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-
Das Adrenogenitale Syndrom

Beim Adrenogenitalen Syndrom handelt es ich um eine angeborene Sts-
rung der Nebennieren, bei der das Stresshormon Kortisol und meistens auch
das Salz-Haushalt-regulierende Hormon Aldosteron nicht in ausreichender
Menge hergestellt werden kénnen. Der deutsche Name klingt etwas bléd,
auf englisch spricht man einfach von einer ,angeborenen Nebennieren-
vergréBerung” (,congenital adrenal hyperplasia”). Wenn dich jemand fragt,
warum du Tabletten einnimmst, kannst du aber auch einfach sagen, dass
dein Kérper das Stresshormon Kortisol nicht produzieren kann.

Wenn sowohl das Stresshormon (Kortisol) als auch das Salzhormon (Aldo-
steron) fehlen, spricht man von einem AGS mit Salzverlust. Bei Salz denkt
man zwar meist zunéchst daran, dass in unserer Gesellschaft oft zu viel Salz
Uber die Nahrung aufgenommen wird. Aber ein gewisses MaB an Salz
ist fir den Kérper lebensnotwendig. Fehlt nur das Stresshormon (Kortisol)
spricht man von einem AGS ohne Salzverlust (oder auch von einem einfach-
virilisierenden AGS).

Die Nebenniere sitzt wie eine kleine Mitze auf der Niere und produziert
verschiedene Botenstoffe (Hormone). Die Nieren filtern das Blut und produ-
zieren den Urin.

—Nebennieren
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Die Nebennieren bestehen aus dem Nebennierenmark und der Neben-

nierenrinde.

Im Nebennierenmark wird das Adrenalin, das ,Kickhormon” gebildet. In der

Nebennierenrinde werden gleich drei verschiedene Botenstoffe hergestellt:

1. Das Stresshormon Kortisol

2. Das Salzhaushalt regulierende Hormon Aldosteron

3. Ménnliche Hormone (= Androgene), das bekannteste ménnliche Hormon
ist das Testosteron.

Haare
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6 @ee



o
Wie funktioniert die gesunde Nebenniere?

e

In der gesunden Nebenniere sind alle StraBen frei: die StraBe zum Salz-
hormon, die StraBe zum Stresshormon und die StraBe zu den mdnnlichen
Hormonen, sodass alle Ziele in ausgewogenem MaBe erreicht werden. So
werden die Blutsalze im Normbereich gehalten, der Blutzucker wird stabili-
siet und der Kérper kann gut mit Stress umgehen. Und die ménnlichen
Hormone sind in normalen Mengen vorhanden und nicht erhsht.

sSalzhormon W, Stresshormon’ W, ,mannliche
(Aldosteron) I ; (Gortisol) & Hermaone” -
Fludrocortison | Hydrocortison ‘ ‘

1 (Testosterom)
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o
Was passiert beim AGS?
e

Beim AGS sind die StraBen zum Salzhormon und zum Stresshormon blo-
ckiert, sodass alle Autos nur noch zu den mannlichen Hormonen fahren
konnen.

Der Kérper merkt allerdings, dass ihm das Salzhormon und das Stresshor-
mon fehlen, deshalb werden von der Himanhangsdrise immer mehr Autos
losgeschickt, die eigentlich zum Salzhormon und zum Stresshormon fahren
sollen. Weil die StraBen aber gesperrt sind, bleibt den Autos nichts anderes
Ubrig, als ebenfalls zu den mannlichen Hormonen zu fahren, die immer
mehr werden.

,,SaAon" | ,,Strr',_Anon ) . mannliche
(£ 4 ) | P_\" Hormone’

Eludrocortison | Hydrocortison ' (Testosteron) &=

8 e@ee



Wenn die mdannlichen Hormone immer mehr werden, kann das zu einer
kérperlichen Entwicklungsbeschleunigung fihren, sodass das Wachstum vor-
zeitig beendet ist und man klein bleibt. Bei M&dchen kann es auBerdem
zu einer Vermdnnlichung mit z.B. unangenehmem Haarwuchs oder Akne
kommen. Bei Jungen und Md&dchen kénnen auch vorzeitig Schamhaare
wachsen.

Wenn das Salzhormon fehlt, sind ganz geféhrliche Verschiebungen der Blut-
salze (Elektrolyte) méglich. Bei so einer Verschiebung der Blutsalze kann es
in der Folge zu lebensbedrohlichen Herzrhythmusstérungen kommen. AuBer-
dem kann sich eine Salzverlustkrise entwickeln: Dabei fuhlt man sich ganz
schlecht und schlapp, haufig erbricht man auch und hat dabei Kopf- und
Bauchschmerzen. Oft ist auch der Blutdruck sehr niedrig, sodass man sich
schwindelig fohlt. In solchen Situationen braucht man ganz schnell érztliche
Hilfe — es handelt sich dabei um einen Notfall!

Das Stresshormon wird besonders benétigt, wenn man krank ist, Fieber hat,
oder wenn man operiert wird. Aber auch unter ganz normalen Bedingun-
gen braucht man das Stresshormon in ausreichender Menge, um normal zu
wachsen und um den Blutzucker zu stabilisieren. Wenn das Stresshormon
wie beim AGS fehlt, wird es vor allem bei Erkrankungen, bei Fieber oder
bei Operationen ganz schnell geféhrlich: Wenn in solchen Situationen das
Medikament Hydrocortison nicht entsprechend erhéht wird, kann es zu ei-
ner Nebennierenkrise kommen. Auch da fihlt man sich ganz schlecht und
schlapp und es sind Kopf- und Bauchschmerzen sowie Erbrechen méglich.
Der Blutdruck ist ebenfalls niedrig und es treten méglicherweise Unterzu-
ckerungen auf. Wenn man nicht rechtzeitig reagier, kann es auch zu ei-
nem Kreis|aufversagen (Schock) kommen. So eine Nebennierenkrise ist eine
gefahrliche Situation, in der man ganz schnell &rztliche Hilfe bendtigt — es
handelt sich dabei ebenfalls um einen Notfall!
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Wie man solche Notfélle vermeiden kann und wie
die Therapie beim AGS funktioniert, sehen wir uns

im folgenden Abschnitt an:
-

Zum Gluck gibt es das Salzhormon und das Stresshormon als Medikamente,
insofern kann man die fehlenden Botenstoffe (Hormone) gut ersetzen!

Im Kindes- und Jugendalter wird das Stresshormon Kortisol durch Hydro-
cortison ersetzt. Hydrocortison gibt es als Tablette oder auch in Form eines
Granulats (kleine Kugelchen in einer Kapsel). Fir den Notfall steht Hydro-
cortison auch als flissige Lésung zum Spritzen zur Verfigung. Hydrocortison
muss man dreimal téglich einnehmen: am besten morgens méglichst frih
und dann nach Méglichkeit in ca. achtstindigen Absténden.

Um das Salzhormon Aldosteron zu ersetzen, gibt es das Medikament Fludro-
cortison, das als kleine Tablette zur Verfugung steht. Das Fludrocortison wird

entweder einmal oder zweimal téglich eingenommen.

Hydrocortison Androgene

Normales Wachstum, normale korperliche Entwicklung, keine Nebennierenkrise

verminderte zu wenig
Androgene Hydorcortison
zu viel Sereeaner T zu viele
Hydorcortison Androgene

Ubergewicht, schlechtes Wachstum, Korperliche Entwicklungsbeschleunigung,
hoher Blutdruck, veminderte Knochendichte, vorzeitige Pubertatsentwicklung,
hoher Blutzucker, weniger Muskelmasse Kleinwuchs, vermehrter Haarwuchs,

wenig Energie, Unterzuckerungsneigung,
Risiko fur Nebennierenkrise

10 @ee



Wenn die Dosierung der Medikamente stimmt und man die Medikamente
auch ganz regelmaBig und zuverléssig einnimmt, geht es einem ganz gut
und das Wachstum verlguft véllig normal, sodass man bei guter Zusammen-
arbeit von Kind, Jugeno”ichem, Eltern und Arzten eine normale EnolgréBe
erreichen kann!

Wenn das AGS nicht gut eingestellt ist, tberwiegen die ménnlichen Hormo-
ne und es kommt zu einer kérperlichen Entwicklungsbeschleunigung, die
zu einem vorzeitigen Verschluss der Wachstumsfugen und damit zu einem
Kleinwuchs fihrt. Die Wachstumsfugen sind eine Gewebsschicht, von der
das Wachstum des Knochens ausgeht.

Wird mit einer zu hohen HydrocorTison-Dosierung behandelt, kann das
ebenfalls zu einem verminderten Wachstum und zu einer deutlichen Ge-
wichtszunahme fthren. Es ist also wichtig, dass die Hydrocortison-Dosis
genau passt und die Medikamente ganz regelméBig und zuverlssig ein-
genommen werden.

Wenn die Fludrocortison-Dosis zu niedrig ist, ist das Risiko fur eine Salzver-
lustkrise erhsht.

Ist die Fludrocortison-Dosis zu hoch, kann das zu einem Bluthochdruck fuh-
ren. Es ist also auch wichtig, im Rahmen der &rztlichen Kontrollen den Blut-
druck zu messen!
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-
Wann treten Nebennierenkrisen auf?

-

Besondere Risikosituationen, in denen eine Nebennierenkrise auftreten
kann, sind vor allem Fieber, Atemwegs- oder Magendarminfekte und ande-
re schwere Erkrankungen.

Wie kann ich eine Nebennierenkrise
vermeiden?

Wichtig ist, dass man daran denkt bei Fieber oder Infekten eine Hydro-
cortison-Stressdosis einzunehmen. Dabei wird die Hydrocortisondosis min-
destens verdoppelt, bei hohem Fieber und schlechtem Zustand wird sie so-
gar verdreifacht bis verfinffacht! Im Zweifelsfall sollte man im Erkrankungsfalll
immer die hshere Hydrocortisondosis weéihlen!

Bei wiederkehrendem Erbre-
chen kann auch ein Pred-
nison-Zépfchen  verabreicht
werden; Prednison ist ein recht — =

stark wirksames ,,KorTisonprd— Prednlson
parat’, das eben auch als EiinChen

Zspfchen verabreicht werden
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Die folgende Tabelle gibt einen Uberblick zu einer méglichen Stressdosis-
Anpassung von Hydrocortison. Da Hydrocortison eine relativ kurze Wirk-
dauer hat, kann es bei schwerer Erkrcmkung auch sinnvoll sein, die erhéhte
Hydrocortisondosis auf 4 bis 6 Einzelgaben aufzuteilen:

leichte schwere
Erkrankung Erkrankung
Hydrocortison 2-fach 3-4-fach 4-5fach  Gabe wiederholen,
alle alle alle bei anhaltendem
8 Stunden 6 Stunden 4 Stunden;  Erbrechen 100 mg
arztliche Prednison ergéinzen

Vorstellung  bzw. Notfallspritze und
arztliche Vorstellung

Fludrocortison Dosis unverdndert fortsetzen

Wenn alles nicht mehr hilft und sich der Zustand immer mehr verschlechtert,
gibt es auch die Hydrocortison-Notfallspritze: Dabei kann das Hydrocortison
entweder wie bei einer Impfung in den Muskel gespritzt werden oder ins
Unterhautfettgewebe. Auf

jeden Fall sollte man
sich nach der Gabe
der Hydrocortison-
Noffallampulle bei
seinem Arzt vorstellen,
um den Gesundheits-
zustand zu Uber-
prifen und das
weitere Vorgehen
festzulegen.
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" kannst du dir das Medi-

Das Notfallset enthélt die
Hydrocortison-Ampulle, eine
Spritze und 2 Nadeln.

Auch wenn du dir nicht
sicher bist ob es sich um eine
Nebennierenkrise handelt,

kament spritzen, Neben-
wirkungen sind nicht zu

Lésungsmittel

Gummistopfen

Hydrocortison
in Pulverform

¥

erwarten. n

Driicke kréiftig mit dem Daumen
auf die gelbe Plastikkappe,

damit das Losungsmittel in
die untere Kammer der
Ampulle zum Pulver
gelangt.

———— e

Schittle die = .
Ampulle T ——
leicht, bis “‘
sich das
Pulver
vollsténdig
aufgelsst
hat.

Nicht zu stark
schotteln,

es darf kein
Schaum
entstehen!
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Sobald die Flussigkeit klar ist,
entferne die kleine gelbe
Schutzkappe aus der Mitte der
gelben Plastikabdeckung
und stecke die dicke,
lange Nadel
auf die Spritze.




Steche die Kanile

durch den Gummistopfen.
und ziehe die Flussigkeit
in die Spritze auf.

Ziehe die lange Kanile
von der Spritze und sefze
jetzt die kleinere
Kanile auf die Spritze.

Enfferne jetzt die
Schutzkappe
von der Nadel.

Halte die Nadel

nach oben gerichtet und
klopfe leicht gegen die
Spritze, damit eventuell in
der Spritze befindliche Luft
nach oben gelangt.

Driicke nun vorsichtig auf

die Spritze bis aus der
Kanle ein Tropfen

mit Flussigkeit austritt.

Es darf keine Luft
mehr enthalten

;

Steche die Nadel
komplett in die Haut

des mittleren seitlichen
Oberschenkels und dricke
die Spritze vorsichtig zu-
sammen, bis sie leer ist.

Im Notfall kannst du die

Spritze auch durch die
Kleidung stechen.
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For Notfélle ist es auch immer gut, den europgischen Kortisolmangel-Notfall-
ausweis bei sich zu haben und diesen auch dem medizinischen Personal

vorzuweisen.

Europaischer Kortisolmangel-Notfallausweis

WICHTIGE
ARZTLICHE
INFORMATION

DIESER PATIENT BRAUCHT
TAGLICHE STEROID-ERSATZTHERAPIE

Im Falle von schwerer Erkrankung, Uniall,
Erbrechen oder Durchiall missen sofort
Hydrocortison (oder ein anderes

breicht werden zur

<1 Jahr: 25 mg Hydrocortison i.v.i.m

1-6Jahre: 50 mg Hydrocortison i.v./im

=6 Jahre: 100 mg Hydrocortison i.v./i.m
Oder jedes Alter: 100 mg Prednisolon supp.

IMPORTANT
MEDICAL INFO

THIS PATIENT NEEDS DAILY REPLACEMENT
THERAPY WITH CORTISONE
In the event of serious iliness, trauma, vomiting
or diarrhoea, hydrocortisone
Age: <1year: 25mg IV or IM
Age: 1-6year: 50mg IV or IM
Age: > 6 years: 100 mg IV or IM
and IV saline infusion (when possible)
should be administered WITHOUT DELAY.

PERSON NUMBER / DATE OF BIRTH
European Sociely for Pediatric Endocrinology
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Welche Kontrollen werden bei AGS
durchgefihrt?

Beim AGS ist es ganz wichtig, dass die Medikation mit Hydrocortison immer
ganz regelméaBig eingenommen und auch immer wieder an die Bedirfnis-
se angepasst wird. Wichtig ist némlich, dass sowohl eine Unterdosierung
als auch eine Uberdosierung vermieden werden. Aus diesem Grund sind
regelméBige Kontrollen bei einem Kinderendokrinologen (Hormonspezialist
fur Kinder und Jugendliche) notwendig. Im Schulalter erfolgen die Kontrollen
meistens halbjahrlich, manchmal kann auch eine Kontrolle in 3- bis 4-mo-
natigen Absténden sinnvoll sein.

Im Rahmen der Kontrollen werden die KérpergréBe und das Gewicht be-
stimmt und der Blutdruck gemessen. Eine normale Wachstumsgeschwindig-
keit ist eines der Hauptziele beim AGS!

Um die kérperliche Entwicklung zu beurteilen, werden das Knochenalter
(durch Raéntgenbild der linken Hand) und die Pubertétsstadien bestimmt.

Mit verschiedenen Laboruntersuchungen kann auch die AGS-Einstellung
Uberprift werden: Dies kann mittels Blutabnahme, Speichelproben oder
durch eine 24-Stunden-Urinsammlung erfolgen.

Ab Beginn der Pubertétsentwicklung wird bei Jungen auch jshrlich eine
Ultraschall-Untersuchung der Hoden empfohlen, da es bei Jungen mit AGS
zur Bildung von gutartigen ,Knoten” im Hoden kommen kann. Diese ,Knoten”
werden ,TART” (=testikulére adrenale Resttumoren) genannt und kénnen die
Fruchtbarkeit beeintréichtigen, wenn sie groBer werden.

e00 |/



I.

Warum ist es wichtig, auch nach
Abschluss des Wachstums die Therapie
regelmdBig fortzutihren?

Lebenslang besteht beim AGS das Risiko einer lebensbedrohlichen Neben-
nierenkrise. Durch eine regelmé&Bige Medikamenteneinnahme, Stressdosis-
anpassung und regelméBige drztliche Kontrollen kann das Risiko minimiert
werden.

Wenn bei Frauen das AGS nicht gut eingestellt ist, kann es durch die erhoh-
ten ménnlichen Hormone zu vermehrtem Haarwuchs, Akne und Unregel-
mé&Bigkeiten der Monatsblutung kommen. AuBerdem ist bei schlecht einge-
stelltem AGS auch die Fruchtbarkeit eingeschrank.

Eine Hydrocortison-Uberdosierung dagegen fihrt moglicherweise unter an-
derem zu Ubergewich’r, hohem Blutdruck und verminderter Knochendichte.

Wenn bei Ménnermn das AGS nicht gut eingestellt ist, sind eingeschréink-
te Fruchtbarkeit und die Entstehung der bereits vorher erwdhnten ,Knoten”
(TART) im Hoden méglich.

Es ist also auch nach Abschluss des
Wachstums noch wichtig, die Medika-
tion mit Hydrocortison und Fludrocortison
regelmé&Big und zuverléssig einzuneh-
men, um die Gesundheit zu erhalten!

\
Hyd rocortison
\

Fludrocortison
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-
AGS und Sport

n'

Wissenschaftliche  Untersuchungen  haben
gezeigt, dass bei Menschen mit AGS sowohl
bei Kurzzeitbelastung als auch bei Ausdauer-
sport weniger Adrenalin im Nebennierenmark
freigesetzt wird. Adrenalin wird normalerwei-
se bei Sport vermehrt vom Nebennieren-
mark gebildet und fohrt zum Beispiel zu
einem Anstieg der Herzfrequenz — das
ist die Anzahl der Herzschlége in einem
bestimmten Zeitraum - und des Blutdrucks. AuBerdem fuhrt Adrenalin dazu,
dass dem Kérper Zucker (Glukose) zur Verfigung gestellt wird, der dann
dem Muskel als Energiequelle dient. Daher kann der Blutzucker unter kér-
perlicher Belastung bei Menschen mit AGS etwas absinken. Es wird inso-
fern empfohlen, zum Sport schnell fir den Kérper verfigbare Kohlenhydrate
mitzunehmen (z.B. Banane, Apfelsaftschorle oder zuckerhaltige isotonische
Getréinke). Um den Flussigkeits- und Elektrolytverlust wéthrend des Sports zu
ersetzen, sollte auch auf eine ausreichende Trinkmenge geachtet werden.
Unter diesen MaBnahmen sind Menschen mit AGS voll leistungsféhig und
kénnen sportlich auch sehr erfolgreich sein! Eine zusétzliche Einnahme von
Hydrocortison ist vor Sport allgemein nicht edforderlich! Dass dies keine Vor-
teile bringt, wurde ebenfalls in wissenschaftlichen Untersuchungen bestétigt.
Eine dauverhaft zu hohe Hydrocortisondosis kann sogar zu einer Verringe-
rung der Muskelmasse und der Muskelkraft fohren!

Wenn Menschen mit AGS Hochleistungssport treiben, muss die Einnahme
von HydrocorTison bei der Nationalen Anti-Doping Behorde (NADA) ange-
geben und die medizinische Notwendigkeit der Einnahme érztlich bestétigt
werden. Alle Glukokortikoide — darunter versteht man Kortisol und sémtliche
Kortisonpréiparate” — stehen némlich auf der Verbotsliste der nationalen
und weltweiten Anti-Doping Agentur. Sie kénnen insbesondere von gesun-
den Personen zur Leistungssteigerung missbraucht werden.
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-
AGS und Alkoholkonsum

-

Der Umgang mit Alkohol wird oft im jugendli-
chenAlterbzw.imjungen Erwachsenenalterein
Thema. Wenn man zu viel Alkohol trinkt, kann
es einen Alkoholrausch geben, wéhrend dem
man nicht mehrklar denken kann. Dies kann in
Kombination mit einer Nebennierenunterfunk-
tion zu einer geféhrlichen Verkettung fuhren. Wenn es im Rahmen eines Alko-
holrausches zu wiederkehrendem Erbrechen kommt, stellt das fur den Kérper
eine Stresssituation dar, sodass das Risiko fur eine Nebennierenkrise besteht,

wenn eine Medikamenteneinnahme aufgrund von Erbrechen nicht mehr
moglich ist oder vergessen wird, dass in einer solchen Situation eine Hydro-
cortison-Stressdosis erforderlich ist. Da Ubelkeit und Erbrechen auch Sym-
ptome einer Nebennierenkrise sein kénnen, ist es wichtig nach Alkohol-
konsum nicht nur an die Folgen des Alkoholkonsums zu denken, sondemn
eben auch an eine mégliche Nebennierenkrise.

Es gibt eine Regel fur sicheren Alkoholkonsum, die vor allem bei den ers-
ten Efahrungen im Umgang mit Alkohol beachtet werden soll, die soge-
nannte ,Zwei-Gléser-Regel”: Diese besagt, dass jeweils zwei Glaser Alkohol
aus dem fur die Alkoholsorte geeigneten Glas ohne groBe Komplikationen
konsumiert werden kénnen. Das heiBt: 2 Glaser Bier aus einem 0,3-Liter-
Bierglas, 2 Glaser Schnaps aus einem ,Schnapsstamperl”, 2 Gléaser Wein
aus einem Weinglas efc.

|//.

Prinzipiell vertragen Mé&nner etwas mehr Alkohol als Frauen, dennoch sollte
man vorsichtig seine ersten Erfahrungen sammeln und nie vergessen, dass
es sich bei Alkohol um eine ,sozial akzeptierte Droge” handelt. Vor dem
Trinken von Alkohol sollte man auch immer darauf achten, dass man zuvor
gut gegessen hat. Auf nichternen Magen vertréigt man den Alkohol viel
schlechter.
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Wenn ich selber einmal Kinder
haben moéchte ...

Die Vererbung des AGS folgt einem autosomal-rezessivem Erbgang: Das
bedeutet, dass man nur symptomatisch wird, wenn man aut zwei Gen-
kopien eine Verdnderung trégt. Ist nur eine Genkopie verdndert, ist man
zwar Ubertrager fur das AGS, aber man ist nicht erkrankt.

Die Ubertrager-Haufigkeit in der Bevélkerung betréigt ca. 1:50, das heiBt,
einer von 50 Menschen ist Ubertréiger fur das AGS.

Autosomal-rezessive
Vererbung

Trager Trager

AGS gesund Trager Trager
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Wenn ich selber ein AGS habe und mein Partner AGS-Ubertréigerstatus auf-
weist (1 von 50 Menschen in unserer Bevslkerung), bedeutet dies, dass

50% der Kinder ebenfalls ein AGS haben und 50 % der Kinder Ubertréiger-
status aufweisen.

AGS Trager

AGS Trager Trager

22



Wenn ich selber ein AGS habe und mein Partner kein Ubertrager fur das
AGS ist, bedeutet dies, dass alle Kinder gesund sein werden, aber alle Kin-
der Ubertréigerstatus fur das AGS aufweisen.

AGS

Trager Trager Trager Trager
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Wie wird beim AGS die Diagnose
gesichert?

Heutzutage wird die Diagnose eines AGS meistens im erweiterten Neu-
geborenen Screening gestellt. Am 2. oder 3. Lebenstag wird einem Neuge-
borenen Blut abgenommen und auf verschiedene angeborene Stoffwechsel-
erkrankungen und endokrinologische Erkrankungen untersucht. Dazu gehért
auch das AGS. Diese Untersuchung wird allen Eltern von Neugeborenen in
Deutschland angeboten.

Bestatigt wird die Diagnose dann durch eine genetische Untersuchung, in der
man die genaue genetische Veréinderung im betreffenden Gen (CYP21A2)
nachweist. Die gefundene genetische Versinderung lésst dann auch Rick-
schlisse zu, ob wahrscheinlich ein AGS mit oder ohne Salzverlust vorliegt.
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Wenn ich in die medizinische
Erwachsenenbetreuung wechsle ...

Den Wechsel in die Erwachsenenmedizin bezeichnet man als Transition
(Ubergang). Idealerweise sollte dies kein plétzliches Ereignis sein, sondern
ein langsam angebahnter Prozess, in dem der Jugendliche bereits weih-
rend der kinderérztlichen Befreuung immer besser zu seiner Erkrankung und
Therapie informiert ist und auch zunehmend eigenverantwortlich die Kon-
trolltermine plant und wahmimmt. Er soll dabei auch einen Uberblick tber
die erforderlichen Kontrolluntersuchungen behalten.

Auch nach Abschluss des Wachstums sind beim AGS weiterhin regelméBige
medizinische Kontrollen notwendig. Neben der Uberprifung der Stoff-
wechseleinstellung des AGS geht es auch darum, mégliche Nebenwirkun-
gen einer Glukokortikoid-Langzeittherapie zu erkennen und gegebenenfalls
abzumildemn. AuBerdem erfolgen auch Vorsorgeuntersuchungen fir das
Herz-Kreislauf-System, um langfristig die Gesundheit zu erhalten.

Checkliste fir den Wechsel in die Erwachsenenmedizin:

« Kenne ich meine genaue Diagnose?

 Habe ich eine Kopie vom letzten Arztbrief und vom genetischen Befund?

« Kenne ich meine Medikamente inklusive Dosierungen?

* Kenne ich mich mit der Hydrocortison-Stressdosierung aus?

 Habe ich den europgischen Kortisolmangel-Notfallausweis?

e Bin ich zur ,Noffallspritze” informiert?

e Weil3 ich, ob und wann ich mal eine Nebennierenkrise hatte?

* Bei Frauen: Hatte ich eine Operation im Bereich der Scheide (Trennung von
Harnréhre und Scheide)? Gab es weitere chirurgische Eingriffe?

o Bei Mdnnemn: Habe ich ,Knoten” (TART) in den Hoden?

o Sind andere Erkrankungen bei mir bekannt? Bluthochdruck? Ubergewicht?

e [st mein Impfschu’rz JUp to date™?

e Habe ich noch die Telefonnummer/E-Mail-Adresse vom betreuenden
Kinderarzt/Kinderendokrinologen, falls ich noch Fragen zur vorangegan-
genen Betreuung habe?
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o
Das Netzwerk Hypophysen-

und Nebennierenerkrankungen e.V.

Hilfe zur Selbsthilfe
25

Das Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen ist ein gemein-
nitziger Verein von Betroffenen, Angehérigen und Arzten.

Es wurde im Jahr 1994 von Patienten und Endokrinologen in Erlangen
gegrindet.

Das Netzwerk hat sich neben der Férderung des Austausches unter Betroffenen
die folgenden Ziele gesetzt:

e Hilfe zur Selbsthilfe bei Befroffenen durch Férderung des Kontaktes mit
anderen Patienten

e Erstellung und Verteilung von Informationsmaterial fir Betroffene und ihre
Angehérigen, sffentliche Institutionen und Therapeuten

e Unferstitzung der Forschung auf dem Gebiet der Hypophysen- und
Nebennierenerkrankungen

e Férderung von Seminaren und WeiterbildungsmaBnahmen fir Betroffene
und Arzte

Es gibt inzwischen bundesweit 35 Regionalgruppen, darunter auch Gruppen,
deren Schwerpunkt bei Kindermn und Jugendlichen liegt. AuBerdem existieren
zwei krankheitsspezifische Gruppen und zahlreiche spezifische Ansprechpart-
ner.

Die Unterstitzung, die Patienten durch die Selbsthilfegruppe erfahren, sind
sehr wertvoll. Nehmen Sie deshalb Kontakt mit dem Netzwerk auf. Sie
werden dort Uber aktuelle Aspekte zu lhrer Erkrankung bzw. der Erkrankung
lhres Kindes informiert, kénnen Adressen von Fachérzten erfragen, bekom-
men Tipps zum Umgang mit der Krankheit im Alltag und vieles mehr.
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So profitieren Sie von der Mitgliedschaft
i
e 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 vie|fd|tigen Foren, die nur I\/\itg|ieo|ern zZur VerFUgung 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
Verdffentlichungen renommierter Forscher und Sperzialisten, 2x jéhrlich
kostenlos und frei Haus zugesandt. Jede GLANDULA enthélt auch das
GLANDUIlinchen, eine integrierte Zeitschrift, die sich speziell mit Hypo-
physen- und Nebennierenerkrankungen bei Kindern und Jugendlichen
befasst.

* geschiitzter Mitgliederbereich im Internet
In unserem nur fir Netzwerk-Mitglieder zugénglichen geschitzten
Internetbereich erhalten Sie wertvolle Informationen.

* Mitglieder erhalten fur Netzwerk-Veranstaltungen, z.B. den jéhrlichen
Uberregionalen Hypophysen- und Nebennierentag, erméBigte Kondi-
tionen.

Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen e.V.

WaldstraBe 53

90763 Firth

Telefon: 0911/97 92 009-0 »

E-Mail: netzwerk@glandula-online.de Midled de ACHSE
®achse

Internet: www.glandula-online.de ot b =
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Informationsmaterial zur Kinder- und

Jugendendokrinologie
o

Das Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen bietet zu
dieser Thematik eine breite Palette an Informationsmaterial.

i

;'._;:! EErrr——
. .. . . . . B Hypophysen- und
Einen Gesamtuberblick liefert die Broschire B®  Nebennteren: |
. erkrankungen
»~Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen %:  beiKindom und
ugenalichen
bei Kindern und Jugendlichen”. 5
e
_!: o T
. z
| Shemsteteiie
. . B Stdrungen der
#Stérungen der Pubertétsentwicklungen” o
bietet vielfaltige Informationen zu verfriht oder zu
spdt einsetzender Pubertdt.
WETIWERS
B e
*!‘. Transition in der
B Endokrinologie
:.- P bt
Jransition in der Endokrinologie” e =
=

befasst sich eingehend mit dem Ubergang von der ﬁﬂHSIIIOﬁ'&ﬁ
Kinder- und Jugendmedizin zur Erwachsenenmedizin. i L

28 [ XX



— T,

Wachstumshorman-
mangel

Broschuren mit umfangreichen Informa- [0+
tionen sind auBerdem zu den Krank- &% MEN
. . . . LB [ L
heitsbildern MEN (Multiple Endokrine & W8 —
i . L - Dl ™ -
Neoplasie), Kraniopharyngeom - (") % pharyngeom
r T k.
und Wachstumshormonmangel ¥ [ i =
. e ool
vorhanden. N, . B
., e R
J_-Ll.- i
‘ T g
Ty C
- H-
-l Doktor Maus informiert
™ :y:::::nv‘ulh"wn@rw‘d
Zum Kraniopharyngeom und zum Y
ranio-
Wachstumshormonmangel existieren  #prenmeeon\[ SO0 s o~
PR S

zusditzlich Broschiren, die sich direkt
an Kinder und Jugendliche richten.

NOTFALL- AFSWEES

Auch unser Notfallausweis fir
Patienten mit Cortisolmangel
enthdlt inzwischen einen kinder-
und jugendendokrinologischen -
Abschnitt.

Zu vielen Krankheitsbildern existieren auBBerdem
Patientenmappen und Diagnoseausweise.

Unsere breite Palette an Informationsmaterial wird fortwéhrend erweitert
und ist fir Netzwerk-Mitglieder kostenlos bestellbar.



Weitere umfassende Informationen zu AGS und aktuelle Neuigkeiten
sind auf unserer Website www.glandula-online.de zu finden.
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