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Endokrinologische Blickdiagnosen

Typische Zeichen erkennen

In der Endokrinologie basiert die Diagnosestellung meist auf Laborwerten. Einige Erkrankungen zeigen
sich dennoch als Blickdiagnosen oder mithilfe einfacher klinischer Tests. Dr. Julia Beck, Endokrinologie,
Diabetes und Metabolismus, Universititsspital Basel, erklirte, woran bestimmte Erkrankungen erkennbar
sind und wie man sie diagnostiziert.

Cushing-Syndrom
Das Cushing-Syndrom bzw. Hyperkortisolismus zeichnet sich
durch eine zentrale, viszerale Fettverteilung aus mit schlan-
ken Extremitaten und Muskelschwache. Weitere
Zeichen sind Striae rubrae, Pergamenthaut,
Hamatome, ein Mondgesicht, Stiernacken
und schlechte Wundheilung. Die Patien-
ten sind haufig adipds, leiden an Hyper-
tonie und (Pra-)Diabetes, haben Depres-
sionen, periphere Odeme, Akne,
Hirsutismus und Zyklusunregelmassig-
keiten. Thrombosen, Infekte, Osteopo-
rose, metabolisches Syndrom und eine
erhohte kardiovaskulare Mortalitat sind
haufige Komplikationen.
Die haufigste Ursache ist ein exo-
gener, d.h. Adrenocorticotropin(ACTH)-
unabhangiger Hyperkortisolismus, z.B. durch Langzeitthera-
pie mit Glukokortikoiden. Das viel seltenere endogene
Cushing-Syndrom mit erhéhter Sekretion von Cortisol oder
ACTH kann durch Adenome der Hypophyse, der Nebenniere
oder auch paraneoplastisch ausgelést werden.
Diagnostizieren lasst sich das Cushing-Syndrom mit dem
Dexamethason-Hemmtest, der als Goldstandard gilt. Dabei
erhalt der Patient um 23 Uhr 1 mg Dexamethason. Liegt der
Cortisol-Spiegel am nachsten Morgen um 8 Uhr > 50 nmol/|,
weist das auf eine erhéhte Cortisol-Ausschittung hin. An-
schliessende Analysen wie die freie Cortisol-Ausscheidung im
24-Stunden-Urin oder das Mitternachts-Cortisolim Speichelan
drei verschiedenen Tagen bestatigen die Verdachtsdiagnose.
Die Therapie richtet sich nach der Ursache, d.h. Adenome
der Hypophyse oder Nebennieren werden operativ entfernt.
Wichtig sind eine Thrombose- und Infektprophylaxe. Medika-
mentdse Therapieoptionen sind Kortikosteroid-Synthese-
Hemmer wie Ketokonazol, Metyrapon (Metopiron®) oder Osi-
lodrostat (Isturisa®).
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Akromegalie

Haufig werden die Zeichen einer Akromegalie erst bei augen-
falliger Vergroberung der Gesichtszlge, Vergrosserung von
Handen und Flssen wie auch haufig einer Makroglossie und
Okklusionsstorung des Kiefers infolge einer Unterkieferver-

grosserung erkannt. Die Betroffenen leiden jedoch haufig
schon lange Zeit vorher unter Kopf- und Gelenkschmerzen,
Schwitzen, metabolischem Syndrom, gegebenenfalls Hypo-
gonadismus. Auch ein beidseitiges Karpaltunnelsyndrom in
jungen Jahren sollte den klinischen Verdacht wecken.

Die Ursache der Akromegalie sind meist Hypophysenade-
nome, die zu einer Produktion von Wachstumshormon fiih-
ren und in der Leber die Produktion von Insulin-like Growth
Factor 1 (IGF-1) stimulieren. In der Folge wachsen Knochen,
Muskeln und Organe. Glukoseresistenz, metabolisches Syn-
drom und psychische Probleme sind ebenfalls mégliche Fol-
gender Akromegalie. Die Patienten leiden zusatzlich haufigan
vermehrten Kolonpolypen und erhdhtem Risiko flir ein Kolon-
karzinom.

Die Akromegalie wird anhand eines erhéhten Wachstums-
hormons im oralen Glukose-Toleranztest (75 g Glukose) dia-
gnostiziert.

Die Therapie besteht aus der operativen Resektion des
Hypophysenadenoms. Medikamentdse Therapieoptionen
sind Somatostatin-Analoga (Octreotid [Sandostatin® und Ge-
nerika], Pasireotid [Signifor®]), Wachstumshormon-Rezeptor-
blocker (Pegvisomant [Somavert®]) oder Dopamin-Agonisten
(Cabergolin [Cabaser®]).

Morbus Basedow

Auf den ersten Blick fallen diese Patienten mit Struma und
Exophthalmus auf. An den Augen zeigt sich weiter eine Lidre-
traktion. Die Augen sind gerétet und tranen, und die Patienten
berichten von Doppelbildern. Weitere Symptome eines
Morbus (M.) Basedow sind Palpitationen, Gewichtsverlust,
Schwitzen und Schlafstérungen. Thyreotropin-Rezeptor-
Autoantikorper (TRAK) stimulieren die Schilddriisenhormon-
produktion. Die Diagnose wird anhand von erniedrigtem
Thyreotropin (TSH), erhéhten Trijodthyronin(T3)- und Thy-
roxin(T4)-Spiegeln und positiven TRAK gestellt. Letztere
zeigen eine hohe Sensitivitat und Spezifitat fiir M. Basedow.
Erhohte Transaminasen, erhéhte alkalische Phosphatase,
Leukopenie und Anamie kdnnen ebenfalls vorliegen.

Bei einer endokrinen Orbitopathie, die als Komplikation
auftreten kann, sind Tranenersatz, Rauchstopp und in schwe-
ren Fallen eine hochdosierte Steroidtherapie sowie eine chir-
urgische Dekompression angezeigt.
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Auf einen Blick
Cushing-Syndrom

Akromegalie

Morbus Basedow

Hypothyreose periorbitale Gesichtsschwellung, Bradykardie,
Kalteintoleranz

Morbus Addison Hyperpigmentierung der Haut, Schwéche,
Gewichtsverlust, Hypotonie

Hypergonadotroper  Turner-Syndrom, Klinefelter-Syndrom

Hypogonadismus

Muskelschwache, Striae rubrae, Himatome,
Mondgesicht

Vergroberung der Gesichtszlige/Akren, Kopf-
schmerzen, Schwitzen, metabolisches Syndrom

endokrine Orbitopathie, Palpitationen, Schwitzen
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Als Therapie des M. Basedow ist die Behandlung mit Thy-
reostatika (Carbimazol) wahrend 12-18 Monaten angezeigt.
Das Redizivrisiko liegt bei 50%. Eine Agranulozytose als selte-
ne Nebenwirkung der Therapie muss beachtet werden. Zu
Therapiebeginn sollen die Leukozyten und Neutrophilen eng-
maschig (alle 10-14 Tage) kontrolliert werden. Treten nach
der Therapie Rezidive auf, kann eine Radiojodtherapie, die
jedoch eine allfallig vorhandene Orbitopathie verschlechtern
kann, durchgeflihrt werden. Als Alternative kann eine Opera-
tion erwogen werden.

Hypothyreose

Patienten mit einer schweren Hypothyreose kénnen eine tei-
gige Hautschwellung, insbesondere im Gesicht und periorbi-
tal, aufweisen. In schweren Fallen sind sie bradykard und
apathisch. Kalteintoleranz, Gewichtszunahme, Haarverlust
und Zyklusstérungen sowie Hyporeflexie und verlangsamte
Erholung der Reflexe sind weitere mégliche Zeichen.

Die Diagnose wird anhand des TSH- und des fT4-Spiegels
gestellt. Bei autoimmuner Ursache kénnen erhéhte Thyreo-
peroxidase-Antikorper (TPO) nachweisbar sein. Hypona-
triamie, Anamie und Hypercholesterinamie kénnen ebenfalls
auftreten. Als seltene und schwere Komplikation gilt das Myx-
6dem-Koma mit einer Mortalitat bis 15%.

Die Therapie besteht aus einer Behandlung mit Levothyro-
xin 1,6 pg/kg/Tag (Eltroxin®, Tirosint®) als Zieldosis mit lang-
samer Aufdosierung bei alteren und kardial vorerkrankten
Patienten. Besteht ein Myxddem und bei Verdacht auf weitere
Hormonausfalle muss erst eine Nebenniereninsuffizienz aus-
geschlossen werden, bevor mit Levothyroxin 300-500 g i.v.
begonnen wird, um eine Addison-Krise zu verhindern. Bei sub-
klinischer Hypothyreose wird bei einem TSH-Wert > 10 mU/l
ein Therapiebeginn empfohlen.

Bei akuter Krankheit, z.B. im stationdren Setting, kdnnen
die Schilddriisenwerte nicht sicher interpretiert werden (non-
thyroidalillness).
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Morbus Addison

Die primare Nebennierenrindeninsuffizienz ist unter anderem
erkennbar an der Hyperpigmentierung an Handinnenfalten,
Narben und Mundschleimhaut durch das Prohormon von Ad-
renocorticotropin (ACTH) (POMC). Die Patienten leiden an
Schwache, Adynamie, Gewichtsverlust, Hypotonie und zeigen
einen verminderten Insulinbedarf bei Typ-1-Diabetes oder
neue Hypoglykamien. Bei Verdacht auf M. Addison muss zeit-
nah mit einer Hydrokortison-Substitution begonnen werden,
um eine Addison-Krise zu verhindern. Elektrolytentgleisun-
gen wie Hyponatriamie und Hyperkalidmie sind weitere Kom-
plikationen.

Ein basaler Cortisol-Wert morgens um 8 Uhr < 150 nmol/l
bestatigt die Diagnose, ein Wert > 300 nmol/l schliesst sie aus.

Als mogliche Ursache fir den M. Addison gilt die Autoimmun-
adrenalitis, in selteneren Fallen liegen auch ein Nebennieren-
rindenkarzinom, Metastasen, infektiése Erkrankungen (z.B.
Tuberkulose, Zytomegalievirus) sowie infiltrative Erkrankun-
gen wie Lymphome oder Amyloidose zugrunde.

Die Erhaltungstherapie besteht aus Hydrokortison, z.B.
15-5-0 mg plus Stressprophylaxe und gute Schulung des Pa-
tienten. Bei Aldosteronmangel ist Fludrokortison (Florinef®)
0,1 mgindiziert.

Hypogonadismus

Bei weiblichen Personen zeigt sich ein hypergonadotroper
Hypogonadismus (Turner-Syndrom) in Kleinwuchs, Pterygi-
um colli, primarer Amenorrho, bikuspider Aortenklappe und
Aortenwurzeldilatation. Ursache fiir das Turner-Syndrom ist
eine X-Chromosomenanomalie (Monosomie X oder Mosaike).
Bei mannlichen Personen prasentiert sich der hypergonado-
trope Hypogonadismus (Klinefelter-Syndrom) dagegen mit
Hochwuchs und langen Extremitaten, mit Gyndkomastie und
weiblicher Fettverteilung. Es bestehen eine testikuldre Atro-
phie, eine verminderte Korperbehaarung, auch beim Bart-
wuchs. Ursache ist ein zusatzliches X-Chromosom (47, XXY,
oder Mosaike). Der mannliche Hypogonadismus wird haufig
erst bei Infertilitatsabklarung erkannt. m]
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