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Wichtiger Hinweis:

Medizin und Wissenschaft unterliegen stéindigen Entwicklungen. Autor,
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Angaben ist jedoch ausdricklich ausgeschlossen. Jede Benutzerin bzw.
jeder Benutzer muss im Zuge seiner Sorgfaltspflicht die Angaben anhand
der Beipackzettel verwendeter Préiparate und gegebenenfalls auch durch
Hinzuziehung einer Spezialistin bzw. eines Spezialisten tberprifen und
gegebenenfalls korrigieren. Jede Angabe zu Medikamenten und/oder
Dosierung erfolgt ausschlieBlich auf Gefahr der Anwenderin/des Anwen-

ders.
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o
Was passiert in der Pubertat?

-

Die Pubertat ist als der Lebensabschnitt definiert, in dem sich Kinder zu
Jugendlichen und schlieBlich zu erwachsenen Frauen und Ménnemn ent-
wickeln. In dieser Entwicklungsphase kommt es sowohl zu kérperlichen als
auch psychischen Verénderungen: So lést man sich wéhrenddessen ein
Stuck weit von den Eltern ab und wird selbststéindiger und am Ende der
kérperlichen Entwicklung steht die Fortpflanzungsféhigkeit. Es kommt also
zu psychologischen und biologischen Veréinderungen, die zu einer kérper-
lichen und sexuellen Reifung und zur Ausreifung der Persénlichkeit féhren.

Typisch fur diese Entwicklungsphase sind ein Unabhéngigkeitsbestreben
(Autonomiebestreben), eine groBe Kreativitdt und eine Tendenz, Gefahren
eher gering einzuschétzen und ein gréBeres Risiko in Kaut zu nehmen.
Entwicklungsgeschichtlich — also evolutionér — gesehen, hat die Phase der
Pubertéit durch Kreativitéit und Risikobereitschaft die Fortentwicklung von
ganzen Kulturen beschleunigt und die Fortpflanzungsfahigkeit gegen Ende
der Pubertstsentwicklung sichert den Erhalt der Menschheit.

Da alleine das normale Durchleben der Pubertéts-

entwicklung schon sehr vielschichtig und heraus-

fordernd sein kann, kann man sich leicht

vorstellen, dass die zugrunde liegenden Hpot ey
biologisch-medizinischen Veréinderungen -
ebenfalls sehr vielschichtig sind.

Einige Fachbegriffe kénnen wir bei den

Ausfohrungen in dieser Broschire leider t'glrzc;ﬂ?::;‘n mf;'f:g:';
nicht vermeiden. Aber wir bemihen uns,

sie zu erklaren und so versténdlich wie

méglich zu bleiben.

Sehen wir uns zunéchst den normalen
Ablauf der Pubertétsentwicklung an:

e00 5



Die Pubertétsentwicklung wird vom Kopf aus gesteuert: Dort gibt es zwei
Regulationszentren: den sogenannten Hypothalamus im Zwischenhim und
die Hiranhangsdrise (Hypophyse). Von beiden Regulationszentren werden
Botenstoffe (Hormone) ausgeschittet, die die untergeordnete Stelle erneut
zur Ausschittung von Botenstoffen anregen. Hormone sorgen als Stoffe im
Blut daftr, wichtige Funktionen im menschlichen Kérper aufrechtzuerhalten

Vom Hypothalamus im Zwischenhirn wird GnRH (Gonadotropin Releasing
Hormon) ausgeschittet, das die Himanhangsdrise anregt, von der dann
die Botenstoffe LH (Luteinisierendes Hormon) und FSH (Follikelstimulierendes
Hormon) ausgeschittet werden. Uber das Blut gelangen die Botenstoffe LH
und FSH dann zu den Keimdrisen (Eierstécke bei Frauen, Hoden bei Mén-
nern). Dort wird die Bildung von Geschlechtshormonen angeregt: bei Frauen
Ostrogen und Gestagen und bei Mé&nnern Testosteron.

GRH [ BRI Y Zentrales Nervensystem ...l GnRH

i ® Zischenhirn (Hypothalamus) .............. . ! l
LH/ FSH - Hlmanhangdruse(-, physe) LH/ FSH

......................... Nebenniere
Niere

Ost WAL Eierstock (Ovar)
SHogen A T A— Gebéarmutter (Uterus)

Penis
Testis (Hoden)

Testosteron

Design Nicole Krohn; mit freundlicher Genehmigung Fa. Ferring Arzneimittel
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Das Ostrogen fohrt zur Brustentwicklung. Unter dem Hormoneinfluss wach-
sen auch die Gebdrmutter und die Eierstécke. Unter dem Einfluss von
Nebennierenhormonen kommt es des Weiteren zu Scham- und Achsel-
behaarung. AuBerdem kommt es durch das Zusammenspiel von Ostrogen
und Wachstumshormon zum pubertéren Wachstumsspurt; dabei wéchst
man mit der zweitschnellsten Wachstumsgeschwindigkeit seines Lebens!
Mit zunehmender Pubertétsentwicklung reifen beim Médchen auch Eizellen
heran und es tritt die erste Rege|b|utung (I\/\enorche) auf.

Der Beginn der Pubertatsentwicklung ist sehr unterschiedlich und kann bei
Médchen im Alter zwischen 8 und 13 Jahren auftreten. Das Alter bei der
ersten Periode liegt in Deutschland im Mittel bei 12,7 Jahren. Das Ostrogen
ist bei Frauen auch ein wichtiger Faktor, um eine gute Knochendichte auf-
zubauen. Eine schlechte Knochendichte kann das Risiko von Knochenbriichen
erhdhen. AuBerdem schitzt das Ostrogen vor Herzinfarkt und Schlaganfall.

Das Testosteron fuhrt bei Jungen zu einer GréBenzunahme von Penis und
Hodensack und zum Wachstum von Scham-, Achsel- und Barthaaren.
AuBerdem kommt es unter dem Testosteroneinfluss zu einer GroBenzunahme
des Kehlkopfes und zum Stimmbruch. Bei Jungen fohrt das Zusammenspiel
von Testosteron und Wachstumshormon ebenfalls zum Pubertétswachstums-
spurt. Durch die hormonellen Verdnderungen kann es voribergehend auch
zu Akne, vermehrtem SchweiBgeruch oder zu einer voribergehenden Brust-
drusenschwellung kommen. Mit 14-15 Jahren haben Jungen meist ihren
ersten Samenerguss. Unter dem Testosteroneinfluss nehmen bei Jungen die
Knochendichte und die Muskelmasse zu. Die normale Pubertétsentwicklung
beginnt bei ihnen zwischen 9 und 14 Jahren.

Die britischen Kinderérzte Marshall und Tanner haben die Pubertétsentwick-
lung bei Médchen und Jungen in Stadien eingeteilt, damit der Fortschritt der
Pubertatsentwicklung vom Arzt méglichst exakt und objektiv dokumentiert
werden kann: Bei M&dchen werden das Stadium der Brustentwicklung und
das Stadium der Schambehaarung beurteilt und bei Jungen werden das
Hodenvolumen, die Entwicklung der Geschlechtsorgane und ebenfalls die
Schambehaarung eingeschéitzt.
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Brustentwicklung (B) nach Tanner
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Vorpubertdr: Keine Brustdrise tastbar, die
Brustwarze ist nicht vorgewd|bt.

Pubertatsbeginn: Die Brustknospe ent-
wickelt sich, Brustdrisengewebe ist unter
der Brustwarze tastbar; diese ist leicht
vergroBert.

Die Brust beginnt sich zu walben, das
Drisengewebe ist gréBer als die Brust-
warze.

Die Brustgrc'jBe nimmt zu, die Brustwarze
hebt sich von der Brustkontur, also dem
Umriss der Brust ab.

Erwachsen: Die Brust erreicht ihre End-
gréBe, der Brustwarzenhof bildet eine
Ebene mit der Brustkontur, die Brustwarze
steht hervor.



Schambehaarung

(

Pubesbehaarung, P) nach Tanner

-

|

Vorpubertér: keine echte Behaarung im
Schambereich, nur feines Flaumhaar

Wenige lange, pigmentierte (dunkle) Haare
auf den duBeren Schamlippen beim Mé&dchen
bzw. an der Basis des Penis und des Hoden-
sacks beim Jungen

Die Schambehaarung wird kréftiger, gekréuselt
und dunkler und breitet sich weiter aus.

Ausbreitung der Schambehaarung tber den
gesamten Schamhigel

Erwachsen: Ausbreitung der Schamhaare tber
Schenkel und horizontal bis zur Linea alba,
einem Sehnenstreifen in der Mitte der Bauch-
wand
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Genitalentwicklung (G) nach Tanner

]O [ XX

Die Hoden sind klein; der Penis ist klein.

Pubertétsbeginn: Das Hodenvolumen hat sich
vergréBert; die Haut des Hodensacks wird
rétlicher und erweitert sich; unverénderte
Penisléinge.

Die Hoden sind noch mehr gewachsen; der
Hodensack vergréBert sich weiter; die Penis-
léinge nimmt zu.

Weitere VergréBerung der Hoden; der Hoden-
sack wird gréBer und dunkler; die PenisgréBe
nimmt in Umfang und Lénge zu, Entwicklung
der Glans, also der Eichel.

Erwachsen: Hodensack und Penis sind
ausgewachsen.
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Welche Stdrungen der
Pubertétsentwicklung gibt es?

Prinzipiell kénnen die Stérungen der Pubertétsentwicklung vereinfacht in
drei Kategorien eingeteilt werden:

1. zu frohe Pubertétsentwicklung

2. zu spéte Pubertétsentwicklung

3. gar keine Pubertatsentwicklung

Von einer zu frihen Pubertétsentwicklung (medizinischer Begriff: Pubertas
proecox) spricht man, wenn es bei Madchen zu einer Brustentwicldung vor
dem Alter von 8 Jahren kommt und wenn bei Buben das Hodenvolumen
mehr als 3ml vor dem Alter von 9 Jahren betrégt.

Von einer zu spdten Pubertétsentwicklung spricht man, wenn es bei Mad-
chen bis zum Alter von 13 Jahren noch nicht zur ersten Brustknospe gekom-
men ist und wenn bei Jungen das Hodenvolumen bis zum Alter von 14
Jahren immer noch weniger als 4ml betragt. Héufig findet sich in diesen
Fallen familicr ein langsameres Reifungsmuster. Das bedeutet, dass zum
Beispiel die Mutter ihre erste Regelblutung erst relativ spét erlebt hat oder
der Vater erst spét in die Puberdtsentwicklung gekommen ist und dafur
auch nach dem Alter von 17 Jahren noch gewachsen ist. In diesen Féllen
spricht man dann von einer konsfitutionellen Verzégerung von Wachstum
und Pubertétsentwicklung. Dabei handelt es sich lediglich um eine lang-
samere kérperliche Reifungsvariante, an deren Ende ein zwar spéterer, aber
normaler Abschluss der Pubertéitsentwicklung steht.

Aut die ersten beiden Stérungen oder Varianten der Pubertétsentwicklung
wird im weiteren Verlauf der Broschire nicht mehr eingegangen. Im Folgen-
den konzentrieren wir uns auf die ganz ausbleibende Pubertétsentwicklung:
Wenn gar keine Pubertétsentwicklung stafffindet, liegt dem meistens eine
seltene Diagnose zugrunde, die durch einen Hormonspezialisten fur Kinder
diagnostiziert werden muss.
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Prinzipiell kann bei einer ausbleibenden Pubertétsentwicklung das Problem
auf folgenden Ebenen liegen:

1. ,Problem im Kopf” bei der zentralen Steuerung der Pubertatsentwick-
lung: GnRH oder LH/FSH fehlen. Das kann genetisch bedingt sein, kann
aber auch an einem Hirntumor, einer Schadelbestrahlung oder einer Hirn-
fehlbildung liegen. Andere Ursachen kénnen auch eine durchgemachte
schwere Infektion des Gehims oder ein Schadel-Hirn-Trauma sein. Weil die
Gonadotropine = unter diesem Begriff fasst man die Hormone LH und FSH
zusammen - zu wenig sind bzw. fehlen, spricht man bei dem zentralen Pro-
blem von einer hypo-gonadotropen Stérung (hypo = zu wenig).

Hypo-gonadotrope Stérung (hypo-gonadotroper Hypogonadismus)

Hypothalamus (Zwischenhirn)

X‘RH
d Hirnanhangsdrise (Hypophyse)

X X

LH / FSH \Gonadotropme

Hoden (Testes)

Ostrogen (weibl. Hormon) Testosteron (mé&nnl. Hormon)
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Mégliche Diagnosen bei hypogonadotropem Hypogonadismus:

Hirtumoren: Kraniopharyngeom, Germinom, Optikusgliom, Astrozytom,
Tumoren der Himanhangsdrise, Langerhanszell-Histiozytose
Hirnfehlbildungen: Himanhangsdrisen-Fehlbildungen, Mittelliniendefekte
(die Mittellinie ist eine genau in der Mitte des Kérpers liegende wichtige
Entwicklungszone) wie z.B. die septooptische Dysplasie, die zu Sehstérun-
gen fuhrt (meistens liegt den Himfehlbildungen eine genetische Verénde-
rung zugrunde und es kénnen auch andere Ausfélle der Himanhangs-
drisen-Hormone auftreten)

Schadelbestrahlung/Chemotherapie in der Vergangenheit
Sché&del-Himtrauma in der Vergangenheit

eitrige Hirhautentzindung in der Vergangenheit

Kallmann-Syndrom (genetisch bedingt)

Genverénderungen im LH/FSH-Gen

Prader-Willi-Syndrom

Ror £ 0 e 157
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2. ,Problem in der Peripherie” auBerhalb des Kopfes, das heiBt, das
Problem liegt in den Hoden oder Eierstécken. Auch hier sind unterschied-
liche Stérungen méglich: Die Keimdrisen reagieren nicht auf die Stimulation
(Anregung) durch LH/FSH, die Hoden bzw. Eierstécke selber arbeiten nicht
so, wie sie sollen, weil sie defekt sind (genetische oder chromosomale Ur-
sochen). Oder es gibt einen Enzymolefekt, der dazu fohrt, dass die Sexualhor-
mone Ostradiol oder Testosteron nicht gebildet werden kénnen. Schlussend-
lich kann es auch selten noch ein Problem der Bindungsste”e (Rezeptor) der
Sexualhormone geben. In allen vorgenannten Fallen merkt der ,,Kopf”, dass
im Kérper die Sexualhormone fehlen und schittet deswegen noch mehr LH/
FSH aus, das heiBt, dass die Gonadotropine LH und FSH ganz hoch sind.
Deshalb spricht man in diesen Féllen auch von einer hyper-gonadotropen
Stérung (hyper = zu viel).

Hyper-gonadotrope Stérung (hyper-gonadotroper Hypogonadismus)

Hypothalamus (Zwischenhirn)

GnRH m

Hirnanhangsdrise (Hypophyse)

LH / FSH = Gonadotropine | | |

: HodeMyéfestes)
X

Ostrogen (we|b| Hormon) Testosteron (ménnl. Hormon)

Elemto%cmen

14 @ee



Mégliche Diagnosen bei hypergonadotropem Hypogonadismus
bei Méadchen:

chromosomale, das heiBt die Erbanlagen der Kérperzellen betreffende
Veréinderungen (z.B. Ullrich-Turner Syndrom, Gonadendysgenesie)
Aromatasemangel (der Mangel des Enzyms Aromatase fuhrt bei Médchen
zur Vermannlichung)

durch Strahlen- oder Chemotherapie geschadigte Eierstécke
Beschédigung der Eierstécke durch Autoantikérper im Rahmen von Auto-
immunerkrankungen, also Erkrankungen, die sich gegen das gesunde Ge-
webe des Kérpers richten (Autoimmun-Polyendokrinopathie-Syndrom)
defekte LH-/FSH-Bindungsstellen (LH-/FSH-Rezeptor—Mutaﬁonen)

primare Ovarialinsuffizienz (Stérung der Eierstécke) bei fragilem-X-Syndrom
(Veréinderung der Erbanlagen) oder bei Galaktosmémie (erbliche Stoff-
wechsel-Erkrankung)

Ovarschadigung (Schadigung der Eierstécke) durch Verletzung oder Ovar-
stieldrehung (Drehung des Eierstocks um die eigene Achse) in der Vergan-
genheit

Defekte in der Ostrogen-/Steroidhormon-Biosynthese
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Mégliche Diagnosen bei hypergonadotropem Hypogonadismus

bei Jungen:

e chromosomale Verdnderungen (z.B. Klinefelter Syndrom, Gonodendys-
genesie)

e durch Strahlen oder Chemotherapie geschédigte Hoden

o Beschadigung der Hoden durch Autoantikérper im Rahmen von Auto-
immunerkrankungen (Autoimmun-Polyendokrinopathie-Syndrom)

o defekte LH-Bindungss’reHen (LH-RezepTor—l\/\utotionen)

 Hodenschadigung durch Hodenhochstand, dabei befinden sich die
Hoden nicht in der natirlichen Lage im Hodensack

 Hodenschadigung durch Verletzung oder Hodentorsion (blockierte
Durchblutung des Hodens)

o Defekte der Testosteron-/Steroidhormon-Biosynthese

Hast Du in einer dieser Listen Deine Diagnose gefunden? Weilt Du, ob
Du eine hypo-gonadotrope oder eine hyper-gonadotrope Pubertétsstérung
hast? = Wenn nicht, dann lasse Dir das noch einmal ganz genau beim
n&chsten Besuch bei Deinem Hormonsperzialisten erkléren!

Am Anfong ist man versténdlicherweise sehr verunsichert, wenn man erfahrt,
dass etwas mit der Gesundheit nicht stimmt. Besonders rifft das natirlich auf
ein Thema wie die Pubertétsentwicklung zu. Da wei3 man ja sowieso schon
nicht ganz genau, was einen so erwartet und man winscht sich manchmal,
alles soll so bleiben wie in der Kindheit. Oder man méchte gleich auf der
Stelle schon erwachsen sein.

In so einer Situation helfen einem vor allem Wissen zu Diagnose und
Behandlung, die Erfahrungen von anderen Betroffenen und das dariber
Reden weiter!

Die medizinischen Fragen sollfe dabei der Hormonspezialist beantworten,
bei den Edahrungen kann eine Selbsthilfeinitiative fur den Austausch hilf-
reich sein, gerade wenn es sich um vergleichsweise seltene Erkrankungen
handelt, und for das Reden kann man sich eine Vertrauensperson und/oder
eine/n Psychologin/en aussuchen.
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Wenn die Diagnose einmal gestellt ist, hat man schon einiges an Diagnostik
hinter sichl Man wurde genau befragt, klinisch untersucht, hatte eine Blutab-
nahme und gegebenenfalls auch endokrinologische Funktionstestungen
oder auch genetische Untersuchungen. Es wurde die Hand geréntgt, um
das Knochenalter zu bestimmen, es wurden Ultraschall- oder sogar Kernspin-
untersuchungen (MagnetresonanzTomographie: MRT; sogenannte bildge-
bende Verfahren) gemacht und eventuell auch eine Knochendichtemessung
durchgefuhrt. In seltenen Féllen ist vielleicht sogar eine Bauchhshlenspiege-
lung zur Diagnosefindung durchgefuhrt worden.

Damit kann sich die Diagnosestellung ziemlich hinziehen und die Phase der
Ungewissheit kann ganz schén belastend sein. So gesehen ist man durch-
aus froh, wenn eine Diagnose gestellt wurde und man dann auch absché-
zen kann, was einen in der Zukunft erwartet!

Von der jeweiligen Diagnose hdngen dann auch die Chancen auf die
Fruchtbarkeit (Fertilitat) ab.

e00 |/



oh
Hormon-Ersatztherapie

-

Zum Glick kann man heutzutage die hormonelle Pubertétsentwicklung
ziemlich gut mit Medikamenten nachahmen. Dies ist wichtig, damit es zu
einer ganz normalen kérperlichen und psycho-sexuellen Reifung kommt.
Das bedeutet, dass sich der Kérper ganz normal zur Frau bzw. zum Mann
entwickelt und dass sich ganz normal das Interesse fur Partnerschaften ent-
wickelt. Bezuglich der Entwicklung des Selbststéindigkeitsbestrebens (der
Autonomieentwicklung) und der relativen Abgrenzung von den Eltern zeigt
sich haufig auch ohne Sexualhormone eine véllig tbliche Entwicklung. Denn
in diesen Punkten orientieren sich die Jugendlichen meistens am Verhalten
ihrer Freunde. Eine héaufige Sorge der Eltern, eine Sexualhormontherapie
kénne oppositionelles, also rebellisches Verhalten auslésen oder verstéirken,
ist deshalb unberechtigt!

Die Sexualhormone sind aber nicht nur fur die kérperliche und die psycho-
sexuelle Entwicklung wichtig, sondern auch fur den pubertéren Wachstums-
spurt und fir die Knochendichte! Im Zusammenspiel von Wachstumshormon
und Sexualhormonen erreicht der Kérper in der Pubertét die zweitschnellste
Wachstumsgeschwindigkeit im Leben — nur im Séuglingsalter wéichst man
noch schneller als in der Pubertét. Wahrend Médchen bei einem Knochen-
alter von 15 Jahren und Jungen bei einem Knochenalter von 17 Jahren aus-
gewochsen sind, wird die maximale Knochendichte erst im Alter zwischen
25 und 30 Jahren erreicht. Beim Aufbau der maximalen Knochendichte sind
die Sexualhormone ein sehr wichtiger Faktor! Von der héchstens erreichten
Knochendichte im Alter von 25 bis 30 Jahren zehrt man dann sein ganzes
Leben! Eine gute Knochendichte ist wichtig, um in hdherem Alter eine ver-
starkte Anfélligkeit for Knochenbriche zu vermeiden.

Beim Ostrogen, dem weiblichen Geschlechtshormon, gibt es noch die Be-

sonderheit, dass dieses einen Schutzfaktor vor Herzinfarkt und Schlaganfall
darstellt!
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For die Einleitung der Pubertétsentwicklung gibt es verschiedene Maglich-
keiten. Gemeinsam st allen, dass man am Anfang mit einer niedrigen
Sexualhormon-Dosis beginnt und diese Uber einen Zeitraum von ca. zwei
Jahren langsam schrittweise steigert, bis eine Erwachsenendosis erreicht ist.
Durch die anfangs niedrigeren Sexualhormon-Dosen ahmt man die norma-
le Pubertatsentwicklung nach und man verhindert, dass sich die Wachstums-
fugen zu rasch verschlieBen.

For die Hormon-Ersatztherapie gibt es die Méglichkeit der Einnahme von
Tabletten, die Zufuhr tber die Haut mittels Pflaster oder Gel (transdermale
Anwendung) oder die intramuskulére Injektion, also die Spritze in den Mus-
kel. Jede Anwendungsform bietet unterschiedliche Vor- und Nachteile. Diese
solltest Du mit Deinem Hormonspezialisten besprechen. Die Einnahme von
Tabletten ist einfach und unkompliziert, die Zufuhr Gber die Haut ist aufwen-
diger, entlastet aber die Leber, weil sie weniger Wirkstoff abbauen muss als
nach der Einnahme Gber den Mund. Spritzen sind schmerzhaft, dafir ist
die Gabe je nach Préparat nur alle 3 bis 4 Wochen oder sogar nur alle

3 Monate erforderlich.

HORMONPFLASTER

'-. — =
i HORMONGEL
— . - I --*j. ‘§.
—a i - v 5
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Hormon-Ersatztherapie bei Mé&dchen

Haufig wird mit dem Wirkstoff Ostradiolvalerat in einer Dosierung von 0,2 mg
téiglich begonnen. Fir diese niedrige Dosierung missen vom Apotheker Tropfen
oder Kapseln nach einer speziellen Rezeptur hergestellt werden. Altferativ kann
man auch Ostradiol-Pflaster verwenden, die jedoch wegen der anfangs nied-
rigen Dosierung speziell zugeschnitten werden missen, damit es nicht zu einer
Uberdosierung kommt. Unter der anfangs niedrigen Ostrogenzufuhr kommt es
zundchst zur ersfen Brustknospe, was medizinisch als Thelarche bezeichnet wird.
Unter zunehmendem Osfrogeneinfluss entwickelt sich die Brust dann weiter.
AuBerdem kommt es zu einem Wachstum der Gebérmutter und die Gebarmut-
terschleimhaut baut sich unter dem Ostrogeneinfluss langsam auf. Unter lang-
samer Osfradiol-Dosissteigerung ist die Gebérmutterschleimhaut dann meistens
nach 1,5 Jahren so hoch aufgebaut, dass es auch ohne das Gelbkérperhormon
Progesferon zu einer ersten spontanen Abbruchblutung und damit zur ersten
Periode kommt. Die erste Periode wird medizinisch Menarche genannt. Oft wird
vom Arzt danach gefragt, wie alt man bei der ersten Periode war, weil das Alter
bei Menarche Auskunft Gber den Zeitverlauf der kérperlichen Entwicklung gibt.
Wenn die Menarche stattgefunden hat, gibt man routineméBig auch das
Gelbksrperhormon Progesteron als Tablette an 12 Tagen des Monats dazu.
Damit kommt es dann regelméBig und planbar zur Periode.

Die Erwachsenendosierung besteht aus 2,0 mg Ostradiolvalerat téiglich und
der zusétzlichen Gabe von 10 mg Dydrogesteron an 12 Tagen im Monat.
Alternativ stehen auch Kombinationspréiparate zur Verfigung, sogenannte
Phasenpraparate.

Eine Nebenwirkung der Ostrogenbehandlung stellt eine Blutgerinnselbildung
dar, was medizinisch als Thrombose bezeichnet wird. Dies fihrt zu Schmerzen
und Schwellungen, im Extremfall auch zu gefshrlichen Auswirkungen. Falls
es familiar gehéuft Thrombosen gibt und bestimmte Verénderungen im Blut
vorliegen, spricht man von einer Thrombose-Neigung (medizinischer Begriff:
Thrombophilie). In diesem Fall wird die transdermale die Ostrogen-Ersatz-
therapie in Form von Gel empfohlen, da dann das Thrombose-Risiko weniger
stark erhsht wird.
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Oberblick Gber die Wirkstoffe und Préiparate zur
Hormon-Ersatztherapie bei Madchen:

Ostradiolvalerat

o fur eine niedrige Dosierung in der Apotheke als Kapseln oder Tropfen
angefertigt

o Tabletten 1 mg (Progynova®21 mite)/2 mg (Progynova®21 oder
Gynokadin®)

* als Gel zur Anwendung tber die Haut (Gynokadin®Dosiergel 0,6 mg/g
Gel)

Gestagene (Gelbkérperhormon)
« Dydrogesteron 10 mg (Duphaston®)
o Chlormadinonacetat 2 mg (Chlormadinon®)

Kombinationspréparate/Phasenpréparate

o Ostradiolvalerat/Levonorgestrel (Cyclo-Progynova® Tabletten oder Fem7®
Sequi 50 ug+50ug/ 10 ug/24 Stunden transdermale Pflaster) oder Ostra-
diol/Norethisteron (Trisequens® oder Novofem®)

Der Vollstéindigkeit halber sei an dieser Stelle noch erwéhnt, dass bei intakter
Himanhangsdrise und hypotham bedingter hypo-gonadotroper Stérung
eine Einleitungstherapie der Pubertét mit einer LHRH-Pumpe durchgefohrt
werden kann. Eine solche Therapie kann auch zur Fruchtbarkeit féhren. Sie
wird jedoch nur in sehr spezialisierten Zentren angeboten.

Hormon-Ersatztherapie bei Jungen

Bei Jungen kann die Pubertétseinleitung mit Testosteron-Spritzen in den
Muskel oder mit Testosteron-Gel erfolgen. In der Vergangenheit gab es auch
Testosteron-Kapseln (Andriol®Testocaps), die jedoch zurzeit nicht mehr her-

gestellt werden.

Zum Spritzen in den Muskel (wie bei einer Impfung) wird Testosteronenantat
verwendet, wobei am Anfang nur 50 mg alle 4 Wochen gespritzt werden.
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Nach einem halben Jahr kann die Dosis auf 100 mg alle 4 Wochen gestei-
gert werden. Nach 1 bis 2 Jahren kann dann auf die volle Erwachsenen-
dosis mit 250 mg Testosteron alle 3 bis 4 Wochen erhsht werden. Bei der
Dosissteigerung bericksichtigt der Hormonspezialist das Ansprechen auf die
Therapie (Pubertétsfortschritte), die Vertréiglichkeit und auch das Wachstum,
das Knochenalter und die Wachstumsgeschwindigkeit.

Wenn man an der vollen Erwachsenendosis angelangt ist und die Wachs-
tumsfugen bereits verschlossen sind, ist es auch méglich eine 3-Monats-Tes-
tosteronspritze (Nebido® 1000 mg) zu verwenden.

Da es sich beim Testosteron um eine relativ slige Substanz handelt, kénnen
die Spritzen in den Muskel etwas unangenehm sein.

Alternativ kann Testosteron-Gel zur Einleitung der Pubertétsentwicklung ver-
wendet werden. Das Gel wird z.B. auf die Innenseite des Unterarms oder
am Bauch aufgetragen. Wichtig ist, dass das Gel gut einzieht und keine
anderen Personen frisch nach dem Auftragen mit diesen Bereichen der Haut
in Kontakt kommen, da sie sonst auch das Testosteron Gber die Haut auf-
nehmen kénnen!

Wenn man sich fur das Testosteron-Gel entscheidet, werden im ersten hal-
ben Jahr 12,5 mg Testosteron jeden zweiten Tag aufgefragen. Im Anschluss
betréigt die Dosierung 12,5 mg téglich fur ein weiteres halbes Jahr. Im zwei-
ten Therapiejahr wird die Dosierung auf 25 mg téglich erhtht und ab dem
dritten Therapiejahr auf 50 mg téglich.

Prinzipiell sollte man dariber informiert sein, dass es unter der Testosteron-

Therapie zwar zu einer normalen Entwicklung von Penis, Kérperbehaarung
und Stimmbruch kommt, die Hoden iedoch klein bleiben.
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Oberblick Gber die Wirkstoffe und Préiparate zur
Hormon-Ersatztherapie bei Jungen:

Testosteronenantat 250 mg  Injektionslésung  (Testoviron®Depot 250 mg,
Testosteron Depot 250 mg EIFELFANGO, Testosteron-Depot GALEN® 250 mg
slige Losung, Testosteron Depot Rotexmedica)

Testosteronundecanoat 1000 mg Injektionslésung (Nebido® 1000 mg Injek-
Hons|(’jsung)

Testosteron (TESTAVAN® 20 mg/g transdermales Gel, TESTOGEL® 50 mg)
transdermales Gel im Beutel, Testogel® Dosiergel 16,2 mg/g Gel, Testotop®
62,5mg/-125 mg, Tostran 2 % Gel

Da wie bereits weiter oben erwdhnt unter der reinen Testosteron-Ersatzthera-
pie die Hoden klein bleiben und auch keine Spermienproduktion angeregt
wird, gibt es fur Menschen mit einer zentralbedingten (also hypo-gonado-
tropen) Stérung die Méglichkeit, die Pubertét mit einer Spritzentherapie ein-
zuleiten. Dies fuhrt auch zu einer Zunahme des Hodenvolumens und regt
auBerdem die Spermienproduktion an.

In diesem Fall werden ein menschliches Hormon, humanes Choriongonado-
tropin (hCG), und rekombinantes (kunstlich hergesfe”tes) FSH in das Unter-
hautfettgewebe gespritzt.

Am Anfang wird fir ein halbes Jahr 2x pro Woche 2501E hCG (Brevatid®)
gespritzt. Danach erfolgt nach klinischem Ansprechen und nach Laborwer-

ten eine Dosissteigerung auf 2x pro Woche 500 1E hCG bis maximal 2x pro
Woche 15001E hCG.

Nach den ersten sechs Monaten wird zusétzlich rekombinantes FSH (GO-
NALf®) 3x pro Woche 75-1501E ins Unterhautfetigewebe gespritzt, das die
Spermienproduktion anregen soll.

Alternativ kann bei intakter Hirnanhangsdrise und hypotham bedingter

hypo-gonadotroper Stérung eine Therapie mit einer LHRH-Pumpe durchge-
fohrt werden. Dies wird jedoch nur in sehr spezialisierten Zentren angeboten.
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Transition

-

Wenn man sich tberlegt, dass heutzutage die Lebenserwartung bei 80-100
Jahren liegt, steht fest, dass man als junger Erwachsener noch 34 =4/5 des
Llebens vor sich hat. Eine gute Gesundheit fur diese lange Lebenserwartung
winscht sich wohl jede und jeder. Aus diesem Grund ist es besonders wich-
tig, dass mit einer chronischen Erkrankung der Wechsel von der Kinder- und
Jugendmedizin in die Erwachsenenmedizin gut gelingt!

Bei diesem Ubergang, also der Transition, handelt es sich nicht um ein ein-
zeitiges Ereignis. Im optimalen Fall ist es vielmehr ein lang angebahnter
Prozess, in dem die/der Jugendliche immer besser zu seiner Erkrankung
und Therapie informiert ist und in dem er/sie sich zunehmend selbststéndig
um die medizinischen Belange kimmert. Dazu gehéren z B. alleine in die
Sprechstunde gehen, den Uberblick tber die benstigten Medikamente und
Vorsorgeuntersuchungen behalten, das Wissen zum bisherigen Krankheits-
verlauf efc.

Bereits im Jugendalter sollte man schon mal den Ausblick in die Erwach-
senenmedizin wagen, wie es wohl sein wird, wenn man mit 18-20 Jahren
dort betreut wird. Generell gilt, dass in der Erwachsenenmedizin die Termine
enger gefaktet sind und man sich gut auf die Sprechstunde vorbereiten
sollte, damit man nichts vergisst.

Insgesamt wird dann auch mehr Eigenverantwortung erwartet als in der

Kinder- und Jugendheilkunde.

In Vorbereitung auf die Transition sollte der Jugendliche zunehmend Kennt-
nisse zu seiner Diagnose, zur Therapie und zum bisherigen Krankheitsverlauf
haben. AuBerdem sollte man einen Uberblick uber die benstigten Vorsorge-
untersuchungen behalten.
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Um Deine ,Transitionsbereitschaft’ zu testen, kannst Du einmal folgende
Fragen durchgehen:

N =

onpw

© N

11.

12.
13.

14.

L6st Du Rezepte selbst in der Apotheke ein?
Kennst Du mégliche Nebenwirkungen Deiner Medikamente und weilt

Du, wie Du Dich bei Auftreten von Nebenwirkungen verhalten sollst?
Nimmst Du Deine Medikamente selbststéindig und regelméaBig ein?
Kimmerst Du Dich selber um die Nachbestellung Deiner Medikamente?
Vereinbarst Du Deine Arzttermine selbst?

Nimmst Du empfohlene Untersuchungen bei anderen Arzten wahr
(z.B. beim Frauenarzt oder Urologen)?

Fahrst Du selber zum Arzt?

Meldest Du Dich bei Problemen selbst bei Deiner Arztin/bei Deinem
Arzt?

Kennst Du Dich mit der Krankenversicherung aus?

WeiBt Du, welche Kosten die Krankenkasse tbermnimmt und welche
nicht?

Regelst Du Deine Geldangelegenheit schon selbst?

Fullst Du medizinische Fragebsgen selbst aus?

Verwendest Du einen Terminkalender, um alle Deine Termine im Blick
zu behalten?

Traust Du Dich, tber gesundheitliche Probleme in der Sprechstunde zu
reden, oder bist Du noch sehr schiichtern?
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15. Beantwortest Du Fragen in der Sprechstunde bislang selbst oder léisst
Du die Eltern antworten?

16. Hast Du selbst die Kontakt-Telefonnummer/Kontakt-E-Mail Deiner Arztin/
Deines Arztes?

17. Kannst Du Deine genaue Diagnose benennen?

18. Kannst Du Deine Medikamente benennen und kennst Du die
Dosierungen?

19. Kannst Du Auskunft zum bisherigen Krankheitsverlauf geben?

20. Hast Du einen aktuellen Arztbrief?

Wenn Du viele dieser Fragen positiv beantworten kannst, bist Du schon ziem-

Ill

lich ,transitionsbereit

Eine gelungene Transition bedeutet eine gute Anbindung an die medizini-
sche Erwachsenenversorgung, um die Gesundheit so gut und so lange wie
méglich zu erhalten. Gerade bei der Diagnose Hypogonadismus (Mangel an
Sexualhormonen) ist die lebenslange medizinische Anbindung notwendig,
um eine méglichst gute Lebensqualitét zu behalten, damit man psychisch und
psycho-sexuell gesund bleibt und damit man einer méglichen verminderten
Knochendichte (Osteopenie oder Osteoporose) vorbeugen und eine tber-
méBige Knochenbrichigkeit verhindern kann. In der Erwachsenenmedizin
kann dann auch je nach Diagnose und lebenssituation eine Beratung
zur Fortpflanzungsfahigkeit (Fertilitét) in der konkreten Situation erfolgen.
Im Jugendalter werden diese Themen oft nur sehr kurz angerissen, weil
dies da oft noch kein so aktuelles Thema ist.

26000



Nach dem Lesen dieser Broschire kannst Du abschlieBend noch fo|geno|e
Dich betreffende Angaben aufschreiben:

Meine Diagnose:

Meine Medikamente:

Name meines/r Arztes/Arztin:

Telefonnummer meines/r Arztes/Arztin:

Kontakt-E-Mail meines/r Arztes/Arztin:

Uberprife, ob Du im Besitz eines aktuellen Arztbriefs bist!
Falls es genetische Befunde oder Operationsberichte aus der Vergangenheit
gibt, ware es auch gut, wenn Du eine Kopie davon in Deinen Unterlagen

aufhebst.

Ausfuhrliche Informationen zum Thema Transition findest Du in der Broschire
,Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen und der Weg zur Transition -
erklart fur Jugendliche”.
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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 Patientinnen und Patienten

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

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

e Férderung von Seminaren und WeiterbildungsmaBnahmen fir Betroffene
und Arztinnen/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. Nimm deshalb Kontakt mit dem Netzwerk auf. Du wirst dort
Uber aktuelle Aspekte zu Deiner Erkrankung informiert, kannst Adressen von
Fachdrzten erfragen, bekommst Tipps zum Umgang mit der Krankheit im
Alltag und vieles mehr.
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So profitierst Du von der Mitgliedschaft
o
e Austausch mit anderen Betroffenen, Arzten und Experten
Durch unsere groBe Zahl an Regionalgruppen findest Du bestimmt auch
Veranstaltungen in Deiner N&he. AuBerdem kannst Du Dich im Internet
in unseren vielféltigen Foren, die nur Mitgliedem zur 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 erhéltst Du 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 der ACHSE
®ochse

Internet: www.glandula-online.de bl oA
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Informationsmaterial zur Kinder- und
Jugendendokrinologie
-

Das Netzwerk Hypophysen- und Nebennierenerkrankungen bietet zu
dieser Thematik eine breite Palette an Informationsmaterial.
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Broschiren mit umfangreichen Informa-
fionen sind auBerdem zu den Krank- =
heitsbildern MEN (Multiple Endokrine &

Neoplasie), Kraniopharyngeom , .
AGS (Adrenogenitales Syndrom) '

und Wachstumshormonmangel
vorhanden.

Zum Kraniopharyngeom, zum
Wachstumshormonmangel, zum
AGS und zur Transition existieren
zuséitzlich Broschiren, die sich
direkt an Kinder und Jugendliche
richten.

,Unsere Efahrungen — Der Umgang
von Kindern, Jugendlichen und ihren ;-
Eltern mit Hypophysen- und Neben-
nierenerkrankungen” biefet o

umfassende personliche Schilderungen. . ™
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Auch unser Notfallausweis fiir
Patienten mit Cortisolmangel
enthdlt inzwischen einen kinder-

und jugendendokrinologischen
Abschnitt.

Zu vielen Krankheitsbildern existieren auBerdem
Patientenmappen und Diagnoseausweise.

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