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o
Vorbemerkungen

-

Warum gibt es diese Patienteninformation?

Diese Patienteninformation erscheint zur erstmalig erstellten wissenschaftlichen
Leitlinie ,Diagnostik und Therapie klinisch hormoninaktiver Hypophysentumo-
ren”. Auch wenn nicht jeder einzelne Aspekt der Leitlinie hier besprochen wird,
versucht diese Patienteninformation doch alle for Patientinnen und Patienten
wesentlichen Informationen und Fakten aus der Leitlinie laienversténdlich
darzustellen. Damit soll der Patient in die Lage versetzt werden, kompetent
mitzuentscheiden, welche diagnostischen und therapeutischen MaBnahmen
ergriffen werden.

Diese Patienteninformation richtet sich somit:

 an Menschen, die an einem Hypophysentumor erkrankt sind,

* an ihre Angehérigen und Personen, die ihnen nahestehen,

* an professionelle Helfer, z. B. Vertrauenspersonen, Beratungsstellen, Ange-
hérige aller medizinischen Fachgruppen,

 ebenso wie an Fachleute innerhalb der verschiedenen Versorgungsstruk-
turen (z. B. Krankenkassen)

« und an dlle Interessierten.

Prinzipiell ist die offizielle Leitlinie frei fur alle Interessierten zugénglich

(www.awmf.org/ leitlinien/detail/ll/089-002.html und

www.endokrinologie.nef).
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Wer hat diese Patienteninformation verfasst?

Geschrieben wurde diese Patienteninformation primér von den Mitgliedem
des Netzwerks Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen, die bei der
Erstellung der wissenschaftlichen Leitlinie mitgearbeitet haben. Die Erstellung
des Textes wurde von den Mitgliedem der Leitliniengruppe begleitet, sodass
er dem neusten wissenschaftlichen Stand entspricht. Der Leitliniengruppe
gehorten neben den zwei Teilnehmerinnen aus dem Nefzwerk 21 Arztinnen
und Arzte aus neun medizinischen Fachdisziplinen und eine Psychologin an,
die zwalf Fachgesellschaften reprasentierten. Eine Auflistung der Teilnehmer-
innen und Teilnehmer sowie der Fachdisziplinen ist am Ende aufgefihrt.

Empfehlungen: Auf die Formulierung kommt es an

Wenn Sie in einer Empfehlung lesen, dass etwas gemacht oder nicht gemacht
werden ,soll”, dann heiBt das, dass es sehr gute wissenschaftliche Begriin-
dungen dafir gibt. Es handelt sich um eine starke Empfehlung.

An der Formulierung ,sollte” erkennen Sie, dass die MaBnahme aufgrund der
Erfahrungen der Experten sinnvoll ist, aber dass es bisher keine sehr guten
wissenschaftlichen Begrindungen gibt.

Wenn Sie die Formulierung, dass etwas gefan oder unterlassen werden ,kann”,
vorfinden, so geben die Experten keine Empfehlung und die Entscheidung
muss dann im Einzelfall getroffen werden.

Die Empfehlungen beruhen auf den Ergebnissen wissenschaftlicher Studien
und den Erfahrungen der Experten aus verschiedenen Fachrichtungen.

Das klingt ein bisschen kompliziert, aber nur so kann man deutlich machen,
wann eine MaBnahme durch gute wissenschaftliche Studien untersucht wurde
und wann es noch keine guten Nachweise zum Nutzen einer Untersuchung
oder Behandlung gibt.

Wir méchten, dass Sie die gleichen Empfehlungen kennen, die auch lhre Arzte
erhalten. Deshalb finden Sie diese in der Patientenbroschire entsprechend
wiedergegeben. So kénnen Sie gezielt danach fragen, was in lhrem ganz
persénlichen Fall zutreffend ist.
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Allgemeine Informationen Gber die
e Himanhangsdriise (= Hypophyse) und
’ ihre Hormone

1.1. Wo liegt die Hypophyse?
o

Die Hypophyse ist ein kleines, im Durchmesser ca. 1cm messendes Organ,
das, wie der deutsche Name Himanhangsdrise sagt, unterhalb dem Gehim
,,onhdngt”. Sie ist damit formal nicht Teil des Gehirmns, steht aber in engem
Austausch mit diesem. Sie liegt direkt hinter dem inneren Teil der Nase und
befindet sich in einer kleinen ,,Knochenousbuchtung”, dem sogenannten
Turkensattel (Sella turcia). Diese Region wird héufig von Arztinnen und Arzten
einfach Sella genannt. Oberhalb der Hypophyse liegt die Sehnervenkreuzung.
Der sogenannte Hypophysenstiel (¢hnlich dem Stiel einer Kirsche) verbindet
die Hypophyse mit einem Teil des Zwischenhirns. Dieser wird Hypothalamus
genannt und steuert unter anderem die Funktion der Hypophyse.
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Die Hypophyse ist trotz ihrer geringen GesamtgréBe in zwei Abschnitte auf-
gefeilt. Der vordere Bereich wird Hypophysenvorderlappen (auch Adeno-
hypophyse) genannt, der hintere Anteil wird als Hypophysenhinterlappen
(auch Neurohypophyse) bezeichnet. Beide Anteile haben im Kérper verschie-
dene Aufgabenbereiche.

1.2. Welche Aufgabe hat die Hypophyse?

ol
Die Hypophyse produziert Botenstoffe (Hormone), die unter anderem verschie-
dene Hormondrisen im Kérper steuem. Die Botenstoffe kénnen in den Ziel-
organen die Bildung von Hormonen férdern, aber auch hemmen. Zu den Ziel-
organen, die von der Hypophyse gesteuert werden, gehéren unter anderem
die Schilddrise, die Nebenniere, die Eierstécke und die Hoden.
Kontrolliert wird die Hormonausschittung der Hypophyse durch den tberge-
ordneten Hypothalamus.
Fur die einzelnen Hormone gibt es héufig tageszeitliche Schwankungen (so-
genannte zirkadiane Rhythmen). Die Hypophyse tberwacht die Einhaltung
dieser Rhythmen.

1.2.1. Welche Hormone bildet der Hypophysenvorderlappen?

o TSH (Thyroidea stimulierendes Hormon): Es sorgt dafur, dass die Schilddruse
zur richtigen Zeit in der richtigen Menge die peripheren, also frei im Blut
zirkulierenden Schilddrisenhormone (Tri]odthyronin (=T3), Thyroxin (=T4)) bil-
det.

o ACTH (Adrenokor’fikotropes Hormon): Es sorgt dafur, dass die Nebenniere
das kérpereigene Kortison (Cortisol) bedardsgerecht herstellt.

o hGH (englisch fir human growth hormone), menschliches Wachstumshor-
mon: Es sorgt bei Kindern fur das Léngenwachstum. Im Erwachsenenalter
beeinflusst es den Stoffwechsel unter anderem von Muskeln, Fetigewebe
und dem Knochen. hGH stimuliert, also regt in der Leber die Bildung von
IGF-I (insulinghnlicher Wachstumsfaktor (growth factor) 1) an. Weitere Ab-
kirzungen fir hGH sind STH (somatotrophes Hormon) oder GH (growth
hormone, Wachstumshormon).
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Hypothalamus

Hypophysenvorderlappen

im Hypophysenvorderlappen gebildete
Hormone

0

e FSH und LH (Follikelstimulierendes Hormon (FSH) und Luteinisierendes Hor-
mon (LH)): Diese Hormone sind unter anderem fur die Pubertétsentwicklung
mit Ausbildung der &uBerlichen Geschlechtsmerkmale und fir die Frucht-
barkeit (Fertilitét) eines Menschen verantwortlich. Beim Mann werden un-
ter Einfluss dieser Hormone die Spermien zur Reifung gebracht und das
,ménnliche Hormon" Testosteron in den Hoden gebildet. Bei der Frau wird
unter anderem der Menstruationszyklus gesteuert und die Freisetzung der
,weiblichen Hormone” Ostrogen und Progesteron reguliert.

o Prolaktin (PROL): Dieses Hormon ist fur die Reifung der Brustdrisen in
der Schwangerschaft und nach der Geburt fur die ausreichende Milchpro-
duktion verantwortlich. Welche Funkfion es beim Mann hat, ist noch nicht
endgultig aufgeklar.
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Hypothalamus

Hypophysenhinterlappen

Die im Hypothalamus gebildeten Hormone ADH und Oxytocin
werden im Hypophysenhinterlappen gespeichert

1.2.2. Welche Hormone bildet der Hypophysenhinterlappen?

Im Hypophysenhinterlappen selbst werden keine Hormone gebildet, aber er
speichert Hormone, die im Gbergeordneten Organ Hypothalamus hergestellt
werden.

* ADH: (Anfidiurefisches Hormon oder Vasopressin): Es sorgt dafur, dass Was-
serin den Nieren zuriickgehalten wird. Dadurch wird der Urin konzentrierter
und der Kérper verliert nicht zu viel Flussigkeit.

» Oxytocin: Wahrend der Geburt sorgt das Hormon fur das Zusammenzie-
hen der Gebarmutter (Uterus) und ist damit fur die Steuerung der Geburt
von groBer Bedeutung. Zusétzlich stimuliert es ebenfalls die Milchbildung.
Da es wohl auch Einfluss auf unser Sozialverhalten hat, wird es umgangs-
sprachlich haufig als ,Kuschelhormon” bezeichnet. Die genauen Zusam-
menhénge sind noch Gegenstand aktueller Forschung.
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1.2.3. Wirkungen der von der Hypophyse gesteuerten Hormone

Da viele Hypophysenhormone vor allem iber andere Hormone wirken und
bei der Behandlung eines Hypophysenhormon-Mangels meist diese nachge-
schalteten Hormone ersetzt werden, sollen deren Aufgaben hier im Weiteren
erlgutert werden.

Welche Aufgaben haben die Schilddriisenhormone im Kérper?

Schilddrisenhormone gehéren zu den lebensnotwendigen Hormonen im
Kérper.

Schilddrisenhormone wirken anregend (stimulierend) auf alle Stoffwechsel-
prozesse. Dadurch férdem sie den Energieverbrauch. Sie regeln die Tatig-
keiten des Herzkreislaufsystems und die Magen- und Darmtétigkeit. Weiter-
hin sind sie bedeutsam fur die Muskel- und Nervenfunktion, beeinflussen die
Geschlechtsdrisenfunktion und haben eine Auswirkung auf die psychische
Verfassung eines Menschen.

Ein Mangel an Schilddrusenhormon  (Schilddrissenunterfunktion; Hypothy-
reose) bewirkt, dass alle kérperlichen Vorgénge verlangsamt ablaufen. Der
Kérper verbraucht weniger Energie, ein Hauptsymptom ist die Kélteintoleranz
(Frieren), Haut und Haare veréndern sich, der Antrieb ist gemindeﬁ, manchmal
steigt auch das Kérpergewicht.

Ein Uberschuss an Schilddrisenhormon (Schilddriseniberfunktion, Hyperthy-
reose) bewirkt einen beschleunigten Stoffwechsel. Das bedeutet unter ande-
rem, dass das Herzkreislaufsystem hochtourig arbeitet. Der Energieverbrauch
ist erhsht, der Mensch kann stark schwitzen, das Magen-Darm-System arbeitet
schneller (dies @uBert sich z.B. durch Neigung zu Durchfall). Dies kann zu
Gewichtsverlust fihren.

Welche Aufgaben hat Cortisol im Kérper?

For Cortisol gilt, dass es zu den lebensnotwendigen Hormonen im Kérper
gehért.

Es gilt als Stresshormon und steuert ebenfalls verschiedene Stoffwechselvor-

gdnge. Vereinfacht gesagt hilft es dem Kérper in Stresssituationen ausreichend
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Energie, z.B. in Form von Glucose (Zucker), zur Ver{Ugung zu haben. Mit wei-
teren Hormonen ist es an der Blutdruckregulierung und dem Salzhaushalt
beteiligt.

Wichtig ist zu wissen, dass die Cortisolausschittung im Verlauf des Tages
Schwankungen aufweist. In den Morgenstunden wird die héchste Konzen-
tration von Cortisol im Blut gemessen, zum Abend hin ist der Wert deutlich
niedriger. Diese Schwankungen werden circadianer Rhythmus genannt.

Ein Mangel an Cortisol (Hypokortisolismus) bewirkt insgesamt eine Verlang-
samung des gesamten Stoffwechsels. Es kénnen Muskelschmerzen, Antriebs-
losigkeit, verminderte Leistungsféhigkeit, eine erhthte Mudigkeit und eine
reduzierte Lebensqualitét auftreten. Beim unbehandelten kompletten Mangel
kann es zu einem lebensbedrohlichen Zustand, der sogenannten Addison-
krise, kommen.

Ein Uberschuss an Cortisol (Hyperkortisolismus) bewirkt einen hohen Blutdruck,
der Zuckerspiegel ist erhtht. Dies kann zur sogenannten Stammfettsucht fih-
ren, das heiBt, der Kérper an sich wirkt odip(’js (Ubergewich’rig), die Arme und
Beine sind im Verhalinis zum Kérperstamm verhalinismaBig dinn. Es kommt zu
einem Abbau der Knochenmasse (Osteoporose). Die Muskulatur wird immer
schwéicher, die Haut wird dinner und verletzlicher. Blutergisse (Hématome)
treten schneller auf.

Welche Aufgaben hat Wachstumshormon im Kérper?

Wie der Name schon sagt, ist Wachstumshormon vor allem fir das normale
Ldngenwochstum im Kindesalter erforderlich. Aber auch im Erwachsenenalter
ist es an verschiedenen Stoffwechselprozessen beteiligt. Es regt die Leberzellen
an, den insulinghnlichen Wachstumsfaktor | (IGF-) zu produzieren. Wachs-
tumshormon ist kein lebensnotwendiges Hormon, sodass es bei einem Ausfall
beim Erwachsenen nicht immer ersetzt werden muss.

Ein Mangel an Wachstumshormonen fihrt beim Kind zum Minderwuchs.
Beim Erwachsenen wirkt sich ein Mangel sehr unterschiedlich aus. Ein Teil der
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Patienten hat gar keine Beschwerden, bei einem Teil kann es zum Beispiel
zu Muskelabbau und Leistungsschwéiche sowie Fetteinlagerungen und Ge-
wichtssteigerungen fihren.

Ein Uberschuss an Wachstumshormon bewirkt beim Kind ein gesteigertes Léin-
genwachstum und Hochwuchs. Bei Erwachsenen hingegen findet das Wachs-
tum nur noch an denjenigen Kérperteilen statt, die am weitesten vom Rumpf
entfernt sind, auch Akren genannt. Der Wachstumshormoniberschuss kann
zum Wachstum bzw. einer Vergréberung der Hénde, der FiBe, des Kinns
etc. fohren. Zusatzlich leiden die Patienten teilweise an vermehrtem Schwitzen,
Kopfschmerzen, Bluthochdruck und einer Zuckererkrankung und es kommt
hautig zu einer VergréBerung der inneren Organe; mit méglichen Komplikati-
onen wie z.B. Herzschwéiche.

Welche Aufgaben haben die Geschlechtshormone im Kérper?

Testosteron fohrt beim Mann zur Ausbildung der GuBeren Geschlechtsmerk-
male (z.B. ménnliche Kérperbehaarung, Hodenwachstum). Es ist fir eine nor-
male Spermienreifung beim Mann erorderlich. Es wirkt muskelaufbauend
und steuert die sexuelle Lust (Libido). Weiterhin wirkt es auf den Knochenstoff-
wechsel und die Blutbildung. Testosteron ist zwar nicht tberlebensnotwendig,
aber ohne Testosteron oder zu wenig Testosteron kommt es zu einer schweren
Osteoporose (Abbau der Knochenmasse) mit Frakturen (Brichen) und Mus-
kelschwund.

Erkronkungen, die zu einer vermehrten kérpereigenen Testosteronprodukﬁon
fohren, sind extrem selten. Dies kommt héaufiger beim Doping von Sportlern vor
und fohrt dort zu zahlreichen Gesundheitsschéiden, auf die hier nicht einge-
gangen werden kann.

Ein Mangel an Testosteron wird beim Mann als Hypogonadismus bezeichnet.
Der Hoden wird kleiner, die Spermienproduktion nimmt ab, es tritt eine sexu-
elle Unlust auf (Libidoverlust). Zusétzlich kommt es zur Abnahme der Muskel-
masse und die Blutbildung ist gestort.
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Bei Frauen wird ebenfalls Testosteron gebildet allerdings in deutlich niedrigerer
Konzentration als bei Ménnem. Auch bei ihnen hat das Hormon Einfluss auf
Muskeln, B|utbi|o|ung und Sexualitét. Ein Uberschuss von Testosteron bewirkt
bei Frauen eine sogenannte Verménnlichung (Virilisierung) mit Verstérkung der
Gesichts- und Kérperbehaarung (Hirsutismus), eine fiefere Stimme, Ausbleiben
der Menstruation efc.

Os’frogene und Gesfagene steuemn bei der Frau die Reifung der befruchtungs-
fahigen Eizelle in den Eierstécken, sie regeln den Menstruationszyklus und
die Schwangerschaft. Zusétzlich nehmen sie unter anderem Einfluss auf den
Knochenstoffwechsel.

Der Mangel an Ostrogenen und Gestagenen zeigt sich bei der Frau im ge-
barfahigen Alter unter anderem in einem Ausbleiben der Regelblutung (Mens-
truation), dadurch ist dann haufig eine Schwangerschaft nicht mehr maglich.
Zusétzlich fuhrt der Ostrogenmangel zur Osteoporose.

Ahnlich wie Testosteron bei der Frau vorkommt, werden Ostrogene und Ges-

tagene auch beim Mann gebildet. Allerdings wieder in deutlich niedrigerer
Konzentration.
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C
Was sind Hypophysentumoren
o und welche Beschwerden kénnen sie
- .verursachen?

2.1. Definition

ok
Das Wort ,Hypophysentumor” ist der Uberbegriff fur alle Gewebewucherun-
gen im Bereich der Hypophyse. Uber 85% dieser Tumoren sind sogenannte
Hypophysenadenome, gutartige Tumoren, die aus den Hypophysenzellen ent-
stehen. Diese Adenome kénnen die unterschiedlichen Hormone produzieren
und fohren dann teilweise zu eigenen Krankheitsbildern (z. B. Morbus Cushing
oder Akromegalie), die im Rahmen der Leitlinie und dieser Patienteninforma-
tion nicht speziell besprochen werden. Ungefshr 25-30 % der Hypophysen-
adenome produzieren keine Hormone und werden als ,hormoninaktiv’ be-
zeichnet. Sie stehen im Mittelpunkt der Leitlinie.
Neben den Adenomen gibt es im Bereich der Hypophyse andere (deutlich
seltenere) gutartige Tumoren wie Kraniopharyngeome oder Meningeome,
auf die hier genauso wenig eingegangen werden kann wie auf die extrem
selfenen bésartigen Tumoren, die deutlich weniger als 2 % der Hypophysen-
fumoren ausmachen.

Grundsatzlich unterscheidet man Tumoren von kleiner einem Zentimeter (so-
genannte Mikrotumoren bzw. I\/\ikroodenome) von Tumoren, die ein Zenti-
meter oder gréBer sind (sogenannte Makrotumoren bzw. Makroadenome).

2.2. Wie machen sich Hypophysentumore bemerkbar?

oh
Die hormoninakfiven Mikrotumore verursachen in der Regel keine oder kaum
wahrmehmbare Symptome (,Anzeichen”). Dies sind die hdufigsten hormon-
inaktiven Hypophysentumore und sie fallen immer nur zuféllig im Rahmen
einer Bildgebung aus anderen Griinden auf. Diese werden im medizinischen
Sprachgebrauch dann héufig als ,Hypophysen-Inzidentalome” bezeichnet.
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Bei den Makrotumoren (und seltener den gréBeren Mikrotumoren (= 6mm))
kann es zu einem Ausfall der Hypophysenhormone kommen. Diese kann die
gesamte Hypophyse betreffen oder nur einzelne Hormone. Die entsprechen-
den Beschwerden wurden einzeln schon unter Abschnitt 1.2.3. beschrieben.
Da sich Hypophysentumoren in der Regel sehr langsam entwickeln, entstehen
die Beschwerden meist schleichend und werden deshalb héufig nicht be-
merkt. Deshalb ist es bei einem Ausfall der Hypophyse nicht selten, dass Allge-
meinbefinden und Leistungsféhigkeit des Patienten deutlich reduziert sind, dies
auf den ersten Blick aber keinem einzelnen Organ zuzuweisen ist.

Bei hormonaktiven Adenomen fihrt unabhéngig von der GroBe das tber-
schissig produzierte Hormon zu Symptomen. Hierauf wurde bereits kurz im
Abschnitt 1.2.3. (S. 10) eingegangen.

Bei Makroadenomen stehen die Beschwerden haufig in Zusammenhang mit
der GroéBe. Auch hier gilt, dass die Symptome sich oft schleichend einstellen.
Es kommt bei den Makrotumoren auf die Néhe zu den Umgebungsstrukturen
an. Im fortgeschrittenen Verlauf und bei z.B. Druck auf die Sehnervenkreu-
zung (Chiasma opticum) kénnen sich Gesichtsfeldausfélle bemerkbar machen
und die Sehschérfe kann abfallen. Letzteres wird meistens bemerkt, wéhrend
Gesichtsfeldausfélle lange unbemerkt bleiben kénnen, da sie vor allem das
Gesichtsfeld weit drauBen betreffen. Patienten klagen mitunter, dass sie sich
starker als friher umdrehen mussen, wenn sie mit dem Auto rickwartsfah-
ren. Wenn die beiden &uBeren Gesichtsfeldhdlften ausfallen, was typisch ist,
wenn der Tumor genau auf die Mitte der Sehnervenkreuzung driickt, kann es
zu sehr eigenartigen Sehstérungen kommen. Es kénnen Objekte doppelt ge-
sehen werden, oder es fehlen einzelne Teile eines Bildes, sodass es zu Fehlemn
beim Lesen oder Arbeiten mit Zahlen kommt.

GroBe Hypophysentumoren kénnen auch Kopfschmerzen verursachen, dies ist
aber als alleiniges Symptom sehr selten.
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Untersuchungen (Diagnostik) bei
e Hypophysentumoren

GrsBe und klinische Symptome eines Hypophysentumors bestimmen das
AusmaB und gegebenenfalls auch die Reihenfolge der erforderlichen me-
dizinischen Untersuchungen. In jedem Fall werden unterschiedliche Fachéirz-
tinnen und Fachdrzte hier involviert sein und deswegen wurde in den Leit-
linien mehrfach betont, dass eine enge Abstimmung zwischen den &rzflichen
Fachdisziplinen von besonderer Bedeutung ist. So wird in der allerersten
Empfehlung der Leitlinie festgelegt, dass jeder Patient mit neu nachgewie-
senem Hypophysentumor mindestens einmal von einem interdisziplinéren,
also fachertbergreifenden Team von Arzten, die in der der Behandlung von
Hypophysentumoren Erfahrung haben, besprochen werden soll. Zu diesem
Team sollte jeweils ein Facharzt aus den Bereichen Endokrinologie (Hormone),
Hypophysenchirurgie (Gehirnchirurgie, die auf Operationen an der Hypophy-
se spezialisiert ist) und (Neuro-)Radiologie (Réntgenarzt, gegebenenfalls mit
Spezialisierung auf Veréinderungen im Kopf) gehéren. Bei gréBeren Tumoren
werden dann noch ein Augenarzt, ein Strahlentherapeut, ein Pathologe und
gegebenenfalls weitere Fachérzte benstigt. Nicht ganz einfach ist, wie man
die notwendige Erfahrung definiert. Es kann durchaus sinnvoll sein, die be-
treuenden Arzte direkt nach ihrer Erfahrung mit der Behandlung von Hypo-
physentumoren zu fragen.

3.1. Arztliche Befragung und kérperliche Untersuchung

oh
Das érztliche Gesprach und eine Untersuchung durch den Arzt stehen immer
am Anfang der Diagnostik. Hierbei ist zu kléren, welche Beschwerden der
Patient hat und ob es eventuell Auffélligkeiten gibt, die der Patient selbst noch
nicht bemerkt hat.
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3.2. Magnetresonanztomographie (MRT) zur Darstellung
@  der Hypophyse

Die MRT-Untersuchung (Kernspintomographie) ist die mit Abstand beste Még-
lichkeit, den Hypophysentumor genau darzustellen. Wenn der Hypophysen-
tumor zuféllig im Rahmen einer Bildgebung (MRT) aus anderen Grinden
aufgefallen ist, ist héufig eine Wiederholung der Bildgebung mit dem spe-
ziellen Fokus der Hypophyse sinnvoll und notwendig. In der wissenschaft-
lichen Leitlinie werden fur die durchfihrenden Radiologen/Neuroradiologen
genaue Vorschléige gemacht, wie die Bilder méglichst optimal durchgefthrt
und interpretiert werden sollen. Sollte es medizinische Grinde geben, dass
kein MRT durchgefuhrt werden kann, wird in der Regel eine CT(Computer-
Tomographie)-Untersuchung veranlasst.

3.3. Laboruntersuchung zur Bestimmung der Hormone
-

Wie in den bisherigen Abschnitten schon erklér, produziert die Hypophyse
sehr viele verschiedene Hormone und es kann im Rahmen von Hypophysen-
tumoren sowohl zu einem Hormonmangel als auch zu einer Hormoniber-
produktion kommen. Da einige Hormone im Tagesverlauf schwanken, ist in
der Regel eine Blutentnahme am Morgen erforderlich. Da nicht alle Hypo-
physenhormone sinnvoll gemessen werden kénnen, gibt die Leitlinie klare
Empfehlungen, welche Hormone in welcher Situation zu bestimmen sind.

3.4. Endokrine Funktionstests
-

Da mit einer einmaligen Blutentnahme nicht alle Hormonstérungen sicher
diagnostiziert bzw. ausgeschlossen werden kénnen, ist es teilweise notwen-
dig, dass sogenannte Funkfionsteste durchgefuhrt werden. Hierbei wird durch
die Gabe von Medikamenten (meist anderen Hormonen) Einfluss auf die
Hypophysenhormone genommen, sodass man nach emeuter Hormonbestim-
mung eine bessere Aussage Uber die Funkfion der Hypophyse treffen kann.
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Ein in der Regel bei Erstdiagnose immer notwendiger Test ist der sogenannte
Dexamethason-Hemmtest. Hierbei wird abends um 23 Uhr Dexamethason
(ein besonderes Cor’rison-Prdporot) in Form von Tabletten gegeben und am
ndchsten Morgen findet zwischen 8 und 9 Uhr eine Blutentnahme statt. Durch
diesen Test lasst sich am besten ausschlieBen, dass der Hypophysentumor
ACTH produziert.

3.5. Augendirziliche Untersuchung
]

Eine gezielte Untersuchung beim Augenarzt istimmer dann erforderlich, wenn
bei der &rztlichen Unfersuchung entsprechende Probleme aufgefallen sind
oder im MRT zu sehen war, dass der Hypophysentumor Kontakt zur Seh-
nervenkreuzung (Chiasma opticum) aufweist. Der Augenarzt prift dann neben
der Sehschérfe vor allem das Gesichtsfeld. Bei dieser Gesichtsfelduberprifung
(Perimetrie) kann nachgewiesen werden, ob Teile des normalen Umfelds nicht
mehr erkannt werden, obwohl der Patient dies selbst noch nicht bemerkt hat.
Da diese Untersuchungen fir die spétere Therapie entscheidend sind, sind sie
bei der entsprechenden Problematik genauso wichtig wie die anderen oben
genannten Untersuchungen.
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4 Behandlungsméglichkeiten bei

e hormoninaktiven Hypophysentumoren

Prinzipiell gibt es bei Hypophysentumoren unterschiedliche Behandlungen.
Gerade deswegen sei hier nochmals auf die Notwendigkeit eines interdiszi-
|o|in(’jren Vorgehens (=Absproche verschiedener Fochdrz’re) hingewiesen (siehe
hierzu auch Anfang Abschnitt 3, S. 16). Ob direkt mit einer Behandlung be-
gonnen wird, hangt von der GréBe und der genauen Lage des hormoninak-
tiven Hypophysenadenoms ab. Bei der Mehrzahl der Hypophysentumoren
kann man erst einmal abwarten und eine Verlaufskontrolle (siehe Abschnitt 5)
machen.

Wenn der Hypophysentumor dagegen sehr groB3 ist und droht, andere Struk-
turen wie zum Beispiel den Sehnerven zu schédigen, wird in der Regel eine
Operation empfohlen. Bei hormoninakfiven Tumoren ist (von wenigen Ausnah-
men abgesehen) eine medikamentsse Therapie als Ersttherapie nicht sinnvoll.
Sollte eine Operation nicht méglich sein, kann eine Strahlentherapie erfolgen.
In der Leitlinie wird fur die behandelnden Arztinnen und Arzte genauer aus-
gefuhrt, wann welche Therapie am sinnvollsten erscheint. Im Weiteren wird auf
die unterschiedlichen Therapieméglichkeiten eingegangen:

4.1. Hypophysen-Operation

Die hdufigsten Grinde fur eine Operotion sind eine (drohende) Beeintréich-
tigung des Sehvermégens, (drohende) Hypophyseninsuffizienzen oder ein
nachweisbares GréBenwachstum im Verlauf der Kontrolluntersuchungen.
Wenn es zu plétzlichen, deutlichen Sehverschlechterungen im Zusammen-
hang mit Kopfschmerzen bei bekanntem Hypophysentumor kommt, sollte
notfallméBig eine Vorstellung bei einem Neurochirurgen erfolgen, da diese
Symptome ein Hinweis darauf sein kénnten, dass der Hypophysentumor ein-
geblutet ist.
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Grundsétzlich betont die Leitlinie, dass die Operation der Hypophysenerkran-
kung von einem Hypophysenchirurgen durchgefihrt werden sollte, der eine
ausreichende Erahrung in der operativen Therapie hat, ohne hier genaue
Operationszahlen festzulegen. Es ist jederzeit méglich, den behandelnden
Arzt bzw. die Arztin direkt nach der vorhandenen Erfahrung zu fragen.

Wie wird eine Hypophysen-Operation durchgefihrt?

Die Operation an der Hypophyse erfolgt in Vollnarkose. Uber 90 % der Hypo-
physenadenome werden mithilfe des sogenannten transsphenoidalen Zu-
gangs (durch die Keilbeinhshle) behandelt. Hierbei wird eine von auBen
nicht sichtbare Knochenersffnung im Bereich der Schadelbasis durchgefihrt.
Bestimmte Tumorausdehnungen sind allerdings auf diesem Wege nicht opti-
mal erreichbar, dann kann die Entscheidung zu einem transkraniellen Zugang
getroffen werden, bei dem der Schadelknochen im Bereich der Stim- oder
Schlafenregion ersffnet wird = hier ist eine sichtbare Narbenbildung maglich.

Wie wird eine Hypophysenoperation Gber den transsphenoidalen
Zugang durchgefihri?

Heutzutage wird in der Mehrzahl der Operationen ein sogenannter fransna-
saler Zugang erfolgen, wo also durch ein oder zwei Nasengénge der Zugang
zu der Keilbeinhshle erfolgt. Hier gibt es viele Variationen im Bereich der Nase,
das Ziel sollte die méglichst geringe Beeintréichtigung der Nasenfunktion sein.
In deutlich geringerer Zahl spielt der sublabiale Zugang noch eine Rolle, wo
nach Anheben der Oberlippe oberhalb der Schneidezéhne der Einstieg in
die Schleimhaut erolgt. Beide Wege vereinen sich spétestens bei der Ersff-
nung der Keilbeinhohle. Zur optimalen Ausleuchtung des OP-Gebietes kann
entweder ein Operationsmikroskop und/oder -endoskop eingesetzt werden.
Die sogenannte Keilbeinhohle (NosennebenhéHe) wird erdffnet und die Sicht
auf den Turkensattel (Sella turcica) wird frei, hinter der die Hypophyse ihren an-
gestammten Platz hat. Nach Ersfinung des Sellaknochens sowie der dahinter
befindlichen Himhaut (Dura mater) kann dann der Tumor behandelt werden.
Da es wahrend der Operation zu einer Eréfinung des oberhalb befindlichen
Nervenwasserraumes kommen kann, ist in solchen Fallen ein wasserdichter
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Verschluss unerlgsslich. Hier gibt es

verschiedene fechnische Maglich- I STF
lseiten wie das Einbringen von Fas- j ,_.,\ .«
zie (Muskelhaut) oder Muskel vom [,
Oberschenkel, Fefigewebe vom . 8
Oberschenkel/Bauchnabel oder - !

sogenannte gestielte Schleimhaut-
lappen aus dem Bereich der Na-
senschleimhaute, gegebenenfalls
in Kombination mit Gewebekle-
ber. Zur Unferstitzung der Ein-
heilung durch Drucksenkung im
OP-Bereich wird in einzelnen Fél-

. . Transsphenoidale Operation (Zugang durch
len eine voribergehende Nerven- olrienKeF?Iberi]nl:éhle) peralion ieogang aur

wasserdrainage  (Ableitung  von

Nervenwasser) im Bereich der Lendenwirbelséule (Lumbaldrainage) einge-
bracht. Eine Tamponade der Nasengéinge (seltener inklusive der Keilbein-
hahle) kann ebenfalls Bestandteil einer OP sein.

Wie wird eine Hypophysenoperation Gber den ,transkraniellen”
Zugang durchgefihri?

Diese Operationstechnik erfolgt vor allem bei groBen, die Mittellinie und Sella
verlassenden Tumoren oder im Rahmen eines sogenannten zweizeitigen Vor-
gehens bei ausgedehnten Prozessen. Je nach Lage des Tumors kénnen un-
terschiedliche Varianten gewdhh werden, z B. subfrontal (einseiﬁg, Knochen
wird an der Stimbasis erdffnet, Sonderform st hier der Augenbrauenzugang
,,suproorbifo|”), bifrontal (zweiseitig, Stirbasis), pferiono| (einseitig, Stirn-Schla-
fenbasis). Zunéichst wird an der entsprechenden Stelle ein Hautschnitt unter
Einbeziehung kosmetischer Aspekte durchgefuhrt. AnschlieBend erfolgt das
Herausséigen eines kleinen Knochendeckels mit Ersffnung der harten Himhaut
(Dura mater). Nach Ablassen von Nervenwasser (Liquor) und unter Anhebung
des Gehims kann mithilfe eines Operationsmikroskops entlang der Schédel-
basis bis zur Hypophysenregion, die sich in der Mittellinie befindet, vorge-
gangen werden. In der Regel verlagert ein groBer Tumor die Sehnerven und
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die Sehnervenkreuzung (Chiasma op-
ficum). Ebenfalls gut sichtbar sind die
tiefen Himarterien und die Riechner
ven, welche beim Entfernen des Ade-
noms zu schonen sind. Am Ende der
Operation wird die Himhaut genaht,
der Knochendeckel in die Knochen-
licke wieder eingepasst (eingendht

oder verschraubt) und gegebenen-
falls der Kaumuskel und die Oberhaut
verndht. In Einzelféllen wird eine Drai-

nage fir ein bis zwei Tage unter der
Oberhaut be|ossen, um einen Blut-

Transkranielle Operation (Zugang durch die

erguss (Hamatom) zu vermeiden. Stimbasis)

Was passiert nach der Operation?

Die erste Uberwachung erolgt meist im Aufwachraum. Je nach Ausgangs-
situation und Art des Eingriffes kann sich ein 24-stindiger Aufenthalt auf der
Infensivstation anschlieBen. Schmerzen sind am Oberschenkel, selten an der
Nase und am Kopf méglich. Hier ist es hilfreich, dass der Patient sich recht-
zeitig bemerkbar macht, wenn die Schmerzbehandlung nicht erfolgreich ist.
Dieses reduziert den Bedarf an zusétzlichen Schmerzmitteln.

Falls Nasentamponaden eingelegt wurden, verbleiben diese fur ein bis zwei
Tage. Der Mund trocknet nach Legen von Nasentamponaden leicht aus, weil
nicht durch die Nase geatmet werden kann. Es gibt unter anderem fur diese
Situation entsprechende Befeuchtungsmih‘eL wie z.B. kunstlichen Speiche|”.
Viele Hypophysenchirurgen verzichten heute auf Nasentamponaden.

Bei einem Teil der Patienteninnen und Patienten wird man bereits wéhrend der
Operation mit einer Hydrocortisonsubstitution (Hydrocortison-Ersatztherapie)
beginnen, entweder als einmalige Infusion oder als Dauvergabe mittels einer
elektrischen Infusionspumpe (Perfusor). Dies wird der erfahrene Operateur fest-
legen.
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Welche Nebenwirkungen und Komplikationen kénnen nach der
Operation auftreten?

Zu den allgemeinen Komplikationen nach Operationen gehéren Nach-
blutungen, Blutgerinnsel (Thrombosen) oder Entzindungen (Infekte). Bei
Nachblutungen in der Tumorregion kann es zu einer Sehverschlechterung
kommen. Diese Komplikation kann die Notwendigkeit einer sofortigen Nach-
operation begrinden.

Ebenso ist eine Stérung der Hypophysenfunktion méglich. Diese kann voriber-
gehend oder seltener auch dauerhatt sein. Es kann sich um einen teilweisen
(partiellen) Verlust, aber auch um einen kompletten (totalen) Verlust der Hypo-
physenfunktion handeln. Das bedeutet, dass die Hormonbildung von einem
oder mehreren Hormonen im Bereich des Hypophysenvorder- und/oder -hin-
terlappens voribergehend eventuell auch dauerhaft kompleft ausgefallen
bzw. vermindert ist und entsprechend behandelt werden muss (siehe hier-
zu Abschnitt 6). Ist die Hypophysenfunktion bereits vor der Operation einge-
schrankt, kommt es erfreulicherweise relativ hdufig zu einer teilweisen oder
kompletten Erholung im Anschluss an eine Hypophysenoperation. Insbeson-
dere transsphenoidale Eingriffe haben das Risiko einer Liquorfistel/Undich-
tigkeit mit Ablaufen von Nervenwasser Gber die Nase, die Haufigkeit variiert
in den Literaturangaben zwischen 0,5 und 10 %. Zundchst wird meistens der
Versuch gemacht, die Fistel durch Beftruhe und Anlage einer Lumbaldrainage
zu verschlieBen. Gelingt dies nicht, kann der operative Verschluss erforderlich
werden. Bei einer transkraniellen OP kann es zur Liquoransammlung (Flissig-
keitsansomm|ung) unter der Haut kommen, die als Liquorkissen bezeichnet
wird. Sonstige neurologische Stérungen, wie zum Beispiel ein Schlaganfall,
sind selten.

Die Komplikationsrate von erahrenen Hypophysenchirurgen liegt bei trans-

sphenoidalen Operationen unter 2% und bei transkraniellen Operationen
unter 5 %.
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Was muss der Patient nach einer Operation beachten?

In den ersten vier Wochen nach der OP sollte auf eine allgemeine kérperliche
Schonung unter Vermeidung extremer Belastungen geachtet werden, da die
Wundheilung Zeit erfordert. Den Weisungen des behandelnden Operateurs,
der gegebenenfalls spezielle Einschrénkungen ausspricht, sollte Folge geleis-
tet werden. Je nach der Operationsmethode und dem Vorgehen wahrend der
Operation kénnen sich besondere Vorgaben als notwendig erweisen, wie z.B.
nach Eréfinung des Liquorraumes bei transsphenoidaler OP

4.2. Hypophysenbestrahlung
-

Wann sollte ein Hypophysentumor bestrahlt werden?

Eine Bestrahlung eines Hypophysentumors wird dann in Erwéigung gezogen,

wenn

1) ein Tumor bei der Operation nicht komplett entfernt werden konnte

2) es nach einer Operation zu einem erneuten Wachstum des Tumors kommt

3) der Tumor nur mit sehr hohem Risiko operiert werden kann

4) es aufgrund des Gesundheitszustands des Patienten Griinde gibt, die
gegen eine Operation sprechen (sogenannte Kontraindikationen)

5) der Patient eine Operation ablehnt.

Grundsatzlich gi|t, dass die Wirkung der Stroh|enther0|oie (vor allem im Ver
gleich zur Operation) in der Regel erst verzégert eintritt. Dies gilt sowohl fur die
erwinschten als auch die unerwiinschten Wirkungen.

Bei Hypophysentumoren kommen folgende Formen der Bestrahlung zum Ein-
satz:

o fraktionierte stereotaktische Bestrahlung

o stereotaktische Einzeit-Bestrahlung (sogenannte Radiochirurgie)

Beide Verfahren haben Vor- und Nachteile, und im Rahmen der Leitlinie wurde
bewusst keine eindeutige Préferenz festgelegt. Hier muss die Auswahl indivi-
duell erfolgen.
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4.2.1. Fraktionierte stereotaktische Strahlentherapie

Bei dieser Form der Bestrahlung wird in der Regel ambulant tber funf bis
sechs Wochen an jedem Werktag eine Bestrahlung durchgefuhrt. Die tégliche
Strahlendosis betragt 1,8-2,0 Gray (Gy), und die Gesamtdosis liegt Gblicher-
weise bei 45-54 Gy. Bei Gray, abgekirzt Gy, handelt es sich um die MaB-
einheit fur die angewendete Strahlendosis (Energiedosis). Die einzelne Dosis
wird als Fraktion bezeichnet.

Vor der Therapie erfolgt eine genaue Planung mithilfe der Auswertungen von
CT- und MRT-Bildem. Durch eine hochauflésende Bildgebung und préizise
Bestrahlungsplanung kann das Bestrahlungsvolumen sehr genau an die Ade-
nomform angepasst werden. In der Regel wird im Vorfeld eine ,Maske” zur
Fixierung des Schadels wahrend der Bestrahlung angefertigt, da der Kopf an
jedem Tag exakt an der gleichen Stelle liegen muss.

Die Bestrahlung selbst ist komplett schmerzfrei. Der Schadel wird mit Ganz-
kopfmasken fixiert. Mit Vor- und Nachbereitung dauert eine Bestrahlungsfrak-
tion ca. 10-15 Minuten.

4.2.2. Stereotaktische Radiochirurgie

Im Gegensatz zur fraktionierten Bestrahlung erfolgt hier die Strahlentherapie
in der Regel in einer einzigen Behandlung. Dafir ist die einmalig verabreichte
Dosis deutlich héher. Das Bestrahlungsfeld muss exakt an die Adenomform
angepasst werden. Aufgrund der nur einmaligen Bestrahlung und der préizi-
sen Strahlapplikation, also der Verabreichung des Strahls, ist hier die exakte
Lagerung des Kopfes sehr wichtig. Die Vorbereitungen und notwendigen Bild-
gebungen sind ghnlich wie bei der frakfionierten Therapie.

4.2.3. Welche Nebenwirkungen kénnen bei der Bestrahlung
auftreten?

Bei beiden Bestrahlungsformen kann es zu teilweiser oder kompletter Hypo-

physenvorderlappeninsuffizienz kommen, da bei der Behandlung auch ge-

sundes Hypophysengewebe mit Strahlung belastet wird. Sehr selten kommt es
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zu hshergradigen Gesichtsfeldstérungen und Verminderung der Sehfahigkeit
(Visusminderung). Extrem selten sind Gedéchtnisstérungen, Krampfanfélle und
Personlichkeitsveréinderungen.

Bei der Radiochirurgie kommt es teilweise kurzfristig zu Kopfschmerzen,
Schwindel und Ubelkeit.

4.3. Medikamentdse Therapie von hormoninaktiven
#  Hypophysentumoren

Wie oben schon erwshnt, spielen Medikamente in der Erstbehandlung von
Hypophysentumoren keine Rolle. Kommt es allerdings trotz Operation und
Stroh|entheropie zu einem weiteren Wachsen des Tumors, ist eine medika-
mentése Gabe zu diskutieren. Hierfir kommen in Einzelféllen die Gabe von
Dopaminagonisten — Medikamente, die die Wirkung des Hormons Dopa-
min nachahmen - und bei sehr aggressiv wachsenden Tumoren die Gabe
des Chemotherapeutikums Temozolomid in Frage. Die Datenlage zu anderen
Medikamenten ist aktuell zu gering, als dass in der Leitlinie Empfehlungen
ausgesprochen werden konnten.
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Kontrolluntersuchungen/Nachsorge bei
e Hypophysentumoren

Gewisse Kontrollen sind bei allen Hypophysentumoren erforderlich. Das Aus-
malB und die Haufigkeit der Nachsorge richten sich allerdings hierbei nach
der GréBe des Tumors und nach der gegebenenfalls erfolgten Therapie. Die
Leitlinien geben fur die unterschiedlichen Situationen jeweils Empfehlungen,
die hier kurz zusammengefasst werden.

In jedem Fall sind fur die optimale Nachsorge eine gute Zusammenarbeit und
ein gutes Mit-einander” zwischen Endokrino|ogen, Neurochirurgen, Radiolo-
gen, Augenarzt, Hausarzt und Patient (einschlieBlich gegebenenfalls seiner
Bezugspersonen) wichtig.

5.1. Nachsorge ohne vorher erfolgte Therapie

o
In dieser Situation ist die Nachsorge davon abhéngig, ob ein Mikrotumor
(<1 cm) oder ein Makrotumor (= 1 cm) vorliegt.

Bei Mikrotumoren erfolgen sowohl die Hormonkontrolle als auch die MRT-
Kontrolle zunéchst nach ca. zwdlf Monaten und anschlieBend Gber drei Jahre
einmal jghrlich. Danach werden die weiteren Untersuchungsintervalle festge-
legt.

Bei Makroadenomen soll eine endokrinologische Verlaufskontrolle zunéchst
nach ca. drei bis sechs Monaten und anschlieBend tber drei Jahre einmal
ichrlich erfolgen, bevor im Fall von konstant unauffélligen Befunden die weite-
ren Untersuchungsintervalle festgelegt werden.

Die Zeitintervalle fur die MRT-Untersuchungen héngen davon ab, ob der
Tumor Kontakt zum Sehnerv hat, und werden meist bereits nach drei bis sechs

Monaten und danach jahrlich durchgefihrt (zumindest fur drei Jahre).
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Operation eines hormoninaktiven Hypophysentumors

Endokrinologische _ | Radiologische
Nachsorge ” Nachsorge
Y Y
unmittelbare postoperative Kontrolle
nach 0-2 Wochen erste postoperative Kontrolle
kurzfristige postoperative Kontrolle nach etwa 3-6 Monaten
nach etwa 6-12 Wochen
| |
] v ] v
Hypophysenfunktion Hypophysenfunktion Tumorgewebe Tumorgewebe
unaufféllig pathologisch nicht nachweisbar nachweisbar
v ) ] v )/
mittel-/langfristige postoperative Kontrolle mittel-/langfristige postoperative Kontrolle
einmalig erst alle 6 Monate nach 2, jchrlich
nach 1 Jahr dann alle 1-2 Jahre 5 und 8 Jahren tber 5 Jahre
*so/em blande *rege/haﬂ‘ * sofern blande *sofem konstant
Verlaufskontrollen Verlaufskontrollen Verlaufskontrollen Verlaufskontrollen
beenden lebenslang lebenslang lebenslang
Y Avsnabme (Umfang individuell) (alle 5 Jahre) (alle 2 bis 3 Jahre)
Emeute Labortestung
bei verdachtiger Klinik Vorschlag der Leitlinie zur Nachsorge von Patienten nach Operation eines
oder Bildgebung hormoninaktiven Hypophysentumors (postoperativ = nach der Operation,

pathologisch = krankhaft, blande = milder Krankheitsverlauf)

5.2. Nachsorge nach Operation
b

Hierist das Ziel, frihzeitig Komplikationen oder das Wiederaufireten des Tumors
(Tumorrezidiv) oder das Wachsen eines verbliebenen Tumors zu entdecken,
damit entsprechend schnell reagiert werden kann. In der Nachsorge werden
die Hormonausfélle und die erorderliche Hormonersatztherapie regelmdaBig
Uberprift. Wichtig ist die Patientenschulung Gber die korrekte Durchfihrung
einer erforderlichen Hormonersatztherapie und tber die gegebenenfalls
erforderliche situationsabhéngige Dosisanpassung.

Da die Nachsorge in enger Absprache zwischen dem Neurochirurgen und
dem Endokrinologen erfolgen muss, hat die Leitlinie empfohlen, dass hier je-
des Zentrum seine eigenen Standards nach den lokalen Gegebenheiten fest-
legen soll. In der Regel erfolgen die ersten beiden Kontrollen innerhalb der
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ersten zwei bzw. zwolf Wochen, um unter anderen nach direkten OP—Fo|gen
und nach hormonellen Problemen zu schauen und diese entsprechend zu
theropieren (siche hierzu Abschnitt 6). Bei der Hormondiognos’rik kommen
wieder sowohl einzelne Blutentnahmen als auch gegebenenfalls Funktionstes-
te zum Einsatz (siehe Abschnitt 3.3 + 3.4).

Mit einer MRT-Untersuchung wird kontrolliert, inwieweit der Tumor komplett
entfernt werden konnte. Dies ist in der Regel erst drei bis sechs Monate nach
der Operation sinnvoll, da sich erst dann das Gewebe soweit von der Ope-
ration erholt hat und die operationsbedingten Veréinderungen (z. B. Blutreste)
verschwunden sind. Zeigt sich hierbei kein Rest- oder Rezidivtumor, ist Gblicher-
weise eine ndchste MRT-Kontrolle in zwei Jahre nach der Operation ausrei-
chend. Im weiteren Verlaut kénnen dann die Zeitintervalle weiter verléingert
werden.

Bei Nachweis eines Resttumors in der ersten MRT-Kontrolle nach der OP (post-
operativ) sollte zundchst Gber funf Jahre jchrlich eine weitere Bildgebung er-
folgen.

In allen Féllen wird aktuell noch eine lebenslange radiologische Nachsorge
empfohlen.

Liegt eine normale Hypophysenfunktion vor, wird ein Jahr nach der Operation
nochmals eine ausfihrliche Hormondiagnostik empfohlen. Ist diese ereut un-
aufféllig sind vorerst keine weiteren Kontrollen mehr erforderlich.

Zeigt sich eine Hypophyseninsuffizienz, sollte zunéichst alle sechs Monate,

spéter alle ein bis zwei Jahre lebenslang eine endokrinologische Nachsorge
erfolgen.
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5.3. Nachsorge nach einer Strahlentherapie

ok
Genau wie nach der Operation sind auch nach der Bestrahlung regelmaBige
Kontrollen erforderlich. In der Regel erfolgt hier nach ca. drei Monaten das
erste MRT. Die weiteren Infervalle missen dann im Einzelfall in Abhéngigkeit
des Befunds festgelegt werden.
Zusétzlich sind Kontrollen der Hypophysenfunktion erforderlich. Hierbei ist be-
sonders zu beachten, dass es noch viele Jahre nach der Bestrahlung zu einem
neuen Ausfall von Hypophysenhormonen kommen kann, sodass eine lebens-
lange Nachsorge durch den Endokrinologen empfohlen wird.

Im weiteren Verlauf sind augenérztliche Kontrollen notwendig. Hier legt der

Strahlentherapeut gemeinsam mit dem Augenarzt fest, wie haufig diese sein
sollen.
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6 Behandlung der Hypophyseninsuffizienz
e

In den vorangehenden Kapiteln ist schon mehrfach aut die Hypophyseninsuffi-
zienz eingegangen worden. Da gerade die Therapie dieses Hormonmangels
for den Patienten besonders wichtig ist und er hierbei eine sehr aktive Rolle
spielen muss, soll das entsprechende Management hier nochmals ausfihrlich
erlautert werden. Aus diesem Grund éndert sich jetzt die Schreibweise und der
Patient wird direkt angesprochen.

In den Leitlinien wird mehrfach klar formuliert, dass Sie als Patient ausfohr-
lich zur Hypophyseninsuffizienz informiert und im Falle eines Hormonmangels
geschult werden missen. Zusdtzlich erfolgt ein expliziter Verweis auf diese
Patienteninformation.

Die Hypophyseninsuffizienz kann, wie schon beschrieben, partiell (nicht alle
Hormone ausgefallen) oder total (alle Hormone ausgefallen) vorkommen. Ak-
tuell kénnen fast alle Hormone, insbesondere die lebensnotwendigen, durch
eine tdgliche Einnahme bzw. Injekiion ersefzt werden. Diese Medikamente
sind den kérpereigenen Hormonen angeglichen bzw. nachgebildet. Sie die-
nen zur Substitution, also dem Ersetzen der fehlenden oder ungenigend ge-
bildeten kérpereigenen Hormone.

Bei einer sich entwickelnden Hypophyseninsuffizienz zeigt sich erfahrungsge-
méB eine gewisse ,Reihenfolge”, nach der die Hormonachsen nacheinander
ausfallen. Wichtig ist zu wissen, dass es nicht zwingend so erfolgen muss!

Heufig ergibt sich bei einer sich entwickelnden Hypophyseninsuffizienz, dass
nacheinander zundchst das Wachstumshormon, dann die Achse fur die
Geschlechtshormone ausgeféllt. Danach folgen die Achse des Schilddrisen-
hormons und zuletzt die Achse fir das Cortisol.
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6.1. Mangel an Cortisol
sh

Wie bemerke ich, dass mein Kérper zu wenig Cortisol produziert?

Auf einen Cortisolmangel kénnen folgende Anzeichen (Symptome), die sich im
Normalfall allmahlich entwickeln, hindeuten:

Chronische, im Verlauf stérker werdende Mudigkeit, Appetitiosigkeit, Ge-
wichtsverlust, Ubelkeit, Erbrechen, Durchfall, niedriger Blutdruck (Hypotonie),

leistungsschweéiche, Unterzuckerungen  (Hypoglykémie), Teilnahmslosigkeit
(Apathie).

Neben allgemeinen Symptomen, die auf einen Cortisolmangel hindeuten
kénnen, gibt es Anzeichen, die auf eine drohende ,Addison-Krise” (p|('jtz|icher
und gefshrlicher Mangel an Cortisol, dem kérpereigenem Cortison) hinweisen
kénnen.

Ein Cortisolmangel kann sich schleichend, aber auch rasch (akut) entwickeln.
Beim akuten Abfall des Cortisols treten oft I\/\Udigkeit, Leisfungsobfo”, Kraft-
losigkeit, Hypotonie und im Weiteren eine Reduzierung der Himleistung (kog-
nitive Einschréinkungen) auf.

Es gibt bei vielen betroffenen Menschen héiufig sehr persénliche Warnzeichen,
an denen eine Unterversorgung mit Cortisol zu erkennen ist. Durch eine Selbst-
beobachtung und dann durch das Fohren eines Symptomtagebuchs kénnen
diese persénlichen Anzeichen herausgefiltert werden.

Als Beispiele sei hier eine plétzlich auftretende starke Speichelbildung oder
ein sehr haufiges, kaum zu stoppendem Géhnen zu erwdhnen.
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Wie erfolgt die Behandlung, wenn mein Arzt bzw. meine Arztin
festgestellt hat, dass mein Kérper zu wenig oder Gberhaupt kein
eigenes Cortisol produziert?

Es erfolgt eine lebensnotwendige Hormonersatztherapie (Substitution) mit
Hydrocortison.

Hydrocortison ist identisch zu dem kérpereigenen Cortisol und st keinesfalls
einfach so durch andere ,Corfison-Préparate” ersetzen. Wenn eine Ums’re”ung
durchgefuhrr wird (was im Einzelfall sinnvoll sein kann), muss eine Dosisan-
passung vorgenommen werden, da die meisten anderen ,Cortisonpréiparate”
deutlich starker wirksam sind.

Was muss ich bei der Hormonersatztherapie mit Hydrocortison beachten?

Das Ziel bei einer diagnostizierten sekundéren Nebenniereninsuffizienz ist die
Vermeidung von Addison-Krisen. Die Addison-Krise ist eine seltene Komplika-
fion der Nebenniereninsuffizienz mit Sterblichkeitsrisiko (Mortalitétsrisiko). Eine
Krise wird durch Cortisolmangel ausgelést, der zu spét oder verzégert behan-
delt wird. Eine schnelle und ausreichende Verabreichung von Hydrocortison
kann hier lebensrettend sein. Wichtige Anzeichen einer Addison-Krise sind im
Allgemeinen Ubelkeit, Erbrechen, Bauchschmerzen bis hin zur Schocksympto-
matik. Zur Vorbeugung und Erlangung von Sicherheit im Umgang mit der
Selbstinjektion von Hydrocortison steht ein Schulungsprogramm zur Verfigung.
/7
Benétige ich bei der Hormonersatztherapie NOTFALL-AUSWEIS

1ir Patlasten mAl alndr Hormenersataharaple bel
. 0 . . 9 oder der
mit Hydrocortison einen Notfallausweis? e
for patients .llhnrnnﬂ::::ll;:;::;::‘nr;!?nm o diseases

Dieser Patient leidat an einer Insutliziens des

JO! hypogtysiren-advenzlen Systems, d. h. einem Manged an Cortisal,
This person bs sutfering from a disease of the pituitary-adresal system.

Der erforderliche Notfallausweis dient zur ra- ‘e ows s o oo

QENCY ETPIUR OF 5UPS TEC with him /het.

schen Identifikation der betroffenen Patienten

durch das medizinische Fachpersonal. Wir emp- NETZWERK

fehlen hierzu den mit der Deutschen Gesellschaft T M Mo

fur Endokrinologie abgestimmten Notfallausweis Sochse

vom Netzwerk fir Hypophysen- und Neben- I o e R R

oder ginen Notarzt kontaklieren.

nierenerkrankungen e.V, da dieser inzwischen
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bei Rettungssanitéitern und Notdrzten bekannt gemacht wurde. Der Notfall-
ausweis kann direkt beim Netzwerk (www.glandula-online.de) kostenfrei be-

zogen Werden.

Wie sollte mein Notfallset ausgestattet sein?

Ein Notfallset enthalt eine Hydrocortison-Ampulle (2 ml), die 100 mg Wirkstoff-
geho|’r aufweist. Diese kann in das Unterhoutfeh‘gewebe (subkuton), in den
Muskel (intramuskulér) oder vom Arzt/Arztin bzw. Fachpersonal in die Vene
(infravenss) verabreicht werden. Ebenso werden eine 2 ml fassende Spritze
sowie eine Aufziehnadel (zur Entnahme der Flussigkeit aus der Ampulle) und
eine Injektionskanile (zum Spritzen in den Kérper) benstigt.

Zusatzlich sollte der Patient 100 mg Prednison-Zépfchen, die in den After einge-

fohrt werden konnen (rekto-
le Suppositorien), in seinem
Notfallset  vorrétig haben.
Dies kann er verwenden, wenn
der Ausléser der Addison-
Krise kein Magen-Darm-Infekt
(gastro-intestinaler Infeki) ist.
Patienten und/oder die Be-
zugsperson sollen in der
endokrinologischen Praxis in
der Eigeninjektion von Hydro-
cortison geschult werden. Da-
durch erhsht sich die Sicher-
heit in der Verabreichung des
Medikamentes im  Notfall,
wenn nicht direkt medizini-
sche Hilfe zur Verfigung steht
bzw. die Zeitspanne bis zum
Eintreffen medizinischer Hilfe
Uberbrickt werden muss.

Notfallset
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Warum sollte ich eine Schulung besuchen?

Eine strukturierte Patientenschulung, gemeinsam mit einer Bezugsperson, fihrt
zu einer Verbesserung des Selbstmanagements mit Verringerung der Zahl von
Noffallsituationen und bedrohlichen Addison-Krisen und damit oft zu einer
verbesserten Lebensqualitét.

Dafir steht seit 2014 das Nebennierenschulungsprogramm der DGE zur Ver-
fugung. Durch Absolvieren dieser standardisierten Patientenschulung werden
Sie in die Lage versetzt, durch die Erkennung und Uberwachung lhrer Symp-
tome und der adéquaten Selbstanpassung der Medikamente, Symptome ei-
nes Corﬂso|m0nge|s zu erkennen, zu bewerten und sofort lhr Handeln danach
auszurichten. Dieses erfolgt mit der Absicht, eine aktive Unterstitzung bei der
Bewziltigung ihrer chronischen Erkrankung zu geben. Verschlechterungen sind
idealerweise durch eine rechtzeitige Therapieanpassung zu beherrschen. Sie
lemen die Wirkung und unerwiinschte Effekte lhrer Medikamente kennen und
werden in die lage gebracht, diese Medikamente konkret in notwendigen
Situationen anzuwenden. Ebenso werden Sie angeleitet, SelbsthilfemaBnah-
men bei einer drohenden Addison-Krise korrekt einzusetzen. Dazu erhalten
Sie einen Notfallplan sowie die Verordnung der dafir erforderlichen Notfall-
medikamente. RegelméBige Nachschulungen sind empfehlenswert.

Die Bezugspersonen sind ausdriicklich (explizit) Gber die wéhrend einer Hor-
monmangelsituation erforderlichen Handlungen zu informieren. Eine ange-
messene (addquate) Kenntnis der akuten Notfallsituationen ist zu gewdihrleis-
ten, vor allem, um die mégliche Notwendigkeit eines Notrufs zu realisieren.

6.2. Mangel an Schilddrisenhormon

oh
Wie bemerke ich, dass mein Kérper zu wenig Schilddrisenhormon
produziert?

Anzeichen eines Mangels an Schilddrisenhormon kénnen Gewichtszunah-
me, Mudigkeit, Antriebsmangel, Frieren, trockene, raue Haut, Verstopfung
(Obstipation), langsamer Herzschlag (niedriger Puls, Bradykardie) und de-
pressive Stimmung sein. Zuséitzlich kann es zu chronischer Midigkeit, einem
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Erschépfungssyndrom (Fatigue), Ausbleiben der Regelblutung (Amenorrhoe)
und Muskelschmerzen kommen. Ein Mangel an Schilddrisenhormon, die
Hypothyreose, fohrt zu einer Ver|ongsomung des gesamten Stoffwechsels des
Organismus. In schweren Féllen kann dies bis zum Koma und zum Tod fishren.
Ein leichter Mangel an Schilddrisenhormon ist nicht unmittelbar lebens-
bedrohend, bewirkt aber eine erhebliche Verminderung von Lebensqualitat,
lebensfreude und langfristig negative Auswirkungen auf den Organismus bis
zu einer verkirzten Lebenserwartung. So sollfen Sie auch bei Beginn einer
Psycho- bzw. Pharmakotherapie der Depression lhre Schilddrisenfunktion tes-
fen lassen, denn Antriebslosigkeit und depressive Stimmung kénnen Folgen
einer Schilddrisenunterfunktion sein.

Wie erfolgt die Behandlung, wenn mein Arzt festgestellt hat, dass
mein Kérper zu wenig oder Uberhaupt kein eigenes Schilddriisen-
hormon produziert?

Die Behandlung ist sehr einfach und geschieht durch die Einnahme von
Schilddrisenhormonen, in der Rege| durch T4 (Levothyroxin). Das als Tablette
zugefihrte Hormon entspricht in Aufbau und Funktion dem kérpereigenen
Hormon. Es braucht zu Beginn eventuell Monate, bis der Arzt die optimale
Dosis gefunden hat. Selten ist eine Kombinationstherapie mit [T4 und LT3 nétig.
Wichtig ist es darauf zu achten, dass bei einem Herstellerwechsel des Medi-
kamentes, auch bei gleichbleibender Wirkstoffstéirke eine Uberprifung der
Blutkonzentration des zugefihrten Hormons nach ca. vier Wochen erfolgt.

Die Einnahme erfolgt in der Regel lebenslang.

Vor der Hormonersatztherapie mit Schilddrisenhormon sollte Thr Arzt immer
einen Corfisolmangel ausschlieBen.

Wann und wie sollte ich mein Schilddriisenhormon einnehmen?

Die Einnahme der Tablette erfolgt fruh morgens eine halbe Stunde vor dem
Frihstick, da Nahrung die Hormonaufnahme ins Blut behindem kann. Eine
Gabe spat abends mit geniigend Abstand nach dem Abendessen ist még-
lich. Nach der Einnahme morgens muss nicht unbedingt gefrihstickt wer-
den. Falls die Tablette einmal vergessen wurde, erfolgt keine nachtrégliche
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Einnahme. Die néchste Einnahme der Tablette erfolgt in dem vorgegebenen
Einnahmerhythmus. Die Wirkung des Hormons hélt léinger an und der Abfalll
des Wirkstoffspiegels bei einem einmaligen Vergessen der Einnahme kann
vernachléssigt werden.

6.3. Mangel an Geschlechtshormon

o
Wie bemerke ich, dass mein Kérper zu wenig Testosteron oder
Ostrogen produziert?

Anzeichen kénnen Verlust bzw. Abnahme der Achsel- und Schambehaarung,
trockene Schleimhaut, Hitzewallungen, Stimmungsschwankungen und Osteo-
porose sein. Bei der Frau kommt es zum Ausbleiben der Regelblutung, Zyklus-
stérungen oder zur Unfruchtbarkeit. Beim Mann kann sich der Mangel in Form
von Libido- und Potenzverlust und Unfruchtbarkeit zeigen.

Wie erfolgt die Behandlung, wenn mein Arzt festgestellt hat, dass
mein Kérper zu wenig oder Gberhaupt kein eigenes Testosteron/
Ostrogen produziert?

Bei Madchen/Frauen im geschlechtsféhigen Alter sollte eine Hormonersatz-
therapie mit Ostrogen und Gestagen (Gelbkérperhormon) begonnen werden.
Die Monatsblutung kann darunter wieder einsetzen. Bei Frauen ohne Gebar-
mutter wird nur Ostrogen gegeben. Die Therapie sollte bis ca. zum 50. Lebens-
jahr erfolgen. Die Entscheidung, ob im weiteren Verlauf eine Hormontherapie
in der Menopause sinnvoll sein kann, hangt von den Beschwerden ab und
unterscheidet sich nicht von der bei einer gesunden Frau.

Die Ostrogene kénnen als Tabletten, Gel oder Pflaster verabreicht werden.
Kontrolluntersuchungen beim Gynéikologen sollten Sie einhalten. Eine Schwan-
gerschaft ist mit einer Hypophyseninsuffizienz méglich: Stimulationsspritzen mit
FSH und LH werden dann téglich gespritzt, manchmal erfolgt die Behandlung

Uber eine Hormonpumpe.
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Beim Mann wird Testosteron entweder als Gel auf die Haut oder als intramus-
kulare (i. m.) Injektion gegeben. Bei Kinderwunsch wird zur Spermienproduk-
tion ebenfalls mit LH und FSH stimuliert. Kontrolluntersuchungen beim Uro-
logen sollten Sie einhalten.

6.4. Mangel an DHEA und Wachstumshormon

il
In sehr seltenen Féllen kann sich auch ein Mangel an Wachstumshormon und
DHEA hinsichtlich der Lebensqualitéit unginstig auswirken und sollte dann
substituiert werden.

6.5. Mangel an ADH = Diabetes insipidus centralis
dh

Was macht ADH (Vasopressin) in meinem Kérper?

ADH (Vasopressin) regelt die Wasserausscheidung an der Niere und hélt an
der Niere Wasser zuriick. Bei Durst gibt die Hypophyse Vasopressin ins Blut
ab. Dadurch wird an der Niere die Urinausscheidung gehemmt. Bei groBer
Flussigkeitszufuhr wird die Freisetzung von Vasopressin unterdriickt. Es kommt
zur Ausscheidung von groBen Urinmengen (erkennt man daran, dass der Urin
sehr hell ist).

Neben dem groBen Flussigkeitsverlust kommt es dadurch zu einem Verlust
von lebensnotwendigen Blutsalzen (Elektrolyte) wie Natrium (,Salz*), Kalium,
Calcium. Dieses kann unter anderem zur Bewusstlosigkeit, zu zentralen
Krampfanféllen und Herzrhythmusstérungen fihren.

Ein ADH-Mangel kann auch nur voribergehend nach einer Hypophysen-
Operation auftreten.
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Wie bemerke ich, dass mein Kérper zu wenig ADH (Vasopressin)
produziert?

Etwa ein Drittel der Patienten entwickelt unmittelbar nach einer transsphenoi-
dalen Operation eines Hypophysenadenoms eine vorribergehende Polyurie
(extrem hohe Wasserausscheidung mit Urinmengen von 5-25 | pro 24 Stun-
den). In den ersten drei Tagen nach einer Operation benétigen ca. zwei Drittel
dieser Patienten eine Behono”ung mit Vasopressin (DDAVP). Am dritten Tag
nach der Operation zeigen nur noch weniger als ein Finftel dieser Patienten
vermehrte Urinmengen.

Die erheblichen Wasserverluste regen das Durstgefihl an und bewirken eine
Steigerung der Wasseraufnahme (Polydipsie = vermehrtes Durstgefihl).
Leitsymptome des ADH-Mangels sind die bestehende (persistierende) Polyurie
mit Durst und vermehrtem Trinken. Indirekte Symptome dieser Wasserverlus-
te sind Schwindel, Blutdruckschwankungen, Abnahme der Leistungsféhigkeit,
trockene Haut und Schleimhaut, Verstopfung, Gereiztheit und durstbedingte
Schlafstérungen, da mit dem Urin die lebensnotwendigen Blutsalze (Elekiro-
|yfe) ausgeschwemmt werden

Wie wird ein Mangel an ADH (Vasopressin) festgestellt?

Die Diagnose erfolgt meistens Gber Funkfionstests, die in einem Krankenhaus
durchgefuhrt werden. Neben dem friher tblichen Durstversuch tber 16 Stun-
den kommen heute noch andere (kirzere) Tests infrage, die Ihr Endokrinologe
mit lhnen besprechen wird.

Wie wird ein Mangel an ADH (Vasopressin) behandelt?

Es erfolgt eine Hormonersatztherapie mit Desmopressin (DDAVP). Das Hormon

kann in Form von Tabletten, Nasenspray oder mit speziellen Nasentropfen
(Rhinyle) ersetzt (substituiert) werden.
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Welche Nebenwirkungen kénnen bei der Behandlung mit ADH
auftreten und was sollte ich bei der Behandlung beachten?

Im Allgemeinen hat die Behandlung wenige Nebenwirkungen. Unmittelbar
nach der Medikamenteneinnahme sollten sie keine groBen Mengen an Flis-
sigkeit trinken! Bei Schnupfen kann die Wirkung des Medikamentes friher
nachlassen. Eine Uberdosierung kann sich mit Kopfschmerzen bemerkbar
machen, sehr selten sind Krampfanfélle. Bei sportlicher Aktivitéit sollten Sie
mehr trinken! Wenn der Urin sehr hell ist (fast durchsichﬁg), ist die Wirkung
von Desmopressin nur noch sehr gering.

Generell sollte der Patient auf seine tégliche Flussigkeitszufuhr und Urinausfuhr
achten.

Gegebenenfalls wird diese Zufuhr und Ausfuhr mittels Messbecher tber 24
Stunden gemessen (Flussigkeitsbilanzierung).

Das Hormon ist lebensnotwendig, daher mussen Sie immer lhren Notfallaus-
weis mit sich fuhren!

Welche Komplikationen kénnen beim Diabetes insipidus
(ohne Behandlung) auftreten?

Ein unbehandelter Diabetes insipidus centralis kann zu einem erhshten
Gehalt an Natrium im Blut (Hypernatrinéimie) fohren. Dieser bewirkt eine Ver-
anderung der Elektrolytbalance in den Gehimnzellen und kann in seltenen
Fallen zu neurologischen Symptomen wie Bewusstseinstribung, Verwirtheit
und Muskelkréimpfen bis zum Kollaps fihren. Die Behandlung muss dann auf
Intensivstation erfolgen.
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7 Weitere (allgemeine) Empfehlungen
g s e

Jeder chronisch erkrankte Patient mit seltenen Erkrankungen braucht wesent-
liche Unterlagen, die vollsténdige Angaben zu seiner Erkrankung, deren Ver-
lauf und dem behandelnden Arzt enthalten, zur eigenen Verfigung. Sie soll-
ten diese Unterlagen mit Wissen einer Bezugsperson an einem festen Ort bei
sich deponieren. Es gibt hierfir schon spezielle Konzepte und unterstitzende
MaBnahmen, wie z.B, dass Hinweise zur Erkrankung und Medikation bzw.
auf den Or, an dem sich weitere Unterlagen befinden, in einer speziellen
Schraubdose im Kihlschrank deponiert werden und ein Aufkleber an der
Kuhlschranktor darauf hinweist.

Die wissenschaftliche Leitlinie hat deshalb klar formuliert, dass alle behandeln-
den Arzte die entsprechenden Unterlagen immer dem Patienten aushdndigen
sollen. Sollte dies einmal vergessen werden, bitten Sie den Arzt einfach darum.
Bei anstehenden &rzilichen Kontakten sollten Sie diese wesentlichen Unterla-
gen mit sich fuhren, insbesondere bei Krankenhausaufenthalten und in Not-
fallsituationen.

Die mitgefihrten Unterlagen biefen lhnen Sicherheit in einer aufregenden
Situation, die notwendigen Angaben zu ihrer Erkrankung machen zu kénnen
und dariber hinaus, trotz der seltenen Erkrankung, sicher versorgt zu werden.
Es wird immer wieder Situationen geben, in denen die Erkrankungen im Not-
fall nicht sofort erkannt werden bzw. bekannt sind und sich so ein Zeitverlust in
der gegebenenfalls notwendig gewordenen Sofortbehandlung zeigt.

Welcher Arzt ist auf Hypophysentumoren spezialisiert?

Obwohl es keine Daten dazu gibt, ob eine Behandlung in einem speziali-
sierten Zentrum zu einem messbaren Nutzen fur den Patienten fohrt, so sind
die Mitglieder der Leitliniengruppe hiervon Gberzeugt. Einschréinkend muss
allerdings gesagt werden, dass es keine gute Definition eines solchen auf
Hypophysenerkrankungen spezialisierten Arztes oder Zentrums gibt. Ein gutes
Merkmal ist, wenn Arzte der verschiedenen Fachdisziplinen eng miteinander
zusammenarbeiten.
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£ Selbsthilfegruppen
o

Gibt es fir meine Erkrankung eine Selbsthilfegruppe?

Fur Patienten mit Hypophysenerkrankungen und deren Angehérige gibt es ein
Netzwerk. Dieses Netzwerk wurde als gemeinnitziger Verein von betroffenen
Menschen, deren Angehérigen und Arzten gegrindet.

Es besteht seit 1994 und heiBt Netzwerk fir Hypophysen- und Nebennieren-
erkrankungen e.V. (www.glandula-online.de).

Insgesamt gibt es zurzeit ca. 35 Regionalgruppen, in denen Menschen mit
Erkrankungen aus dem Hypophysen- und Nebennierenbereich und deren
Bezugspersonen sich austauschen und gegenseitig unterstitzen. Auch fur
Kinder und Jugendliche gibt es entsprechende Gruppen. Mitilerweile existiert
zudem eine Anbindung an intemationale Netzwerke.

Das Nefzwerk hat einen wissenschaftlichen Beirat, der aus Arztinnen und
Arzten bestehend in medizinischen Fragen den Verein berét und bei der Mit-
gliederzeitschrift GLANDULA sowie bei der Infernetseite des Vereins mit medi-
zinischem Wissen zur Seite steht.

Das Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e.V. setzt sich

neben der Férderung des Austausches unter Betroffenen und deren Bezugs-

personen folgende Ziele:

o Hilfe zur Selbsthilfe bei Betroffenen durch Férderung des Kontaktes mit
anderen Patienten und Arzten

e Erstellung und Verteilung von Informationsmaterial fir Betfroffene, deren
Bezugspersonen, dffentliche Institutionen und Therapeuten

o Unterstitzung der Forschung auf dem Gebiet der Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen

« Férderung von Seminaren und WeiterbildungsmaBnahmen fir Betroffene,
deren Bezugspersonen und Arzte
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Die Unterstitzung im Selbstmanagement durch eine Selbsthilfegruppe (wie
z.B. das Netzwerk fur Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen) ist for
viele Patienten eine groBe Hilfe.

Im Bereich des Netzwerkes gibt es zahlreiche Informationsbroschiren zu den
unterschiedlichsten endokrino|ogischen Krankheitsbildern, bezogen auf Sto-
rungen in der Hypophysen- und/oder der Nebennierenfunktion (siehe hierzu
auch Abschnitt 9). Daneben wird zweimal im Jahr eine hochaktuelle I\/\i’rg|ie-
derzeitung mit wissenschaftlichen Artikeln und Edahrungsberichten herausge-
geben.

Einmal im Jahr veranstaltet das Netzwerk einen Gberregionalen Hypophy-
sen- und Nebennierentag mit unterschiedlich gewéhltem Schwerpunkt rund
um Erkrankungen aus dem Hypophysen- und Nebennierenbereich. Von vie-
len Regionalgruppen wird einmal im Jahr ein regionaler Hypophysen- und
Nebennierentag organisiert.

Im Rahmen der sogenannten Hormonwoche, organisiert von der DGE (Deut-
sche Gesellschaft fir Endokrinologie), unterstitzen Mitglieder der Selbsthilfe-
gruppen (Regionalgruppen) die Veranstaltungen bzw. stellen sie ihre Arbeit fir
und mit den Patienten und ihren Bezugspersonen vor.

Im Rahmen der sogenannten Endokrinologieassistenten-Ausbildung der Deut-

schen Gesellschaft fir Endokrinologie (DGE) prémiert das Netzwerk die drei
besten Facharbeiten aus den jeweiligen Abschlusskursen.
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So profitieren Sie von der Mitgliedschaft

oh

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e.V.
WaldstraBe 53
90763 Firth
Telefon: 0911/97 92 009-0
E-Mail: netzwerk@glandula-online.de
e ®achse

Internet: www.glandula-online.de ot b B L
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Austausch mit anderen Betroffenen, Arzten und Experten

Durch unsere groBe Zahl an Regionalgruppen finden Sie bestimmt auch
Veranstaltungen in lhrer Néhe. AuBerdem kénnen Sie sich im Internet
in unseren vielféltigen Foren, die nur Mitgliedemn zur Verfigung stehen,
austauschen.

Broschiren
Eine groBe Auswahl an Broschiren zu Krankheiten und Behandlungs-
moglichkeiten kann kostenlos bestellt werden.

Mitgliederzeitschrift GLANDULA

Mitglieder erhalten die GLANDULA, unsere Patientenzeitschrift mit Ver-
sffentlichungen renommierter Forscher und Spezialisten, 2x jéhrlich kosten-
los und frei Haus zugesandt. Jede GLANDUIA enthélt auch das GLANDU-
linchen, eine integrierte Zeitschrift, die sich speziell mit Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen bei Kindem und Jugendlichen befasst.

geschitzter Mitgliederbereich im Internet
In unserem nur fir Netzwerk-Mitglieder zug@nglichen geschitzten Internet-
bereich erhalten Sie wertvolle Informationen.

Mitglieder erhalten fir Netzwerk-Veranstaltungen, z B. den jéhrlichen

Uberregionalen Hypophysen- und Nebennierentag, erméBigte Kondi-
tionen.

Mitglied der ACHSE
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Informationsbroschiiren des Netzwerkes fir Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen fir Patienten, deren Bezugspersonen
und Fachpersonal

 Hypophysen- und Nebenniereninsuffizienz - Ursachen, Beschwerden,
Diagnose und Therapie

o Wachstumshormonmangel

« Hypophyseninsuffizienz bei Erwachsenen

« Diabetes insipidus

o Therapie mit Geschlechtshormonen

« Operationen von Hypophysentumoren

e Morbus Cushing

« Akromegalie

o Prolaktinom

und weitere ...

Diese Broschiren sind erhéiltlich unter:
glandula-online.de/downloads/broschueren.html

Beim Netzwerk sind auch Dokumentationsmappen und Diagnoseausweise
zur Hypophyseninsuffizienz und zu anderen Krankheitsbildern erhdltlich.

Informationsbroschiren fiir Patienten der Deutschen Gesellschaft fir
Endokrinologie

e Hormongesteuert?!

« Die Himanhangdrise

o Hypophysentumor—Operoﬁon

e Kortisol = Regulation und Substitution

o Schilddrisenhormon — Regulation und Substitution
* Testosteron — Regulation und Substitution

» Wachstumshormon — Regulation und Substitution

e Morbus Cushing (Cushing-Syndrom)
Diese Broschiren sind erhéiltlich unter: endokrinologie.net/broschueren.php
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Folgende Fachgesellschaften und deren Mandatstréiger haben an der

eigentlichen Leitlinie aktiv mitgewirkt:

Fachgesellschaft

Arbeitsgemeinschaft Hypophyse der
Deutschen Gesellschaft fir Endokrinologie
(AG Hypophyse)

Berufsverband deutscher Internisten (BDI)

Deutsche Gesellschaft fur Radioonkologie
(DEGRO)

Deutsche Gesellschaft fuir angewandte
Endokrinologie (DGAE)

Deutsche Gesellschaft fur Endokrinologie
(DGE)

Deutsche Gesellschaft fir Innere Medizin

(DGIM)

Deutsche Gesellschaft fir Neurologie
(DGN)

Deutsche Gesellschaft fir Neurochirurgie

(DGNQ)

Deutsche Gesellschaft fir Neuropatholo-
gie und Neuroanatomie e.V. (DGNN)

Deutsche Gesellschaft fur Neuroradiologie

(DGNR)

Deutsche Gesellschaft fur Psychologie
(DGPS)

Deutsche Ophthalmologische Gesellschaft
(DOG)

Netzwerk Hypophysen- und Neben-

nierenerkrankungen e.V.

Aufstellung der an der Leitlinienerstellung m

Timo Deutschbein, Jérg Flitsch,
Ulrich J. Knappe, Wolfgang Saeger

Cornelia Jaursch-Hancke

Nils H. Nicolay

Jorg Bojunga, Michael Buchfelder
Martin Fassnacht, Comelia Jaursch-Hancke,
Matthias M. Weber

Martin Reincke

llonka Kreitschmann-Andermahr

Rudiger Gerlach, Jirgen Honegger,
Gerhard Horstmann

Arend Koch, Werner Paulus

Manuel Schmidt

Beate Ditzen

Wolf Lagréze, Helmut Wilhelm

Elfiede Gertzen, Mirjam Kunz

itwirkenden Fachgesellschaften (in alphabeti-

scher Reihenfolge). Die Namen der stimmberechtigten Hauptreprésentanten der einzelnen
Fachgesellschaften sind jeweils unterstrichen.
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Netzwerk Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen e.V.
WaldstraBe 53
90763 Furth
Telefon: 0911/97 92 009-0
E-Mail: netzwerk@glandula-online.de
Internet: www.glandula-online.de
Mitglied der ACHSE

®achse

Allians Cheosischer Seltaner Erkrankunger

Mit freundlicher Unterstitzung des
BKK-Dachverbandes

BKK

Dachverband




