licher Bestandteil dieses Screenings.

Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

Eltern mit MEN 1 sollten eine Erst-
beratung (mit oder ohne Kind) bei
einem pddiatrischen Endokrino-
logen in Anspruch nehmen, wenn
das Kind etwa 5 Jahre alt ist. Symp-
ome der klinischen Formen von
MEN 1 (mit spezifischem Schwer-
punkt auf Symptomen von Unter-
zuckerung und Abweichungen
von typischen Wachstums- und
Pubertéatsmustern) sollten bespro-
chen werden, und es sollte eine
gemeinsame Entscheidungsfin-
dung beziglich der Screening- und
Uberwachungspléne erfolgen (bei
asymptomatischen Kindern sollte
das biochemische Screening aus
Serumalbumin-adjustierten Kalzium-
messungen bestehen, obwohl
einige Zentren méglicherweise
bevorzugen, ionisiertes Kalzium zu
verwenden, in Intervallen von 1-3
Jahren). Dartber hinaus schlagen
die Autoren vor, Serumprolaktin
und insulinéhnlichen Wachstums-
faktor 1 (IGF-1) zu messen, um nach
hormonproduzierenden Hypo-
physenadenomen zu screenen. Es

Zusammenfassung:

gibt keinen Konsens tber die Not-
wendigkeit einer Nichternserum-
Gastrinmessung in der Kindheit.
Der Beginn des biochemischen
Screenings ab einem Alfer von 10
Jahren kann in Betracht gezogen
werden . Die Autoren empfehlen,
bei pankreatischen neuroendo-
krinen Tumoren ein Screening mit-
tels MRT durchzufuhren, beginnend
mit einer ersten Untersuchung im
Alter von 10-15 Jahren. Es gab
keinen Konsens Gber den Nutzen
des Hypophysen-MRT-Screenings
bei asymptomatischen Kindern mit
unauffélliger Entwicklung.

Erwachsenen wird empfohlen,
mindestens einmal pro Jahr eine
klinische Beratung in Anspruch zu
nehmen und ein biochemisches
Screening durchfthren zu lassen
sowie regelméiBige Bildgebung des
Bauchraums, der Hiranhangdrise
und des Brustraums. Die Scree-
ning-Anamnese und die kérper-
liche Untersuchung sollten darauf
abzielen, folgende Symptome und

Empfohlene Screening-Untersuchungen: Labor und Radiologie bei asymptomatischen MEN-1-Patienten

Alter, um Screening Empfohlene Alter zum Empfohlene
zu beginnen - Intervall Laborwerte Beginn - Intervall radiologische
Laborwerte Bildgebung Bildgebung
Calcium . . .
Nebenschilddrise 10 Jahre jéihrlich (albumin-korri- nicht nicht nicht
giertes oder freies) zutreffend zutreffend zutreffend
Hypophysen- 10 Jahre ighlich  Prolactin, IGF-1 15 Jahre alle 3-5 MRT Kopf
adenom Jahre
Nebennieren- nicht nicht nicht 10-15 Jahre alle 2-3 MRT
tumor zutreffend zutreffend zutreffend Jahre Abdomen
nicht nicht nicht _ alle 3-5
Thorakale NET zutreffend zutreffend zutreffend 20-25 Jahre Jahre CT Thorax
Pankreatische neuroendokrine Tumoren (pNET)
Hormon- nicht nicht nicht 10-15 Jahre alle 2-3 MRT
inaktiver pNET zutreffend zutreffend zutreffend Jahre Abdomen
. ol Tk Gaistrin nicht nicht nicht
Clesdiine >18 Jahre jehrlich (nGchtern) zutreffend zutreffend zutreffend
. g nicht nicht nicht nicht
Insulinom 5 Jahre jcihrlich zutreffend zutreffend zutreffend zutreffend

I Tabelle 1

mmm GIANDUIA 61/25

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.



Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

Labor und Bildgebung bei asymptomatischen MEN-1-Patienten
NEUE Empfehlung

Bisherige Empfehlung

Ambulante

alle 6 Monate
Betreuung

alle 6 Monate

Ca++, Parathormon

Labor Prolactin, IGF-1

alle 12 Monate

alle 12 Monate

Ca++ (albumin-korrigiertes Ca
oder freies Ca)

Prolactin, IGF-1

Glucose, Insulin, Glucagon

Gastrin, Chromogranin A,

Serotonin

pankreatisches Peptid
MRT/CT Abdomen, jghrlich

MRT Kopf, alle 3 Jahre
CT Thorax, alle 1-2 Jahre

Bildgebung

I Tabelle 2

Anzeichen zu erfassen: Hyperkal-
zamie (erhohtes Calcium im Blut),
Nierensteine, peptische (auf die
Verdauung bezogene) Magen-
geschwire, Unterzuckerung,
Unterfunktion der Hypophyse,
Galaktorrhs (Milchfluss) und Ame-
norrhé (Ausbleiben der Menstru-
ation) bei Frauen, Akromegalie,
Hypercortisolismus (Uberproduk-
tion des Stresshormons Cortisol)
sowie Gesichtsfeldverlust und das
Vorhandensein von subkutanen
Lipomen (Fettkndtchen unter der
Haut), Angiofibromen (kleine rot-
liche Hautknstchen) und Kollage-
nomen (derbe Hautverdickungen).
Empfehlungen fur biochemisches
Screening umfassen Serumalbumin-
korrigiertes Kalzium (zur Erkennung
eines Nebenschilddrisenproblems),
Nuchtern-Gastrin, Prolaktin und
IGF-1 bei allen Personen, wobei
spezifischere endokrine Funktions-
tests bei Personen durchgefthrt
werden, die Symptome oder Anzei-
chen eines klinischen Syndroms
aufweisen. Empfehlungen for radio-
logisches Screening umfassen ein
abdominales MRT, das die Bauch-
speicheldrise und die Nebennie-
ren beinhaltet alle 2-3 Jahre sowie
ein MRT der Hypophyse alle 3-5

Gastrin

MRT Abdomen, alle 2-3 Jahre
MRT Kopf, alle 3-5 Jahre
CT Thorax, alle 3-5 Jahre

Jahre. Das Screening auf thora-
kale neuroendokrine Tumoren,
einschlieBlich bronchialer Tumoren,
sollte ebenfalls in Betracht gezogen
werden.

Die bisherige Praxis wurde damit
modifiziert und bezuglich der Bild-
gebung konkretisiert (Tabelle 2)

(2]
Nebenschilddrisen-
Entfernung — Behandlung:
Zeitpunkt und Art der
Erstoperation, Rezidivrisiko und
Hypoparathyreoidismus als
Komplikation

Der Zeitpunkt der Erstoperation
wird nach gemeinsamer Entschei-
dungsfindung mit dem Patienten,
gegebenenfalls den Eltern oder
Erziehungsberechtigten, dem
(padiatrischen) Endokrinologen und
dem Chirurgen geplant. Bei der
Entscheidung werden die Kalzium-
werte im Blut, die Symptome und
das Wohlbefinden des Patienten
bertcksichtigt. Ein weiterer Aspekt ist
der Zugang zu einem erfahrenen
Nebenschilddrisen-Chirurgen,
der mindestens 40-50 Parathy-

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

Schwerpunkt

reoidektomien (Operaﬁonen an

den Nebenschilddrisen) pro Jahr
durchfahrt.

Bei asymptomatischen MEN-1-Pa-
fienten ist es offmals nicht notwen-
dig, bei der Erstdiagnose sofort zu
operieren.

Bei der Planung der ersten Opera-
fion ist zu berucksichtigen, dass es
sich bei der vorliegenden Erkran-
kung um eine multiglandulére
Erkrankung handelt, von der unter-
schiedliche Drisen betroffen sein
kénnen. Die Mehrheit der Patienten
kann Ruckfélle erleiden und daher
zu einem spdteren Zeitpunkt ihres
Llebens zusétzliche Operationen
benétigen. Rezidivoperationen sind
mit einem héheren Risiko fur Kom-
plikationen assoziiert. Die Zielset-
zungen des Managements beste-
hen darin, eine (nahezu) normale
Serumkalziumkonzentration még-
lichst |C|nge oufrechtzuerhohen,
unter Einsatz minimaler operativer
MaBnahmen, mit dem Ziel, eine
Schéadigung der Zielorgane zu ver-
hindern oder zu begrenzen, wéh-
rend gleichzeitig eine dauerhafte
Unterfunktion der Nebenschilddri-

sen vermieden wird.

Daher ist es wichtig, dass die erste
Operation so durchgefthrt wird,
dass spdatere Eingriffe im Halsbe-
reich — falls sie nstig werden -
sicher méglich bleiben. Um dieses
Ziel zu erreichen, empfeh|en Fach-
leute eine subtotale Parathyreoid-
ektomie. Das bedeutet, dass drei
der vier Nebenschilddrisen entfernt
werden und ein kleiner, funkfions-
fahiger Teil der vierten Drise im
Kérper verbleibt. Gleichzeitig wird
eine transzervikale Thymektomie
durchgefuhrt — also eine teilweise
Entfernung des Thymusdrisen-
Gewebes Gber einen Schnitt am
Hals -, weil sich dort manchmal
zuséitzliches (ektopes) Nebenschild-
drusengewebe befinden kann.

GIANDUIA61/25 mum
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Diese Operation sollte von einem
Chirurgen durchgefuhrt werden,
der auf endokrine Chirurgie spe-
zialisiert ist und Erfahrung mit MEN-
1-Patientinnen und -Patienten hat.

Bei dem Eingriff werden beide
Halsseiten genau untersucht (bilate-
rale zervikale Exploration), um alle
vier Nebenschilddrisen sichtbar zu
machen. In der Regel entfernt man
drei Drusen vollstéindig und von der
vierten nur einen Teil.

Wenn die vierte Drise normal
aussieht, werden drei Drisen
herausgenommen, wéhrend ein
markierter, gut durchbluteter Rest
der vierten Druse im Kérper ver-
bleibt, damit weiterhin ausreichend
Nebenschilddrusen-Hormon gebil-
det werden kann.

Bei Patienten mit MEN 1 kann das
nach der Operation verbleibende
Nebenschilddrisengewebe zur
Krankheitsrickkehr beitragen. Rezi-
dive (Wiederauftreten der Erkran-
kung) kénnten auch durch tber-
z&hlige Drisen verursacht werden,
die bei etwa 10 % der Patienten mit
MEN 1 beobachtet wurden. Zudem
konnten Rezidive auftreten, wenn
mehrere betroffene Drisen nicht
identifiziert und entfernt werden,
was h(’jufig bei Patienten auftritt,
bei denen die Diagnose MEN 1
vor der Operation nicht erkannt
worden war.

Die Indikationen fur eine erneute
Operation bei andaverndem oder
wiederkehrendem MEN-1-asso-
ziierten priméren Hyperparathy-
reoidismus sind im Allgemeinen
die gleichen wie bei der Erstope-
ration, obwohl es wichtige Vorbe-
halte gibt. Emeute Halsoperationen
sind von Natur aus als komplex zu
betrachten. Das Arbeiten in einem
vernarbten Gebiet geht mit einem
erhohten Risiko fir Komplikationen
einher, zu denen beispie|sweise ein

mmm GIANDUIA 61/25
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fortdauvernder Hypoparathyreoidis-
mus und Verletzungen des Stimm-
bandnervs zghlen.

In einigen Zentren wird eine sofor-
tige Autotransplantation (Wieder-
einpflanzung von Nebenschild-
drisengewebe an eine andere
Kérperste”e, z.B. in den Unterarm)
durchgefuhrt, wenn nach der Ope-
ration eine Unsicherheit Gber die
Funktionsfahigkeit des verbliebe-
nen Nebenschilddrisengewebes
besteht. Eine totale Entfernung aller
Nebenschilddrisen als Erstopera-
tion mit Autotransplantation, die in
fruheren Richtlinien als chirurgische
Option beschrieben wurde, wird
jedoch aufgrund der damit verbun-
denen hohen Risiken eines léinger
andauernden Hypoparathyreoidis-
mus nicht mehr empfohlen.

Der Wirkstoff Cinacalcet findet
Anwendung zur Verringerung oder
Normalisierung der Serumcalcium-
und PTH-Konzentrationen bei Pa-
tienten, die keine Kandidaten fur
erneute chirurgische Interventionen
sind oder sich in Wartestellung fur
eine Operation befinden.

Die langfristigen Auswirkungen der
Cinacalcet-Behandlung auf die
Knochendichte, die Hyperkalziurie
(erh(jh’re Ko|ziumousscheidung im
Urin) und die Prévention von Nie-
rensteinen bei Patienten mit MEN 1
sind jedoch nicht bekannt.

Die Haufigkeit von langfristigem
Hypoparathyreoidismus (anhal-
tender Mangel an Nebenschild-
drisenhormon, das Bestehen Gber
12 Monate nach der Operation
wegen MEN 1-assoziiertem pri-
maren Hyperparathyreodismus)
variiert zwischen 6 % und 30 % und
hangt vom durchgefuhrten Verfah-
ren und der Nachbeobachtungs-
dauer ab. Die Behandlung des
Hypoparathyreoidismus bei MEN 1
umfasst die Gabe von Calcium und
einem aktiven Vitamin-D-Analogon.

Das Ziel dieser Behandlung besteht
darin, das Serumkalzium auf die
untere Hélfte des normalen Refe-
renzbereichs oder knapp unterhalb
des normalen Referenzbereichs
anzuheben und damit eine symp-
tomatische Hypokalzamie (Kal-
ziummangel mit Beschwerden wie
Muskelkrémpfen oder Kribbeln)
zu lindern. Gleichzeitig wird auf
eine Hyperkalziurie ((bermaBige
Kalziumausscheidung im Urin)
geachtet. Die Indikation einer PTH-
Ersatztherapie (Behandlung mit
synthetischem Parathormon, z.B.
Palopegteriparatid) kann auch bei
Patienten in Befracht gezogen wer-
den, deren Hypoparathyreoidismus
mit konventioneller Therapie unzu-
reichend kontrolliert wird. Bei Pa-
tienten mit MEN T wurde auch eine
erneute Normalisierung der Werte
des Calciums im Serum beobachtet,
die durch die Bildung von Neben-
schilddrisenhormon aus einer ver-
bliebenden Nebenschilddrise oder
einem Restgewebe nach einem
Zeitraum von 6 Monaten bis meh-
reren Jahren bedingt ist.

Den zweiten Teil des Beitrags lesen
Sie in der néchsten Ausgabe.

Petra Brigmann
Leiterin der Selbsthilfegruppe
for Patienten mit MEN 1

Tel: 05031/97 16 52
p.bruegmann@glandula-regionalde

Prof. Dr. med. Ludwig Schaaf
Max-Planck-Institut

Kraepelinstr. 10
80804 Miinchen

Die Autoren erkléren, dass keine
Interessenkonflikte vorliegen.
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Chirurgie bei multiplen endokrinen
Neoplasien (MEN)

Die chirurgische Behandlung

MEN Typ |

MEN Typ | betrifft typischerweise
drei Hauptdrisen: Die Neben-
schilddruse, die Hypophyse und die
Bauchspeicheldrise und/oder den
Zwslffingerdarm. Fast die Hélfte der
Patientinnen und Patienten entwi-
ckeln im Laufe des Lebens Tumore
in allen drei Drisen.

Die Symptome bei MEN-1-Patienten
héngen davon ab, wo der Tumor
liegt und ob dieser Hormone pro-
duziert. Nebenschilddrise: primérer
Hyperparathyreoidismus (pHPT);
Hypophysenadenome: Prolakti-
nome, GH produzierende Tumore:
Akromegalie, ACTH produzierende
Tumoren: Cushing, hormoninaktive
Tumore; Bauchspeicheldrise/Duo-
denum: Insulinom, Glukagonom,
Gastrinom, VIPom.

u Primé&rer Hyperparathyreoi-
dismus (héufig eine Neben-
schilddriisenhyperplasie)

Die meisten Menschen haben 4
Nebenschilddrisen, je 2 pro Hals-
seite. Diese nur wenige Millimeter
groBen, endokrinen Drisen lie-
gen in enger anatomischer Néhe
zur Schilddrise. Typischerweise
befinden sich die oberen an der
Hinterfldche des oberen Schilddri-
sendrittels, die unteren auf Hohe
des unteren Schilddrisenpols. Aty-
pische oder sogenannte ektope
Lagen der Nebenschilddriusen (im
Thymus, an den groBen GeféBen
im Brustkorb, der HalsgeféBe oder
vor der Wirbelsaule) erkléren sich
durch die embryologische Entwick-
lung. Nebenschilddrisen bilden

Porothormon, welches das extra-
zellulare (auBerhalb der Zellen
befindliches) Kalzium und Phosphot
reguliert. Ein Abfall des Serumkal-
ziums fohrt zu einer vermehrten
Parathormonbildung, ein Anstieg
des Serumkalziums vermindert die
Parathormonproduktion (= nega-
tive Rickkopplung). Beim priméren
Hyperparathyreoidismus kommt es
zu einer gesteigerten Kalziumaus-
scheidung in der Niere. Die Fol-
gen sind Osteoporose mit erhdhter
Neigung zu Knochenbrichen, Nie-
rensteinbildung, Nephrokalzinose
(Ablagerung von Kalzium-Salzen
im Nierengewebe), Einschrc’jnkung
der Nierenfunktion, Magen-/ Zwolf-
fingerdarmgeschwiren (klassische
Trias ,Stein, Bein, l\/\ogenpein”),
Muskelschwéche, Herzrhythmus-
stérungen, Konzentroﬁonssférungen,
Mudigkeit und Depression.

Etwa 95 % der Patienten mit MEN
1 entwickelen Nebenschilddri-
senhyperplasien oder Ade-
nome, was zu einer Hyperkalza-

Prof. Dr. Roland Ladurner

mie (erhshte Kalziumspiegel im
Blut) fohrt (Abb. 1 und 2). Unter
Hyperplasien versteht man Gewe-
bewucherungen, unter Adenome
Geschwulste. Dies ist auch das
erste Anzeichen der Erkrankung
und kann durch bereits genannte
Symptome wie Nierensteine,
Knochenschmerzen, /\/\Udigkei’r
und gostroin’resﬂno|e, also den
Magen-Darm-Bereich betreffende
Beschwerden auffallen. Viele der
Patienten sind aber lange Zeit
ohne Symptome oder Beschwer-
den und fallen lediglich durch eine

Abb. 1: Ultraschallbild eines rechts kranialen Nebenschilddrisenadenoms

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de
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I Abb. 2: Bild des rechts kranialen Nebenschilddrisenadenoms nach Enffernung

Erhthung des Serumkalziumwertes
auf. Die Diagnose basiert auf den
typischen Laborkonstellationen. Das
mediane (mittlere) Alter bei der Erst-
diagnose eines mit MEN 1 verbun-
denen primdren Hyperparathyreo-
idismus (pHPT) betragt 20 bis 30
Jahre. Im Unterschied dazu ist der
sporadische, das heiBt unvermittelt
auftretende primdre Hyperpara-
thyreoidismus héufiger als die ver-
erbte Form, der Altersgipfel ist im 6.
Lebensjahrzehnt und in 90 % ist nur
eine Nebenschilddrise (singuléres
Adenom) urséchlich fur die Neben-
schilddrisentiberfunktion.

Nachdem bei Patienten mit einem
MEN-1- und MEN-4-Syndrom meist
eine Hyperplasie aller 4 Neben-
schilddrusen vorliegt und das sin-
gulére Adenom sehr selten ist, ist
die Standardoperation eines pri-
mdren Hyperparathyreoidismus
bei MEN-1- und MEN-4-Syndrom
die subtotale (nicht vollsténdige)
Nebenschilddrusenentfernung (3,5
Drisenresekfion) von den 4 Neben-
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schilddrusen mit zervikaler Thymek-
tomie (Entfernung der Thymusdrise).
Die Alternative ist die vollsténdige
Parathyreoidektomie (4 Drisen-
entfernungen) mit Thymusentfer-
nung und Autotransplantation von
Nebenschilddrisengewebe in die
Unterarmmuskulatur. Die subtotale
Entfernung (3,5 Drusenresektion)
zeigt héhere Raten einer pHPT-Persi-
stenz und auch mehr Rezidive eines
pHPT-Persistenz (Fortbestehen) im
Vergleich zur totalen Nebenschild-
drisenentfernung. Allerdings ist der
Hypoparathyreoidismus (Neben-
schi|o|o|rUsenunterfunkﬁon) nach der
OP weniger ausgeprdagt.

Fur sehr junge Patienten mit einem
milden Hyperparathyreoidismus
wird auch die einseitige Neben-
schilddrisenentfernung und PTH-
Bestimmung wéhrend der OP
(50 % Abfall des PTH innerhalb 10
Minuten) diskutiert. Der Vorteil der
einseitigen Nebenschilddrisen-
entfernung ist, dass ein Hypopa-
rathyreoidismus nach OP ausge-

schlossen ist. Kommt es Jahre nach
dem Ersteingriff zum erwarteten
Rezidiv, kann die Gegenseite ohne
gréBeres Risiko operiert werden.

In der eigenen Klinik favorisieren
wir die subtotale Nebenschild-
olrijsenentfernung (3,5 Drusenent-
fernungen) mit zervikaler Thymek-
tomie. Der zervikale verbliebene
Nebenschilddrisenrest wird mit
einem Metallclip markiert und
sollte fur die Rezidivoperation gut
zugainglich sein, sodass wenn mag-
lich eine untere Nebenschilddrise
belassen wird. Bei einer Neben-
schilddrisenhyperplasie wird am
eigenen Standort regelhaft Neben-
schilddrisengewebe kryokonser-
viert (Lagerung durch Einfrieren).
Im Falle eines nach OP fortbeste-
henden Hypoparathyreoidismus
(Nebenschi|ddr05enunterfunktion)
kann dann das kryokonservierte
Nebenschilddrisengewebe auch
Jahre nach dem Eingriff aufgetaut
und in die Unterarmmuskulatur ein-
gepflanzt werden.

Bei der totalen zervikalen Para-
thyreoidektomie (4 Drisenentfer-
nungen) mit Thymektomie und
Autotransplantation von Neben-
schilddrusengewebe in die Unter-
armmuskulatur tritt der Rezidiv-
Hyperparathyreoidismus im
autotransplantierten Gewebe im
Unterarm auf. Durch Anbringen
einer Blutsperre am transplantat-
trogenden Arm kommt es nach
20 Minuten zu einem deutlichen
Anstieg des Parathormons im
gestauten Arm (Casanova Test).

Die Herausforderung bei der Ope-
ration besteht darin, ausreichend
Drusengewebe zu entfernen, um
die Hyperkalzamie (Uberschuss
an Kalzium) zu beheben, wahrend
gleichzeitig ausreichend funktio-
nelles Nebenschilddrisengewebe
verbleiben muss, um eine Hypokal-
ziémie zu verhindern.

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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® Neuroendokrine Tumore in
der Bauchspeicheldriise und
im Zwélffingerdarm (duo-
denopankreatische Tumore)

80-100 % der MEN-1-Patienten
entwickeln bis zum 70. Lebensjahr
einen neuroendokrinen Tumor im
Pankreas und/oder Zwslffinger-
darm. Diese kénnen durch uber-
mé&Bige Hormonproduktion (z. B.
Insulin, Gastrin) symptomatisch
werden (= funktionelle duodeno-
pankreatische Tumore) oder ohne
Hormonproduktion (= nicht funk-
tionelle duodenopankreatische
Tumore). Die Tumore sind in Bezug
auf die GréBe, die Anzahl, dem
Krankheitsverlauf und der Hormon-
bildung sehr unterschiedlich. Auf-
grund der Seltenheit der Erkran-
kung und der damit verbundenen
schlechten Datenlage kénnen
keine einheitlichen Behandlungs-
empfehlungen gegeben werden.
Die Unterschiedlichkeit der Tumore
mit unterschiedlichen Krankheits-
verléufen verlangt nach individu-
ell- und facheribergreifend erar-
beiteten Therapien.

m Gastrinome

20-30% der MEN-1-Gentrager
entwickeln Gastrinome, der Erkran-
kungsgipfel ist das 40. Lebensjahr.
Gastrinome sind die haufigsten
funktionellen duodenopankrea-
tischen Tumore bei MEN-1-Pa-
tienten. Durch die GberméBige Bil-
dung von Magenséure kommt es
zu rezidivierenden Ulzera, Gewe-
bedefekte in Magen, Duodenum
und teilweise auch im oberen Diunn-
darm (Zo||inger—E||ison-Syno|rom).

Die Gastrinome kommen haupt-
séichlich in der Wand des Zwslffin-
gerdarms vor, seltener im Pankreas.
Sie sind meist <1cm und treten
gehauft mehrfach auf. In 20%
kommt es zur Aushildung von Metas-
tasen.

Mit MEN verbundene Gastrinome
sind sehr vielfaltig. Das Behand-
lungsspekirum reicht von der Kon-
trolle der Magenséurebildung
durch Protonenpumpeninhibitoren
(Saureblocker) mit meist sehr guter
Symptomkontrolle, duodenumer-
haltenden Entfernungsverfah-
ren (Entfernung von Duodenal-
wandgastrinomen mit oder ohne
Lymphknotenentfernung) bis zu
pankreaserhaltender Duodenum-
Entfernung oder zur Duodenum-
und Pankreaskopfentfernung.

= Insulinome

Durch MEN 1 entstehende Insu-
linome treten bei 10-15% der
Gentréiger ab dem 2. und 3.
Lebensjahrzehnt auf und sind der
zweithautigste funktionelle Tumor
des Pankreas und Duodenums
bei MEN-1-Gentréigen. Bésartige
Tumore finden sich <5 %. Insulinome
kénnen sowohl solitér (einzeln) als
auch multiple (an mehreren Stellen
in der Bauchspeicheldrise) vor-
kommen. Durch Nahrungsverzicht
kommt es zu spontanen Hypoglyké-
mien (Blutzucker <45 mg/o”) mit der
klinischen Symptomatik von Schwin-
del, HeiBhunger, Zittern, Schwitzen,
Aggressivitdt und Bewusstseinsver-
lust bis hin zum Koma. Durch die
Zufuhr von Glukose kommt es zu
einer spontanen Besserung. Die
Diagnose erfolgt mittels 72-Stun-
den-Fastentest. Insulinome sollten,
sofern keine Fernmetastasen vorlie-
gen (sehr selten, da der Tumor in
90 % gutartig ist), immer operiert
werden.

Die Operationsmethode héngt
vom Ort des Auftretens und der
Anzahl der Tumore, der Ndghe
zum Pankreashauptgang und den
GefaBen sowie dem individuellen
Krankheitsverlauf ab. Das Spektrum
reicht von der minimalinvasiven Ent-
fernung des Insulinoms, Pankreas-
schwanz- oder Pankreaskopfentfer-
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nung bis hin zur Pankreatektomie
(komplette Entfernung der Bauch-
speiche|o|r(]se).

= VIPome und Glukagonome

Sie kommen bei <5 % aller MEN-
1-Patienten vor. VIPome sind sehr
seltene, meist bésartige Tumore, die
sich durch eine vermehrte Produk-
fion des Hormons vasoakfives-intes-
tinales Polypeptid (VIP) kennzeich-
nen. Zur klinischen Symptomatik
gehoren starke wéssrige Durchfélle
mit Elektrolytentgleisungen (WDHA-
Syndrome: wdssrige Durchfdlle,
Hypokalzémie und Hypochlorhy-
drie). Glukagonome sind in 80 %
basartig und schitten das Hormon
Glukagon au. Typisch ist ein rotes,
nekrotisierendes (Gewebe stirbt ob),
wanderndes Exanthem, ein schwer-
wiegender Hautausschlag. Zudem
kommt es zu einem ausgepragten
Diabetes mellitus.

Die Diagnose von VIPomen und
Glukagonomen erfolgt haufig spét
und in 50 % liegen bereits Lymph-
knoten und/oder Lebermetasta-
sen vor. Das Operationsspektrum
reicht von der einfachen Tumorent-
fernung bis hin zu ausgedehnten
Debulking-Operationen, womit der
Tumor teilweise entfernt wird. Durch
ein operatives Tumordebulking von
mindestens 70-80 % der Tumor-
masse kann haufig durch die damit
einhergehende Verringerung der
Hormonexzesse eine deutliche
Kontrolle bzw. eine Linderung der
Symptome erreicht werden.

= Hypophysenadenome

Hypophysentumore treten bei bis
zu 40 % der Patienten mit einem
MEN 1 auf Sie kénnen zu einer
vbermaBigen Produktion von
Wachstumshormon (Akromegalie),
Prolaktin oder adrenocorticotropen
Hormon (ACTH: Morbus Cushing)
fohren; manche Hypophysentumore
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sind auch hormoninaktiv. Neben
der vermehrten Hormonproduktion
kann der Tumor durch das lokal
verdrangende Wachstum auch
funktionell intaktes Hypophysenge-
webe verdréingen und zu einem
kompletten oder teilweisen Ausfall
der restlichen Hypophysenhor-
mone fihren. Die Klinik wird damit
zu einem durch die vermehrte Hor-
monprodukfion aus dem Adenom,
als auch durch den kompletten
oder teilweisen Ausfall der anderen
Hypophysenhormone (GH, FSH,
ACTH, TSH) und deren nachge-
schalteten Hormonachsen bestimmt.
GroBe Hypophysentumore kénnen
mechanisch den Sehnerv bzw. die
Sehnervenkreuzung beeintréchti-
gen und zu Gesichtsfeldausféllen
fohren. Sehr groBe Tumore kénnen
dariber hinaus auch Kopfschmer-
zen, Ubelkeit und Erbrechen verur-
sachen.

Der héufigste mit MEN 1 verbun-
dene Hypophysentumor ist das
Prolaktinom (bis 90 %). Prolaktin
fohrt bei der Frau zu Zyklussts-
rungen, Milchfluss, beim Mann zu
Stérungen der Potenz und Libido.
Prolaktinome werden tberwiegend
medikamentés mit Dopamin-Ago-
nisten behandelt. Die Wirksamkeit
und das Ansprechen der medika-
mentésen Therapie sind sehr gut
und fuhren nicht nur zu einem Abfall
des Pro|oktinspiege|s, sondern hdu-
fig auch zu einer deutlichen Volu-
menminderung des Tumors. Die
Indikation zum operativen Vorge-
hen besteht bei fehlendem Anspre-
chen oder Unvertraglichkeit auf
die medikamentése Therapie, fort-
schreitenden Sehstérungen unter
medikament&ser Therapie oder bei
zystischen oder eingebluteten Ade-
nomen. Der Eingriff kann haufig
sehr schonend und risikoarm tber
die Nase erfolgen.

Beim Morbus Cushing bildet der
Hypophysentumor (Mikro- oder

mmm GIANDUIA 61/25

Transsphenoidaler
Zugang
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Makroadenom) vermehrt, unge-
regelt und ohne 24-Stunden-
Rhythmik ACTH, wodurch die
Ausschittung von Kortisol in der
Nebenniere angeregt wird. Der
Kortisoluberschuss fihrt zu einem
versteckten EiweiBabbau, Vermeh-
rung von Feftgewebe des Bauchs
und Steigerung des Blutzuckerspie-
gels. Durch die vermehrte ACTH-
Anregung kommt es zu einer beid-
seitigen Nebennierenhyperplasie
(NebennierenvergréBerung). Die
Symptome des Kortisol-Exzesses
sind Muskelschwund, Muskelschwd-
che, Hautverlust, Hématome und
stammbetonte Adipositas, Diabe-
tes mellitus, Bluthochdruck, Durch-
fall, Libido und Potenzstérungen
(Cushing-Syndrom). Liegt ein Kor-
tisoluberschuss vor, missen alle
Differenzi0|diognosen (obnorm0|e
Produktion des Hormons ACTH),
CRH—Bi|o|ung, Kortisoluberschuss
durch die Nebennieren, iatrogen =
durch Medikamente, die ebenfalls
zu einer vermehrten Kortisolbildung
fuhren, durch Bluttest (CRH-Test/
ACTH-Test, Dexamethason-Hemm-

Die transsphenoidale Resektion (Entfernung durch die Nase) des ACTH produzierenden
Hypophysenadenoms hat sehr gute Heilungsraten bei Mikroadenomen

test) und gegebenenfo”s durch
Schnittbildgebung ausgeschlossen
oder bestétigt werden.

Die Therapie ist die transspheno-
idale Resektion (Entfernung durch
die Nase) des ACTH produzie-
renden Hypophysenadenoms mit
sehr guten Heilungsraten bei Mik-
roadenomen. Fuhrt die Operation
nicht zur Heilung und scheint eine
erneute Operation nicht erfolg-
versprechend, kann eine lokale
Bestrahlung indiziert sein. Der Effekt
der Bestrahlung tritt haufig erst
nach einigen Jahren ein. Die medi-
kamentsse Therapie ist in der Regel
voribergehend als Operationsvor-
bereitung oder falls eine Operation
oder Bestrahlung nicht erfolgreich
war. lst trotz Ausschépfen der bisher
genannten Therapieschritte (Ope-
ration, Bestrahlung, Medikamente)
der Kortisolexzess nicht kontrol-
lierbar, bleibt als Ultima Ratio die
beidseitige Entfernung der Neben-
niere als Quelle der Kortisols. Der
Eingriff kann minimalinvasiv, also
ohne groBe chirurgische Offnungen

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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durchgefihrt werden. Nach der
Operation ist eine lebenslange Hor-
monersatztherapie (Hydrocortison,
Fludrocortison) erforderlich. In Stress-
situationen (Sport, Krankheit, Ope-
rafion ) muss die Hydrocor’rison-
dosis angepasst werden. Patienten
erhalten einen Notfallausweis. Bei
nicht stressgerechter Hydrocortison-
gabe besteht die Gefahr einer
lebensbedrohlichen Nebennieren-
insuffizienz (Addison-Krise).

Auch bei Hypophysentumoren mit
vermehrten GH-(growth hormone
= Wachstumshormon)Bildung ist
die Operation, gegebenenfalls
Bestrahlung die Therapie der Wahl.
Der Begriff Akromegalie kommt
durch die starke VergréBerung der
Akren (Hande, FuBe), Makroglossie
(ZungenvergrbBerung), Bissfehlstel-
lungen und vergréBerte Gesichts-
zige. 95% der Akromegaliefélle
sind allerdings nicht durch MEN
1, sondern durch ein sporadisches
Hypophysenadenom verursacht.

MEN Typ 2

= Medullare Schilddriisen-
karzinome

Das medullgre Schilddrusenkar-
zinom kommt nahezu bei allen
Patienten mit MEN 2 vor (> 90 %).
Es entsteht aus den parafollikuléren
C-Zellen der Schilddrise. Die Zellen
werden auch als parafollikulére Zel-
len bezeichnet, da sie sich neben
den Follikelepithelzellen der Schild-
drise, den Thyreozyten, befinden.
Sie bilden aber nicht wie die Thy-
reozyten die Schilddrisenhormone
fT3 und fT4, sondern Calcitonin.
Calcitonin wiederum kann im Blut
bestimmt werden und ist ein wich-
tiger Marker (Hinweisgeber) zur
Friherkennung sowohl erblicher als
auch sporadischer, also ohne gene-
tische Veranlagung auftretender
medullérer Schilddrisenkarzinom.
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Medulléres Schilddrisenkarzinom

In Deutschland wird bei Schild-
drusenknoten die Bestimmung von
Calcitonin empfoh|en (Calcitonin-
screening). Die Hohe des Calci-
foninwertes sfeht in Verbindung mit
der C-Zell-Masse bzw. Tumormasse.
Der natirlich kérperliche Calcitonin-
spiegel ist im Blut sehr niedrig.
Eine Erhéhung des Calcitonin-
wertes kann bedingt sein durch die
Einnahme von Protonenpumpen-
inhibitoren, bei Alkohol- oder Niko-
tinkonsum, dem Vorliegen einer
Niereninsuffizienz oder einer Hashi-
moto-Thyreoiditis. Basale Calci-
foninspiegel > 30 pg/ml bei Frauen
und 60 pg/ml bei Ménnern sind
ein guter Hinweis fir das Vorliegen
eines medulléren Schilddrisenkar-
zinoms. Damit besteht ab diesen
Werten auch eine klare Empfeh-
lung zur Operation. Diese Grenz-
werte gelten fir das sporadische
medullére Schilddrusenkarzinom.
Bei einem erbbedingten Tumor
(25 % der Félle) wird die Diagnose
Uber die Anamnese und die mole-
kulargenetische Untersuchung der
Keimbahnmutation gestellt. Eine
Erhéhung der Calcitonins tber dem
oberen Referenzbereich ist bei den
erblichen Formen bereits ein starker
Hinweis fur eine C-Zell-Hyperplasie
oder ein MTC.

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

Bei genetisch bestatigter MEN-
2-Diagnose wird eine vorbeugende
Thyreoidentfernung bei Kindern im
frihen Alter empfohlen, um die
Entwicklung von MTC zu verhin-
dern. Der Zeitpunkt wird durch das
Aggressionspotenzial der spezi-
fischen RET-Mutation (ATA Risiko-
level: moderot, hoch, am héchsten),
dem Alter und dem Calcitoninspie-
gel ermittelt.

Da die parafollikuléren C-Zellen
kein Jod speichern, ist im Unfer-
schied zum differenzierten Schild-
drisenkarzinom eine adjuvante,
das heiBt unterstitzende Radiojod-
therapie ohne Effekt. Die Grund-
lage der Behandlung ist die Chirur-
gie mit der kompletften Entfernung
der Schilddrise (Thyreoidektomie)
und gegebenenfalls befallener
cervikaler (im Hals ouftretender)
Lymphknoten (Neck dissection). Ver-
erbliche medullére Schilddrusenkar-
zinome sind h(’jufig multifokal (meh-
rere Tumore) und kénnen frihzeitig
Uber die lymph- und BlutgefaBe
metastasieren. Ziel der Operation
ist daher die Entfernung des Tumors
und aller lokalen Llymphknotenstati-
onen. Lediglich bei Gentréigern und
sehr niedrigen Calcitoninwerten
kann auf eine lymphknotenentfer-
nung verzichtet werden (= vorbeu-
gende Thyreoidentfernung).

Vor der Schilddrisenoperation
sollten ein primdrer Hyperpara-
thyreodismus und ein Phé&ochro-
mozytom ausgeschlossen werden.
Bei gleichzeitiger Diagnose eines
medulléren Schilddrusenkarzinoms
und eines Phdochromozytoms sollte
zuerst letzteres operiert werden. Bei
gleichzeitiger Diagnose eines MTC
und eines priméren Hyperparathy-
reoidismus erfolgt der Eingriff selbst-
versténdlich zusammen.

Das Calcitonin wird auch in der

Nachsorge als Tumormarker be-
stimmt. Ein erneuter Anstieg oder
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fortwahrend hohe Calcitoninwerte
bedeuten entweder verbliebenes
Tumorgewebe oder ein Rezidiv.

® Phéochromozytome

Phéochromozytome sind Tumore
der Nebenniere, die tberméBig
Katecholamine (Adrenalin und
Noradrenalin) produzieren. Die
klinischen Beschwerden sind Kopf-
schmerzen, Schwitzen oder Palpi-
tationen (subjektiv empfundenes
Herzrasen). In der Folge kann es
auch zu Bluthochdruck, Herzschwei-
che, Herzinfarkt und Schlaganfall
sowie spontane Gehirnblutungen
oder Aortendissektion kommen.
Die Diagnose erfolgt durch die Bio-
chemie im Blut oder im Urin (freie
Plasma-Metanephrine oder frakti-
onierte Metanephrine im 24-Stun-
den-Sammelurin). Die 6rtliche
Bestimmung erfolgt mittels Schnitt-
bild-Diagnostik (CT oder MR), funkti-
onelle Bildgebungen mit FDG-PET/
CT oder DOTATOC-PET/CT, wobei

letzteres préiziser ist.

Phdochromozytome werden in
der WHOKlassifikation auch als
Tumore adrenalen Ursprungs aus
der Gruppe der Paragangliome
bezeichnet. Phéochromozytome
kénnen sporadisch oder erblich
auftreten. Die bekanntesten erbli-
chen Varianten sind die MEN Typ
2a und 2b, das von Hippel-Lindau-
Syndrom sowie die Neurofibroma-
tose Typ I. Typisch fur erbliche Phs-
ochromozytome ist das beidseitige
Auftreten. Das Risiko fur Bésartigkeit
bei Vorliegen einer RET-Mutation ist
«59%. Bei Patienten mit Ph&ochro-
mozytom ist immer eine humange-
netische Diagnostik empfohlen.

Feingeweblich lasst sich die Bas-
artigkeit bei Phdochromozytomen
lediglich durch eindringendes
Wachstum oder das Vorhandensein
von Mefastasen belegen. Weitere
feingewebliche oder molekulare
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Marker zu dieser Beurteilung gibt
es nicht. Jedoch kann die human-
genetische Untersuchung einen
Hinweis auf das Bésartigkeitsrisiko
bringen.

Phéochromozytome werden vor-
rangig operiert. Der Eingriff kann
minimalinvasiv erfolgen. Bei beid-
seitigem Vorliegen mit einer RET-
Mutation sind bésartige Phdochro-
mozytome selten. Ziel ist es daher,
funktionelles Nebennierengewebe
bei der Operation zu erhalten. Ob
dies méglich ist, héngt von der Lage
des oder der Tumore in Bezug auf
das restliche Nebennierengewebe
und dessen GeféBversorgung ab.

Vor der Operation muss der Blut-
druck des Patienten eingestellt
sein. Ein groBer Diskussionspunkt
ist, inwieweit eine Alphablockade
mit Medikamenten vor der Ope-
ration notwendig ist. Dieser Stand-
punkt wird aktuell sehr kontrovers
diskutiert. Patienten mit erblichem
Phéochromozytom bedurfen
einer lebenslangen Nachsorge.
Bei beidseitig erfolgter nebennie-
renerhaltender Operation sollte
im Anschluss an die OP ein ACTH-
Test durchgefuhrt werden, um eine
Nebenniereninsuffizienz auszu-
schlieBen oder nachzuweisen und
gegebenenfalls eine Hydrocortison-
Substitution einzuleiten.

m Hyperparathyreoidismus

Ahnlich wie bei MEN Typ 1 kann
auch bei MEN Typ 2 mit einem
Nebenschilddrisenadenom oder
einer NebenschilddrisenvergroBe-
rung einhergehen, die zu einem
primdren Hyperparathyreodismus
fohren. Bei MEN-2-Gentréigern fin-
den sich etwas haufiger einzelne
Nebenschilddrisenadenome. Die
chirurgische Behandlung entspricht
jener bei MEN 1 und umfasst die
fokussierte Parathyreoidentfernung
(einzelnes Adenom) oder die teil-

weise oder totale Parathyreoidekto-
mien bei einer Hyperplasie aller 4

Nebenschilddrisen.
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Aktuelle Aspekie des Diabetes insipidus centralis

(AVP-Insuffizienz)

Der permanente zentrale Diabetes
insipidus oder AVP-Insuffizienz oder
-Mangel oder -Defizienz (AVP-
D) genannt, ist eine seltene, gut
behandelbare, aber nicht heilbare
Erkrankung, bei der nicht genigend
antidiuretisches Hormon (ADH/AVP)
gebildet wird. Dies fohrt zu einem
extremen Wasserverlust Uber den
Urin, da der Kérper ohne ADH
kein Wasser speichern kann. Die
haufigste Ursache for den ADH-
Mangel ist eine Schadigung des
Hypothalamus oder im Bereich des
Hypophysenstiels.

Das Hormon ADH wird tberwie-
gend im angloamerikanischen
Sprachraum auch als Arginin-
Vasopressin (AVP) bezeichnet, die
Krankheit Diabetes insipidus cen-
tralis wegen der Verwechslungs-
gefahr mit dem Diabetes mellitus
(,Zuckerkrankheit”) heute als AVP-
Insuffizienz oder -Defizienz
oder abgekiirzt AVP-D bezeich-
net.

= Was ist AVP-Defizienz
(AVP-D)?

Der Hypothalamus im Gehirn pro-
duziert ADH/AVP und leitet es Gber
Nervenfasern des Hypophysenstiels
in den Hypophysen-Hinterlappen,
wo es gespeichert und freisetzt
wird.

AVP-D kann auftreten, wenn diese
Organe (Hypothalamus, Hypo-
physenstiel, Hypophysen-Hinterlap-
pen) beschadigt sind. Der Mangel
an AVP fuhrt dazu, dass Patienten
sehrviel Urin ausscheiden und stéin-
dig Durst haben.

Menschen mit AVP-D urinieren oft
sehr groBe Mengen, manchmal
bis zu 20 Liter pro Tag, und frinken
viel Wasser, da sie stéindig durstig
sind. Wenn Betroffene nicht ausrei-
chend trinken, um den Wasserver-
lust auszugleichen, kann es zu einer
gefshrlichen Austrocknung und
Hypernatriémie, einem Gberhshten
Natriumspiegel im Blut, kommen.

Es gibt verschiedene Schweregrade
des AVP-D. In schweren Féllen (voll-
standiger AVP-D) gibt es kaum oder
keine ADH-Aktivitat, wéhrend bei
milderen Formen (teilweiser AVP-D)
noch eine gewisse ADH-Akfivitét
vorhanden ist.

Wichtig: Die AVP-D darf nicht mit
dem bekannteren Diabetes melli-
tus (Zuckerkrankheit) verwechselt
werden. Bei Diabetes mellitus geht
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Menschen mit AVP-D trinken viel Wasser,
da sie stéindig durstig sind
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es um Probleme mit dem Hormon
Insulin, das fur die Umwandlung
von Nahrung in Energie verant-
wortlich ist. Beide Erkrankungen ver-
ursachen héufigen Harndrang und
Durst, aber sie haben unterschied-
liche Ursachen und Behandlungen.

= Was ist das antidiuretische
Hormon (ADH, auch AVP
genannt)?

Das antidiuretische Hormon wird
im Hypothalamus gebildet und in
der Hypophyse gespeichert und
freigesetzt. Dieses Hormon hilft
lhrem Kérper, den Wasserhaushalt
zu regulieren, indem es bestimmt,
wie viel Wasser die Nieren zuriick-
halten, wéhrend sie das Blut filtlern.
Bei Wassermangel im Kérper oder
sinkendem Blutdruck wird norma-
lerweise mehr ADH produziert, um
den Wasserverlust zu begrenzen.
Bei AVP-D wird jedoch zu wenig
ADH produziert oder freigesetzt,
was zu einem UbermaBigen Was-
serverlust fohrt. Der Kérper kann
bei AVP-D nicht mehr ausreichend
Wasser speichern.
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= Wer ist von der AVP-D
betroffen?

AVP-D kann Menschen jeden Alters
betreffen, tritt aber h(’jufiger im Alter
zwischen 10 und 20 Jahren auf. Es
handelt sich um eine seltene Erkran-
kung, die etwa 1 von 25.000 Men-
schen betrifft.

Die Hauptsymptome der AVP-D sind:

e haufiger Harndrang, auch in der
Nacht

e groBe Mengen hellen oder fast
durchsichtigen Urins

e starker Durst und héufiges Trinken
groBer Flussigkeitsmengen, auch

in der Nacht.

Bei Séuglingen kénnen folgende
zusétzliche Symptome durch die
Unterversorgung mit Wasser auf-
treten:

® Reizbarkeit

e Lethargie (Midigkeit)

e Erbrechen

e Versfopfung

e Fieber (Durstfieber).

Wenn AVP-D nicht behandelt wird
oder nicht ausreichend F|Ussig-
keit aufgenommen wird, kann es
schnell zu Austrocknung kommen.
Anzeichen dafur sind Schwindel,
trockener Mund, Midigkeit und
Ubelkeit. Sollten Sie oder lhr Kind
diese Symptome haben, sollten Sie
schnellstmaglich medizinische Hilfe
aufsuchen.

= Was sind die Ursachen der
AVP-D?

Die AVP-D entsteht durch einen
Mangel an antidiuretischem Hor-
mon (ADH), was meist auf eine
Schadigung im Bereich des Hypo-
thalamusoder des Hypophysenstiels
zurickzufthren ist. Einige Ursachen
von vielen seien genannt:
e Entzindungen, Kopfverletzungen
(z. B. schweres Schadel-Hirntrau-
ma bei Verkehrsunfall),
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Entziindung

Eine der Ursachen eines ADH-Mangels
kann ein Tumor (z. B. ein Kranio-
pharyngeom) oder eine Entzindung im
Bereich des Hypothalamus oder des
Hypophysenstiels sein

e Verénderungen der BlutgeféBe,

e notwendige Operationen im Be-
reich des Hypothalamus oder des
Hypophysenstiels,

® Tumore und selten genetische Ver-
&nderungen.

Der Arzt wird deshalb bei gesi-
chertem AVP-D immer auch ein
MRT (das bildgebende Verfahren
Magnetresonanztomographie) des
Kopfes unter besonderer Beach-
tung der Sella-Region und des
Hypothalamus durchfohren.

In weniger als einem Drittel der
Félle kann keine Ursache gefunden
werden. Dies nennt man idiopathi-
schen AVP-D. Es wird vermutet, dass
in manchen Fallen das Immunsys-
tem die Zellen angreift, die ADH
produzieren.

= Wie wird die AVP-D
diagnostiziert?

Um AVP-D zu diagnostizieren, mis-
sen zundchst andere Erkrankungen
wie Diabetes mellitus oder eine
Hypercalcémie ausgeschlossen
werden. Bei der weiteren Diagnos-
tik geht es darum, die AVP-D zu

sichern und insbesondere von der
priméren Polydipsie abzugrenzen,
bei der kein AVP-D vorliegt und
die durch eine vorrangig chronisch
gesteigerte Trinkmenge charakteri-
siert ist.

Friher gab es nur den sogenann-
ten "Durstversuch”, bei dem Uber
mehrere Stunden keine Flussig-
keit aufgenommen werden durfte.
Dabei wird untersucht, ob der
Kérper weiterhin dinnen, hellen
Urin prooluziert, was auf AVP-D
hinweisen wirde. Am Ende des
Testes erfolgt eine Injektion von
Desmopressin (DDAVP), die bei
AVP-D sofort zu einer Abnahme der
Urinausscheidung und zu einem
Anstieg der Urinosmolalitét fohrt
und damit die Diagnose sichert.
Die Bestimmung von Copeptin am
Ende des Durstversuchs (statt ADH/
AVP) konnte die Sensitivitat etwas
weiter erhdhen. Copeptin ist ein
stabiles Vorléuferhormon von ADH.
Die Bestimmung von Copeptin ist

@

Beim Durstversuch wird die Patientin oder
der Patient gebeten, ab 24:00 Uhr nicht
mehr zu trinken und dann morgens um
8:00 Uhr in die endokrinologische Praxis

zu kommen
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Nachlese zum Uberregionalen Hypophysen- und Nebennierentag 2024 in Erlangen Schwerpunkt

hilfreich zur Unterscheidung von
AVP-D und AVP-Resistenz (fruher
nephrogener oder renaler Diabetes
insipidus genannt) sowie primérer
Polydipsie.

Der Durstversuch ist aber vielfach
nicht genau genug, um Patienten
mit inkomplettem AVP-Mangel und
primarer Polydipsie sicher voneinan-
der zu unterscheiden.

Zwei weitere Teste machen sich
die direkte Messung von Copeptin
im Serum vor, wéhrend und nach
Stimulation durch hypertone Koch-
salzlésung (Goldstandard) oder
Arginin zu Nutze.

Der Arginin-Stimulationstest macht
sich die Tatsache zu Nutze, dass
Arginin die Copeptin-Ausschittung
unspezifisch stimuliert. Dieser Test ist
weniger belastend und einfach und
schnell durchfshrbar mit akzep-
tabler diagnostischer Genauigkeit.
Bei Werten im Grenzbereich ist
dann aber haufig zusétzlich ein
Kochsalz-Test notwendig. Im Ver-
gleich zum NaCl-Test ist der Argi-
nin-Test schlechter.

1. Vorbereitung:

® Der Patient muss mindestens 8
Stunden nichtern sein.

2. Arginin-Infusion:

o Arginin-Hydrochlorid wird in die
Vene gespritzt.

3. Blutabnahme:

® Blutproben werden vor Beginn
der Infusion und nach Abschluss
entnommen.

e Zielist die Messung des Copeptin-
Spiegels, um die Reaktion auf die
Stimulation zu Gberwachen.

4. Auswertung:

e Ein signifikanter, also deutlicher
Anstieg des Copeptins weist auf
eine normale ADH-Reakfion hin.

o Ausbleiben oder ein geringfu-

giger Anstieg deutet auf eine
AVP-D hin.

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

= Wie wird die AVP-D
behandelt?

Die Behandlung héingt vom Schwe-
regrad des ADH-Mangels ab. Bei
vollsténdigem AVP-D wird héufig
das hormonshnliche Medikament
Desmopressin (DDAVP) eingesetzt.
Dieses Medikament imitiert das
natirliche Hormon AVP und hilft
dem Kérper, Wasser zuriickzuhal-
ten. Es wirkt langer als das kérper-
eigene Hormon und muss meist
ein- bis dreimal taglich eingenom-
men werden. Dieses Medikament
kann als Nasenspray, Tablette oder
Injektion verabreicht werden.

= Richtige Anwendung von
Desmopressin:

Zu Beginn der Therapie wird Des-
mopressin oft abends vor dem
Schlafengehen in niedriger Dosis
gegeben, um eine ungestérte
Nachtruhe zu erméglichen. Die
Dosis kann dann je nach indivi-
duellem Bedarf angepasst wer-
o|en, indem man die Urinmenge
und -farbe beobachtet. Wenn zum
Beispiel der Urin nach einigen
Stunden wieder klar und wdssrig
wird, kénnte es notwendig sein,
die Dosis zu erhdhen oder eine 2.
Dosis zu nehmen, z.B. morgens. In

Diabetes insipidus centralis (AYP-D) — Wie verhalte
ich mich bei akuten Krankheiten?

Eine Erksltung oder ein Magen-Darm-Infekt kénnen die Wirkung von Des-
mopressin verdndern. Daher ist es wichtig, einige Regeln zu kennen, um
wiathrend solcher Phasen sicher zu bleiben. Im Folgenden erhalten Sie einige
Hinweise, wie Sie sich bei akuten Krankheiten verhalten sollten.

Durch Erbrechen oder Durchfall kann der Kérper schnell Flussigkeit und Salze
verlieren, was es erschwert, die Symptome eines ADH-Mangels zu kontrol-
lieren. Dies ist besonders problematisch, wenn Sie wegen einer zentralen
Nebenniereninsuffizienz gleichzeitig Hydrocortison einnehmen, da diese
ebenfalls den Natriumspiegel beeinflussen kénnen. Erhdhen Sie die Hydro-
cortison-Dosis auf das 3-fache, injizieren sie gegebenenfalls selbst 100 mg
Hydrocortison s. c. (unter die Haut).

MaBnahmen:

e Nehmen Sie weiterhin |hr Desmopressin wie gewohnt ein.

o Trinken Sie ausreichend isotonische Lésungen, um den Salz- und Flussig-
keitsverlust auszugleichen, gegebenenfalls auch zuséitzlich Brihe.

e Wenn Sie die Flussigkeit oder das Desmopressin nicht bei sich behalten
kénnen, suchen Sie sofort medizinische Hilfe auf.

o Es st hilfreich, einen Notfallausweis bei sich zu tragen, der auf lhre Erkran-
kung und die lebensnotwendige Medikation hinweist.

Fur weitere Informationen oder bei Unsicherheiten wenden Sie sich an lhren
Endokrinologen oder Hausarzt.

Wichtige Hinweise bei Operationen oder Untersuchungen:

Wenn Sie sich einer geplanten Operation oder Untersuchung unterziehen,
informieren Sie lhre Arzte, dass Sie Desmopressin als lebenswichtiges Medi-
kament benstigen. lhr Endokrinologe kann dem Team spezifische Anwei-
sungen geben. Besonders wichtig ist es, sicherzustellen, dass Sie wéhrend
der gesamten Zeit Zugang zu Flussigkeiten haben, auch intravenss, falls
notig.
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Allgemeine Tipps:

e |m Krankheitsfall: Achten Sie darauf, dass Sie Ihre Medikamente weiterhin
einnehmen und gentigend Flussigkeit zu sich nehmen. Wenn Sie Symptome
wie Verwirrung, Ubelkeit oder extreme Mudigkeit bemerken, suchen Sie
schnellstméglich érztliche Hilfe auf.

Es gibt bestimmte Situationen, in denen Sie unbedingt medizinische Hilfe
aufsuchen sollten:

1. Ausfall der Desmopressin-Einnahme und gleichzeitig eingeschrank-
ter Zugang zu Flissigkeit:

Wenn Sie lhre Desmopressin-Dosis verpassen oder nicht einnehmen kénnen
und gleichzeitig wenig oder keinen Zugang zu Flissigkeiten haben, verlieren
Sie weiter Wasser. Dies kann schnell zu einer Dehydration (Austrocknung)
und einem Anstieg des Natriumspiegels im Blut fihren, was als Hypernatria-
mie bekannt ist. Ein erhshter Natriumspiegel kann lebensbedrohlich werden,
wenn er nicht rechtzeitig behandelt wird.

Symptome einer Hypernatricimie:
Kopfschmerzen

Mudigkeit oder Erschépfung
Gereiztheit

trockener Mund und Lippen
Ubelkeit und Appetitlosigkeit
Muskelkrémpfe

Krampfanfélle kénnen bei der schnellen Korrektur der Hypernatriémie durch
Entwicklung eines Hirédems auftreten.

MaBnahmen:

® Bei ersten Anzeichen (Kopfschmerzen, Midigkeit, Gereiztheit) sofort den
Hausarzt aufsuchen.

e Bei stirkeren Symptomen (Ubelkeit, Appetitlosigkeit, Muskelkrémpfe) sollten
Sie in die Notaufnahme gehen oder den Notruf (112) wahlen.

2. Zu viel Flussigkeit nach Einnahme von Desmopressin:

Wenn Sie lhr Desmopressin wie gewohnt eingenommen haben, aber danach
eine groBe Menge Flissigkeit zu sich genommen haben, kann Thr Natrium-
spiegel im Blut zu stark sinken (Hyponatricimie). Dies kann zu schweren Sym-
ptomen fuhren, einschlieBlich Krampfanféillen.

Symptome einer Hyponatridmie:

Kopfschmerzen

Mudigkeit

Ubelkeit

Verwirrung

in schweren Féllen Symptome eines Himédems mit Erbrechen, Krampfan-
fallen und Bewusstseinsverlust.

MaBnahmen:
e Desmopressin pausieren und sofort medizinische Hilfe aufsuchen, wenn diese
Symptome auftreten. Im Zweifelsfall den Notruf 112 weéihlen.

Fur weitere Informationen oder bei Unsicherheiten wenden Sie sich an lhren
Endokrinologen oder Hausarzt.

mmm GIANDUIA 61/25
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bestimmten Apotheken kann die
behandelnde Endokrinologin oder
der Endokrinologe Desmopressin-
Nasenspray per Rezept verdinnen
lassen, sodass staft der 10 ug pro
Hub z.B. 2,5 ug oder 5 pro Hub

verobreicht Werden kc’jnnen.

= Wichtige Hinweise zur
Vermeidung von Neben-
wirkungen

Es ist wichtig, die Folgedosis von
Desmopressin nicht zu frih nach
der letzten Einnahme zu wieder-
holen. Eine Uberdosierung kann
zu einer sogenannten ,Wasserver-
giftung” fihren. Dabei verbleibt zu
viel Wasser im K('jrper, wodurch die
Natriumkonzentration im Blut sinkt
(Hyponatriamie). Dies kann zu Kopf-
schmerzen, Ubelkeit, Erbrechen und
in schweren Féllen zu Krampfanfél-
len oder Bewusstlosigkeit fihren.
Um dies zu vermeiden, sollte man
sich genau an die Anweisungen
des Arztes halten.

m Fazit

Polyurie und Polydipsie bei AVP-D
sind meist gut kontrollierbar, wenn
die vorgegebenen Dosierungsbe-
reiche eingehalten werden. Wichtig
ist auch, aut den eigenen Kérper
zu héren und Gewicht, Urinmenge,
Urinfarbe sowie den Durst zu beo-
bachten.

= Wie ist die Prognose fiir die
AVP-D?

Mit der richtigen Behandlung ist die
Prognose fur AVP-D in der Regel gut
und ernsthafte Komplikationen las-
sen sich vermeiden. Besonders bei
Sauglingen und Kleinkinder sowie
bei dlteren Menschen und Men-
schen mit eingeschrénkter geistiger
Gesundheit muss auf eine regelmé-
Bige Wasserversorgung geachtet
werden.

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e. V.
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= Leben mit AVP-D

Es ist wichtig, dass sich der Patient
uUber die Erkrankung gut informiert
und regelméBig den behandeln-
den Endokrinologen aufsucht, um
die Therapie anzupassen. Der
Natriumwert sollte regelmaBig
bestimmt werden, um eine Hypo-
natridmie (,,Wosservergiffung”)
oder eine Hypernatrémie (Was-
sermangel, Dehydration) zu erken-

nen. Bei Problemen empfiehlt sich
tagliches Wiegen morgens und
abends vor dem Schlafengehen
sowie die Dokumentation von Ein-
fuhr und Ausfuhr und der Einnahme
von DDAVP.

® Zusammengefasst
AVP-D ist eine seltene, aber behan-

delbare Erkrankung. Ziel der
Behandlung ist, soweit méglich,

der Erhalt der Lebensqualitat der
Betroffenen und die Vermeidung
von Hypo- oder Hypernatricimien.

Prof. Dr med. Johannes Hensen
Hannover
Grindungsvorsitzender und
Ehrenvorsitzender des
Netzwerks Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen e. V.
Der Autor erkléirt, dass keine
Interessenkonflikte vorliegen.

Fragen und Antworten zum Artikel Gber Aspekte des Diabetes insipidus centralis

(AVP-Insuffizienz)

= Warum wurde der Name
geéndert?

Die Namensanderung wurde von
einer Arztegruppe im Jahre 2022
vorgeschlagen. Der neue Name
,AVP-Insuffizienz” soll sich besser am
Krankheitsprozess orientieren, denn
bei allen Stérungen im Bereich von
Hypothalamus oder Hypophyse
mit der Unmaéglichkeit, Wasser zu
speichern, liegt ein Mangel an
antidiuretischem Hormon, auch
Arginin-Vasopressin (AVP) genannt,
vor. Ein weiterer genannter Grund
sei die maégliche Verwechslung von
Diabetes insipidus centralis und
Diabetes mellitus. Ein Kritikpunkt
bei der Namensdnderung ist, dass
Selbsthilfegruppen nicht an dieser
Offensive beteiligt waren.

= Welche Vorteile hat die
Namensénderung fir mich
als Patienten?

Fur den individuellen Patienten hat
die Namensdnderung keine unmit-
telbaren Vorteile.

= Welche Nachteile hat die
Namensédinderung fir mich
als Patienten?

Namensénderungen fohren immer
zu Unsicherheiten und eventuell zu

Fehlern, insbesondere in der Uber-
gangszeit. Die Ubergangszeit kann
viele Jahre dauern, manchmal wird
ein neuer Name auch nicht akzep-
fiert.

Im Moment ist der neue Name nur
relativ wenig Arzten bekannt, noch
seltener dem Krankenpflegeperso-
nal, medizinischen Fachangestell-
ten, Krankenkassen usw.

Der neue Name st bislang weder
in den Lehrbuchern fur Arzthelfe-
rinnen, medizinischen Fochonge-
stellten und Krankenpflegepersonal
noch im Diagnoseverzeichnung

ICD 10 und ICD 11 abgebildet.

Im Sinne der Patientensicherheit
sollte deshalb in der Ubergangs-
zeit neben dem alten, eingefuhrten
Namen die neue Bezeichnung
gleichwertig aufgefihrt werden.

Zusatzlich sollten die Patienten
auf der Hut sein. Fehler lassen
sich durch den aufgekléarten und
geschulten Patienten minimieren.

= Muss ich meinen Notfallaus-
weis aktualisieren lassen?

Der Noftfallausweis muss nicht
aktualisiert werden. Neue Notfall-
ausweise sollten aber beide Dia-

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

gnosen enthalten, zum Beispiel
AVP-Defizienz, Diabetes insipidus
centralis nach ICD 10/11.

m Welcher Test ist fir den
Patienten mit dem Leit-
symptom “Vieltrinken” der
Beste?

Der Goldstandard ist der Kochsalz-
Infusionstest von dreiprozentiger
Kochsalzlésung mit Bestimmung von
Natrium und Copeptin im Serum.
Daneben wird vielfach noch die
Somm|ung eines 24-Stunden-Urins,
ein kurzer Durstversuch mit oder
ohne Injekfion von Desmopressin
oder auch der Arginin-Stimulations-
Test durchgefuhrt. Der behandelnde
Endokrinologe wird Ihnen nach
Anamnese (Erfragung der Kran-
kengeschichte) und Untersuchung
sowie der Urinmenge vorschlagen,
ob tberhaupt ein Test notwendig ist
und wenn ja welcher.
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Diagnostik

Neues zum Prolaktinom -

Wandel der Indikation

Im September 2023 wurde ein
neuer und viel beachteter Konsens
der ,Pituitary Society” zum Prolak-
tinom veréffenﬂicht, der die thera-
peutische Landschaft bei dieser
Erkrankung veréindern kann.

= Einleitung

Uber Jahrzehnte war die medi-
kamentdse, dopominogonis’rische
Therapie des Prolaktinoms mit z.B.
Cabergolin, Quinagolid oder Bro-
mocriptin in den internationalen
Leitlinien die Therapie der ersten
Wahl. Die transsphenoidale, das
heiBt durch die Nase erfolgende
Operation war zweite Wahl und
betraf Patientinnen und Patienten,
bei denen eine mangelnde Wirk-
samkeit oder Vertréglichkeit der
Medikamente vorlag. Mit der aktu-
ellen Konsensus-Empfehlung wird
for bestimmte Prolakfinome ange-
raten, Betroffene sowohl tber die
Méglichkeit einer medikamentésen
als auch operativen Behandlung
im Rahmen der Erstlinien-Therapie

aufzukléren, da beide Verfahren
vergleichbare Behandlungserfolge
bieten kénnen und die Risiken der
operativen Behandlung tberschau-
bar sind. Diese Empfehlung bezieht
sich aktuell aut Mikroadenome und
nicht-invasive Makroadenome der
MR-Klassifikation Knosp O und 1
(siehe Abb. 1). Explizit werden auch
junge Frauen in diesem Rahmen
genannt, die bei medikament&ser
Therapie unter Umsténden Gber
viele Jahrzehnte behandelt wer-
den missen. Wichtig ist es, hier die
Behandlung in entsprechenden
spezialisierten Zentren zu fordern,
um gute Ergebnisse zu erhalten.

= OP-Ergebnisse

Seit Erscheinen dieser Konsensus-
Erklarung wurden einige chirur-
gische Arbeiten zum Thema Prolak-
tinom publizierf, die Ruckschluss auf
die OP-Ergebnisse geben kénnen.
Einschrédnkend muss aber gesagt
werden, dass in allen Arbeiten
die meisten Patienten vor OP noch

""I"-

I Prof. Dr. med. Jérg Flitsch

medikamentés vorbehandelt wur-
den und die OPs wegen Unvertréig-
lichkeit oder fehlender Wirksamkeit
durchgefuhrt wurden. Diese Vorbe-
handlung fihrt zu einem bindege-
webigen Umbau des Tumors und
erschwert die operative Behand-
lung bzw. steigert das Risiko,
geringe Tumorreste zu belassen.

Die Erfolgsraten (= Normalisierung
des Prolaktins durch die OP) liegen
zwischen 70 und tber 90 % Gber

alle Patienten. Bei einer Studie mit

o W

o

Knosp E1, Steiner E, Kitz K, Matula C,
Neurosurgery 1993 Oct;33(4):610-7;
discussion 617-8.

mmm GIANDUIA 61/25

Abb. 1: Zeichnung aus der Originalpublikation von Knosp et al. Die Grafik symbolisiert coronare MRT-Bilder eines Tumors, die einge-
zeichnete Linie setzt sich in Bezug zur inneren Halsschlagader und deutet die seitliche Ausdehnung des Tumors in Bezug zu der Schlagader
und dem sogenannten Sinus cavernosus, in den die Tumore infiltrativ (eindringend) einwachsen kénnen. Graduierung 0-4.
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kleiner, unbehandelter Subgruppe
(Untergruppe) an Mikroadenomen
konnten alle diese Patienten erfolg-
reich therapiert werden. In einer
anderen Arbeit konnte festgestellt
werden, dass ein hoherer Prolaktin-
ausgangswert (hier: 290 ug/l) eine
vo||st<'jno|ige Resektion, also Ent-
fernung unwahrscheinlich werden
l&isst.

u Komplikationen

In diesen ausgewdihlten Patienten
sind schwere Komplikationen selten,

aber nicht ausgeschlossen. Diese
umfassen: Elekirolytstérungen 5 %,
Nasenbluten 2 %, Hypophysen-
Insuffizienzen 2 %, Liquorfisteln 1%,
GefsBverletzung 0,2 %. Todesfélle
wurden keine berichtet.

® Quintessenz

Fur ausgewdihlte Patienten (Tumor-
gréBe und Tumorausdehnung)) ist
die operative Primarbehandlung
(vorrangige Behandlung) eine
Alternative zur medikamentésen
Therapie. Die gute Beratung und

lhr Partner
bei seltenen
Erkrankungen

Innovation fordern, um das Leben

von Menschen zu verbessern.

Dafur setzen wir uns mit Leidenschaft

und Verantwortung ein — zum Wohl

unserer Patientinnen und Patienten.

www.esteve.com

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

Diagnostik

Patientenauswahl entscheidet Gber
den Therapieerfolg bei dieser Sub-
gruppe der Prolaktinome.

Prof. Dr. med. Jérg Flitsch
Neurochirurgische Klinik
Universitéitskrankenhaus
Hamburg-Eppendorf
MartinistraBe 52

20251 Hamburg

Der Autor gibt an, dass keine
Interessenkonflikte bestehen.
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Das Magazin fir Kinder- und Jugendendokrinologie

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e.V.
www.glandula-online.de

| Editorial

Liebe Leserinnen, liebe Leser,
liebe Kinder und Jugendliche, liebe Eltern,

das aktuelle GLANDUIinchen steht im Zeichen des héchst erfolgreichen Hypophysen-

und Nebennierentages in Berlin.

Das Krankheitsbild MEN (Multiple Endokrine Neoplasie) spielte dort mit mehreren
Workshops eine groBe Rolle. Es handelt sich um eine sehr vielféltige genetische

Erkrankung mit zahlreichen Auswirkungen auf das Hormonsystem.

Diagnose und Behandlung stellen insbesondere im Kindes- und Jugendalter eine
groBe Herausforderung dar. Dies wird von Prof. Dr. med. Ludwig Schaaf, einem aus-
gewiesenen MEN-Experten, unter Beriicksichtigung neuer Empfehlungen anschaulich

erléutert.

Und noch ein Hinweis: Der Netzwerk-Léwe, einst Maskottchen der pé&diatrischen
Seite des Nefzwerks, hat sich inzwischen zum allgemeinen Netzwerk-Maskottchen
gemausert. In vier leicht verstéindlichen Informationsvideos erléutert er vier Krankheits-
bilder aus dem Spekirum der Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen. MEN ist
ebenfalls dabei. Die Filme sind nicht ausschlieBlich, aber durchaus auch fir jingere

Betroffene geeignet (siehe S. 46).

Nun wiinschen lhnen, liebe Leserinnen und Leser, viel Freude und Informationsgewinn
beim Lesen des GLANDUlinchens.

/[

lhr Prof. Dr. med Gerhard Binder lhr Prof. Dr. med. Walter Bonfig
Tubingen und Wels (AT) im April 2025

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de

I Prof. Dr. med. Walter Bonfig
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Schwerpunkt Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

MEN 1 im Kindes- und Jugendalter

» Hintergrund

Die multiple endokrine Neoplasie
Typ 1 (MEN1) ist durch das gemein-
same Auftreten von Nebenschild-
drisen-Tumoren (Tumoren kleiner
Drisen hinter der Schilddruse, die
den Kalziumhaushalt regulieren),
duodenopankreatischen neuro-
endokrinen Tumoren (Tumoren der
Bauchspeicheldrise) und Hypo-
physenvorderlappen-Tumoren cha-
rakterisiert. Einige Patienten kénnen
auch Thymus- (Tumoren der Drise
im Brustkorb, die im Kindesalter
das Immunsystem mitpr(’jgt) und
bronchopulmonale neuroendo-
krine Tumoren (hormonbildende
Tumoren in den Atemwegen) sowie
Nebennieren-Tumoren entwickeln.

MEN1 ist eine autosomal-domi-
nante Erkrankung (wenn ein Eltern-
teil die Genveranderung trégt,
besteht fur jedes Kind ein Risiko von
50 %, sie ebenfalls zu erben), die
durch Mutationen (Verénderungen
im Erbgut) im Tumorsuppressorgen
(Gen, das normalerweise unkon-
trolliertes Zellwachstum verhindert)
verursacht wird. Dieses Gen enthéilt
den Boup|on fur das EiweiBB Menin,
einen Stoff, der das Zellwachs-
tum im Gleichgewicht hélt. Ohne

Behandlung leiden Betroffene mit
MEN 1 unter hoher Krankheitslast
(Morbiditat) und vorzeitigem Ver-
sterben (Mortalitét), die durch froh-
zeitige Tumorerkennung und Inter-
vention gemildert werden kénnen.

= Diagnose

Die Identifizierung von Personen mit
hohem MEN-1-Risiko kann durch
genetische Tests der Patienten und
ihrer Angehérigen ersten Grades
sowie durch regelméBige érzfliche
Kontrollen (klinische, Labor- und
Bi|o|untersuchungen) erleichtert
werden.

Es besteht jedoch kein Konsens
ber die optimale Beurteilung und
Behandlung von MEN 1. Um ent-
sprechende Empfehlungen geben
zu kénnen, wurde eine féicheriber-
greifende Gruppe einberufen, um
systematische Ubersichtsarbeiten
und eine Metaanalyse der Literatur
durchzufohren und eine Delphi-
Methode (Experteneinschétzung
durch ein mehrstufiges Befragungs-
verfahren) zur Entwick|ung von Kon-
senserklérungen zu verwenden. Es
wurden 55 klinische Empfehlungen
entwickelt, um Arzte, Patienten und
Interessenvertreter bei der Behand-

lung von MEN1 bei Erwachse-
nen, Jugendlichen und Kindern zu
unterstitzen.

Die Screening-Empfehlungen

aus der aktuellen Publikation von

Brandi, Pieterman et al. fur Kinder

und Jugendliche richten sich an:

e Patienten, die in jungem Alter
endokrine Tumoren entwickeln
und bei denen daher ein Ver-
dacht auf MEN 1 besteht (siche
Tab. 1)

° osymptomatische Kinder eines
Elternteils mit MEN 1 (siche Tab. 1)

Das Screening, die Reihenuntersu-
chung zZur FrUherkennung, sollte im
Kindesalter beginnen. Eine klinische
Bewertung einschlieBlich routine-
méBiger Bewertung des Wachstums
und Beurteilung des Pubertéitsstatus
ist ein wesentlicher Bestandteil die-
ses Screenings. Eltern mit MEN 1
sollten ein erstes Beratungsgespréich
(mit oder ohne Anwesenheit des Kin-
des) mit einem pddiotrischen Endo-
krino|ogen fuhren, wenn das Kind
etwa 5 Jahre alt ist. Dort werden
mégliche Symptome wie Unterzu-
ckerung (Hypoglykémie) oder Ver-
anderungen im Wachstum oder in
der Pubertéit besprochen. Gemein-
sam wird entschieden, wann und

Screening: Laboruntersuchungen

Alter zum Beginn der

Empfohlener Test

Kalzium albuminkorrigiert
oder freies Kalzium

Prolaktin, IGF-1

Laboruntersuchungen St
Nebenschilddrisen- 10 Jahre icihrlich
adenom
Hypophysenadenom 10 Jahre j@hrlich

Pankreatische neuroendokrine Tumoren (pNET)

Hormoninaktiver pNET keine keine
Gastrinom »18 Jahre j@hrlich
Insulinom 5 Jahre j@hrlich

keine
Gastrin (nichtern)

keine

I Tabelle 1
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Schwerpunkt Uberregionaler Hypophysen- und Nebennierentag 2025, Berlin

Alter zum Beginn der

Empfohlene Screening-

Laboruntersuchungen itzsel Bildgebungsmodalitét
Nebenschilddrisen- kei kei koi
adenom eine eine eine
Hypophysenadenom 15 Jahre alle 3-5 Jahre MRT Kopf
Nebennierenadenom 10-15 Jahre alle 2-3 Jahre MRT Abdomen
Lungen-NET 20-25 Jahre alle 3-5 Jahre CT Thorax

Pankreatische neuroendokrine Tumoren (pNET)

Hormoninaktiver pNET 10-15 Jahre alle 2-3 Jahre MRT Abdomen
Gastrinom keine keine keine
Insulinom keine keine keine

Es wird ausdriicklich empfohlen, alle MEN-Patienten jeglichen Alters in spezialisierten Zentren zu behandeln.

| Tabelle 2

welche Untersuchungen sinnvoll

sind. Bei beschwerdefreien Kin-

dern (asymptomatischen Kindern,
also ohne erkennbare Krankheits-
zeichen) sollte das biochemische

Screening (Uberprifung bestimmter

Blutwerte) in Abstéinden von 1 bis 3

Jahren erfolgen.

Wichtige Werte sind dabei:

e der Kalziumspiegel (albuminkor-
rigiertes Kalzium oder freies Kal-
zium; zeigt, ob die Nebenschild-
drisen normal arbeiten),

e das Prolaktin (Hormon, das z. B.
das Brustwachstum und die
Milchbildung steuert),

e und der IGF-1-Wert (insulinghn-
licher Wachstumsfaktor 1, ein
Hormon, das Wachstum und
Stoffwechsel beeinflusst).

Es besteht kein Konsens uber die

Notwendigkeit einer Nuchtern-
Serumgastrin-Messung (Uberpri-

und Vorpommern.

Regionalgruppenleiterinnen und -leiter gesucht

Zurzeit hat das Netzwerk noch mehrere inakfive Regionalgruppen. Dies betrifft Ingolstadt, Neubrandenburg, Sachsen

fung eines Hormonwerts, der die
Magenséureproduktion steuert)
im Kindesalter. Die Einleitung eines
biochemischen Screenings ab
einem Alter von 10 Jahren kann
in Erwdgung gezogen werden.
Die Autoren empfehlen ein Scree-
ning auf neuroendokrine Tumoren
der Bauchspeicheldrise mittels
MRT, beginnend mit einer Erstun-
tersuchung im Alter von 10-15
Jahren und bei negativem Befund
Wiederholungsuntersuchungen
in 2-3-Jahres-Intervallen. Es gab
keinen Konsens Gber den Nutzen
eines Hypophysen-MRT-Screenings
bei asymptomatischen Kindern mit
altersgerechtem Wachstum und
unauffalliger Entwicklung. Doch
wenn ein Screening mittels Hypo-
physen-MRT bevorzugt wird, wird
vorgeschlagen, dass damit ab
einem Alter von 15 Jahren begon-
nen wird.

m Empfehlungen fir die
Behandlung von MEN-1-
bezogenen Tumoren und
Patienten mit MEN 1

Die Empfehlungen konzentrieren
sich auf MEN-1-spezifische Aspekte
der Tumorbehandlung. Liegen
keine ausreichenden Belege fir
MEN-1 -bedingte Tumoren vor, wird
auf entsprechende Leitlinien der
klinischen Praxis im Bereich Endo-
krinologie, Neuroendokrinologie
und Onkologie verwiesen (Tab. 2).

Prof. Dr. med. Ludwig Schaaf
Max-Planck-Institut
Kraepelinstr. 10

80804 Miinchen

Der Autor erkléirt, dass keine
Interessenkonflikte vorliegen.

Wirwirden uns sehr freuen, wenn sich engagierte Netzwerk-Mitglieder in der jeweiligen Gegend fir die Leitung finden.

Bitte wenden Sie sich an die Geschéftsstelle per E-Mail (netzwerk@glandula-online.de) oder
Telefon (0911-9 79 20 09-0, erreichbar Montag bis Donnerstag von 8-12 Uhr).

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de - www.glandula-online.de
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Kurzmeldungen

Netzwerk-Newsletter pausiert

Viele haben es wahrscheinlich schon festgestellt. Der Online-Newsletter des Netzwerks Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen wurde schon seit ldngerer Zeit nicht mehr versendet.

Der Grund dafir sind exorbitant gestiegene Kosten bei unserem bisherigen Anbieter. Wir arbeiten aber mit
Hochdruck an einer neuen Lésung.

Netzwerk-Ausweis in der Fachzeitschrift NOTARZT

In der aktuellen Ausgabe der Fachzeitschrift NOTARZT wurde ein ~ Ei== Fii— S =25
ausfuhrlicher siebenseitiger Artikel Uber ,Endokrinologische Notfélle: ﬁ = = E=———
Nebennierenrindeninsuffzienz und Cushing-Syndrom” veroffentlicht, — #mssss = =
Wir hoffen, dass damit eine stérkere Sensibilisierung von Notérz- = =

tinnen und -drzten fur diese Krankheitsbilder erreicht wird. - —
In dem Beitrag wird auch der Notfallausweis des Netzwerks abge- T : Sl
bildet und auf seine groBe Bedeutung hingewiesen: ,Der Ausweis oo —o = oo = |-
soll stets bei sich getragen werden. In Notféllen soll gezielt danach e = B : ;_g

[ —_— =

gefragt werden, da er wichtige Informationen zur Anpassung der
Glukokortikoiddosis und zum Vorgehen in Notfallsituationen enthalt”

Informationsfilme des Netzwerks

Das Netzwerk hat mehrere animierten Erklérvideos
erstellt. Sie sind auf YouTube verfugbar, aber auch
gesammelt in einer eigenen Rubrik ,Informations-
filme” direkt in unsere Website eingebunden. Unser
Maskottchen, der Netzwerk-Léwe, erklért leicht versténdlich die
Krankheitsbilder Hypophysen-Insuffizienz, MEN (Multiple Endo-
krine Neoplasie), AGS (Adrenogenitales Syndrom) und Morbus
Addison.

B

L5 1
[l

Grad der Behinderung (GdB) bei Morbus Addison

Lange hat das Netzwerk fir eine Anderung der Versorgungsmedizinischen Grundséitze bei Morbus Addison gekémplft.
Seit Januar 2024 ist eine deutliche Uberarbeitung in Kraft.

Friher hieB es in den Grundsdtzen:
,GdB chronische Nebennierenrindeninsuffizienz (Addison-Syndrom)

Sie ist gut behandelbar, sodass in der Regel dauernde Beeintréchtigungen nicht zu erwarten sind. Selten auftretende
Funktionsstérungen sind analogen funktionellen Beeintréichtigungen (z. B. orthostatische Fehlregulation) entsprechend
zu beurteilen.”

Die uberarbeitete Fassung lautet:

Nebennierenrindeninsuffizienz (Morbus Addison):

Bei gut eingestellter Substitutionstherapie ohne erhebliche Beschwerden betrégt der GdB 20-30.

Bei haufigen Krisen oder erheblichen Einschrénkungen im Alltag ist ein heherer GdB (40-50) méglich.

Bei schwerer Verlaufsform mit héufigen Addison-Krisen, ausgeprégter Leistungsminderung und erheblicher psychischer
Belastung kann ein GdB von 60 oder mehr in Betracht kommen”

In der néichsten GLANDULA werden wir uns noch ausfuhrlicher mit dem GdB und dem Sozialrecht allgemein befassen.

mmm GIANDUIA 61/25
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Ihr seid nicht allein: In Deutschland sind
etwa 5.500 Kinder und Jugendliche von
Wachstumshormonmangel (GHD) betroffen.

Das Wachstumshormon ist wichtig fir die gesunde
Entwicklung unseres Korpers. Es wird in der
"""""""" . Hirnanhangdrise (Hypophyse) produziert und kommt
"""""""""" hauptséachlich im Schlaf zum Einsatz.

Dank moderner Medizin kann die Verabreichung

von Wachstumshormonen Kindern und Jugendlichen
: mit Wachstumshormonmangel helfen, ihr
= Wachstumspotenzial auszuschépfen.

Die Behandlung eines Wachstumshormonmangels
erfolgt durch tagliche oder wochentliche Injektionen:

1x wochentliche Therapie

Injektion an einem festen Wochentag.

Injektion an 365 Tagen im Jahr. - Vergessene Injektionen kénnen innerhalb

von 2-3 Tagen nachgeholt werden.

Im Allgemeinen wird die tagliche
subkutane Injektion am Abend empfohlen.

Vor Anbruch durchgehend Je nach Préparat bis zu 6 Monate
kihlpflichtig. | )s ohne Kiihlung haltbar.

Die Tageszeit flr die wochentliche
subkutane Injektion ist frei wahlbar.

V64

Vergleicht anhand der Kriterien, welche Therapie am besten zu euch passt. Findet gemeinsam mit eurer
Arztin oder eurem Arzt heraus, wie das Abenteuer Wachsen fiir euch weitergeht!

Hier erhaltet ihr weitere Infos zur Behandlung von
Wachstumshormonmangel (GHD) bei Kindern und Jugendlichen:

https://ascendispharma.de/patienten/wachstumshormonmangel-pghd

© Maérz 2024 Ascendis Pharma Endocrinology GmbH. 03/2024 DE-COMMGHP-2400013 v1.0
Ascendis®, das Ascendis Pharma-Logo und das Firmenlogo sind eingetragene Marken der Ascendis Pharma Gruppe.
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Das Informationsportal fir medizinische
Fachkreise und Patient’innen, um mehr
uber das Cushing-Syndrom zu erfahren.

Erannen Sie dery OR-Code adad hesuchen Se

www.thisiscushing.com

HTHISCUSHING N PARE DISEASES

NEUROCRINE
BIOSCIENCES

O

Diurnal ist jetzt

Neurocrine UK

Neurocrine Biosciences ist ein fiUhrendes biopharmazeutisches
Unternehmen mit Schwerpunkt auf den Neurowissenschaften,
das ein einfaches Ziel verfolgt: die Linderung von Leiden far
Menschen mit grof3en Néten.

Wir widmen uns der Entdeckung und Entwicklung
lebensverdndernder Therapien fur Patienten, die mit
seltenen und chronischen endokrinen Erkrankungen leben.

Dank unserer fundierten Kenntnisse in der Neuroendokrinologie
und unserer bewdhrten Expertise in der klinischen Entwicklung
bringen wir Therapien fur die Nebenniereninsuffizienz und das
adrenogenitale Syndrom voran.

neurocrine.com/eu

Stand: Februar 2025 Code: CORP-D-0012
© 2025 Neurocrine UK Ltd. Alle Rechte vorbehalten.
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Netzwerk Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen e.V.

NETZ WER ®  WaldstraBe 53, 90763 Firth

Das Netzwerk erreichen Sie

|— _| e per Telefon: 0911/97 92 009-0
e per Fax: 0911/97 92 009-79
Netzwerk Hypophysen— und e per E-Mail: netzwerk@glandula-online.de
Nebennierenerkrankungen e.V. e Homepage: www.glandula-online.de
WaldstraBe 53
. e Unsere Bankverbindung:
90763 Furth VR Bank Metropolregion Niirnberg eG
IBAN: DE42 7606 9559 0001 0045 57
|_ J BIC: GENODEF1NEA

Glaubiger ID: DE39 ZZZ 0000 1091 487

Beitrittserkldarung Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e.V.

1 Einzelperson (Mitgliedsbeitrag von 40,- € pro Jahr)
1 Freiwillig hoherer Beitrag (_____— € pro Jahr)

Name/Vorname:

Geburtsdatum oder Geburtsjahr (bitte unbedingt angeben)

StraBe, Hausnr.:

PLZ, Ort:

Telefon:

E-Mail: Beitrittsdatum:

Der Mitgliedsbeitrag wird ausschlieBlich jahrlich entrichtet. Fir Neumitglieder gilt verbindlich das SEPA-Basis-
Lastschrifteinzugsverfahren. Die Bankdaten werden ausschlieBlich fiir den Lastschrifteinzug an die Bank tUbermittelt.

Der Mitgliedsbeitrag kann von der folgenden Bankverbindung eingezogen werden:

IBAN: BIC:

Geldinstitut:

Datum: Unterschrift:

Freiwillige Angaben (dient der Zuordnung nur fiir interne Zwecke):

Regionalgruppe oder diagnosespezifische Gruppe:

Diagnose:

Ich bin mit der Nutzung meiner Daten zum Zweck der vereinsinternen Mitgliederverwaltung fur die Dauer der Mitgliedschaft
einverstanden. Weitere Informationen zum Datenschutz und den Betroffenenrechten finden Sie auf unserer Homepage unter:
www.glandula-online.de/datenschutz

Auf der Riickeite Seite finden Sie

. die aktuellen Broschiiren des
Unterschrift: Netzwerks.

Wenn Sie das Heft nicht zerschneiden méchten, kénnen Sie den Mitgliedsantrag und die Broschiireniibersicht selbstverstandlich auch scannen
oder fotokopieren. AuBerdem ist ein direkter Online-Beitritt {iber www.glandula-online.de > Das Netzwerk > Mitgliedschaft moglich.
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Bitte senden Sie mir folgende Broschiiren/Medien zum Thema:
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. O  Hypophysen- und Nebenniereninsuffizienz — Ursachen, Beschwerden, Diagnose und Therapie

0  Hydrocortison-Ersatztherapie bei unzureichender Cortisol-Eigenproduktion
wegen einer Hypophysen- und Nebennierenerkrankung
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O

Notfallausweis fiir Patienten mit einer Hormonersatztherapie bei Erkrankungen
der Hirnanhangdriise oder der Nebennieren

Prolaktinom - Hyperprolaktindmie

Diagnoseauswesis Prolaktinom

Dokumentationsmappe Prolaktinom

Akromegalie — Informationsbroschiire fiir Patienten

Diagnoseausweis Akromegalie

Dokumentationsmappe Akromegalie

Cushing-Syndrom

Diagnoseausweis Cushing-Syndrom

Dokumentationsmappe Morbus Cushing

Operationen von Hypophysentumoren -
Hypophyseninsuffizienz E: N —j
Diagnoseausweis Hypophyseninsuffizienz

Dokumentationsmappe Hypophyseninsuffizienz

Diabetes insipidus

Diagnoseausweis Diabetes insipidus

Dokumentationsmappe Diabetes insipidus

Wachstumshormonmangel

Hypophyse
Iy [ Iy A I I Y I Y B Iy

Diagnostik und Behandlung von hormoninaktiven Hypophysentumoren
Information fiir Patientinnen und Patienten zur ANMF-Leitlinie

Q  Morbus Addison
O  Phéochromozytom und Paragangliom
§ Q  Morbus Conn
Jar WER -g, QO  Dokumentationsmappe Primérer Hyperaldosteronismus (Conn-Syndrom)
O Diagnoseausweis Morbus Conn
0  Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen bei Kindern und Jugendlichen
Q  Storungen der Pubertétsentwicklung
B8 0  Storungen der Pubertatsentwicklung — erklart fiir Jugendliche
% Q  Dr. Maus informiert - Das Kraniopharyngeom, erklért fiir Kinder und Jugendliche »
ng"s 0  Das Adrenogenitale Syndrom - Ein Ratgeber fiir Jugendliche mit klassischem 21-Hydroxylasemangel (AGS) e :
; -  Wachstumshormonmangel und Wachstumshormontherapie — vom Kind zum Erwachsenen -
paie fes II: -E’ Q0  Unsere Erfahrungen — Der Umgang von Kindern, Jugendlichen und ihren Eltern gang .
-& mit Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen L Hyl
Q Transition in der Endokrinologie ek 1Kl
Q  Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen und der Weg zur Transition — erklart fiir Jugendliche -
0  Adrenogenitales Syndrom mit 21-Hydroxylase-Defekt (AGS)
O Diagnoseausweis AGS
0  Kraniopharyngeom
9:’ O  Die Multiple Endokrine Neoplasie (MEN)
- T?_:’ 0  Diagnoseausweis MEN-1
% Q  Polyglanduléres Autoimmunsyndrom Typ 2
“ g 0  Psychische Probleme bei Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen " T ':!. J }_!_ilf.
Q Therapie mit Geschlechtshormonen (Sexualhormone) bei Patientinnen mit nachgewiesener Hypophyseninsuffizienz U H
O  Ersatztherapie bei unzureichender Testosteron-Eigenproduktion wegen einer Hypophysenerkrankung
Q

Schédel-Hirn-Trauma und dessen Folgen fiir das Hormonsystem
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Wachstumshormonmangel
kann heute zeitgemal3 therapiert werden.
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