Aus Fehlern lernen

Multiple endokrine Storungen

Sommersprossen an ungewohnlichen

Stellen

Hautpigmentierungen sind haufig. Deshalb wird ihnen meist auch
keine besondere Aufmerksamkeit geschenkt. Doch bei Patienten mit
Symptomen, die auf eine endokrine Stérung hinweisen, sollten Sie un-
bedingt auf,,Sommersprossen® achten. Sie kdnnen der Schliissel zur Dia-

gnose sein.

— Ein 21-jahriger hochwiichsiger Stu-
dent klagt tiber vermehrte Schweifinei-
gung. Weiterhin gibt er Gelenkbe-
schwerden und Kopfschmerzen an.
Auch die Libido sei gestort.

Verdachtsdiagnose ,,Akromegalie”
wird bestatigt

Die geklagte Beschwerdesymptomatik
und der klinische Eindruck legen die
Verdachtsdiagnose , Akromegalie” na-
he. Die Bestimmung des Wachstums-
hormons ergibt dann auch erhoéhte
Werte, und diese lassen sich nicht, wie
es physiologischerweise der Fall ist,
mittels eines oralen Glukosetoleranz-
tests mit 75 g Glukose supprimieren.
Kernspintomografisch zeigt sich ein
Hypophysenadenom als Ursache der
Akromegalie.

Resistenzen in den Hoden

Nach operativer Entfernung des Hypo-
physenadenoms normalisieren sich
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die Werte des Wachstumshormons.
Doch dies fiihrt nicht zu einer Norma-
lisierung aller Hormonparameter: FSH
und LH sind weiterhin erh6ht. Die an-
drologische Untersuchung ergibt au-
ferdem eine Azoospermie. Bei der Kkli-
nischen Untersuchung finden sich
kirschgrofe indolente Resistenzen in
beiden Hoden, wobei sich kernspinto-
mografisch destruierende und kalzifi-
zierende Verdanderungen ergeben. Die-
se sind typisch fiir gutartige Sertolizell-
tumoren.

»Sommersprossen® an untypischen
Stellen

Die eigentliche Diagnose ergibt sich je-
doch erst bei der erneuten Inspektion
des Patienten. Hierbei fallen dunkle
Hautpigmentierungen im Gesicht, am
Hals und am Nacken auf, die zunachst
als Sommersprossen fehlinterpretiert
wurden. Diese Lentigines sind jedoch,
so Prof. Stefan R. Bornstein, Diissel-
dorf, typisch fiir den Carney-Komplex.
Dabei handelt es sich um eine seltene
autosomal-dominant vererbte Erkran-
kung mit multiplen endokrinen Neo-
plasien. Befallen sind Herz, endokrine
Driisen, Nervensystem und Haut. Ur-
sache ist eine Mutation in einem Tu-
morsuppressor-Gen auf Chromosom
17.

Intermittierendes Cushing-Syndrom

Am hdéufigsten betroffen bei dieser Er-
krankung sind, wie auch im oben dar-
gestellte Fall, die Hypophyse, und zwar
in Form eines Hypophysenadenoms
mit konsekutiver Akromegalie. Aber
auch die Hoden und Nebennieren sind
meist beteiligt. Die Tumoren im Be-
reich der Nebennieren fithren zum

Bild eines intermittierten Cushing-
Syndroms. Bei Verdacht auf Vorliegen
eines Carney-Komplexes sollte deshalb
immer die endokrine Funktion der Ne-
bennieren untersucht werden. Gleiches
gilt fiir das Herz, denn interessanter-
weise findet sich dort nicht selten ein
Myxom, das sowohl zu Embolien als
auch zu Herzrhythmusstérungen und
somit zum akuten Herztod fithren
kann.

Typisch fiir die Erkrankung ist, dass
die Lentigines sich an ungewohn-
lichen Stellen, ndmlich an den Lippen,
an den Augenwinkeln und im Genital-
bereich finden. Diese atypische Lokali-
sation unterscheidet sie eindeutig von
herkommlichen Sommersprossen.
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Die genaue Inspektion des Pati-
enten lohnt sicher immer. Pigmen-
tierungen an atypischen Stellen im
Zusammenhang mit endokrinen
Symptomen sollten an ein angebo-
renes multiples endokrines neoplas-
tisches Syndrom, auch Carney-Kom-
plex genannt, denken lassen.
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