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Erkrankungen der Nebenniere spielen in
der ambulanten und stationären Patien-
tenversorgungeinewichtigeRolle. Sie sind
ebenso relevant in der Inneren Medizin
wie in der Endokrinologie, Viszeralchirur-
gie und Allgemeinmedizin, um nur einige
Fachgebiete zu nennen. Einige Nebennie-
renerkrankungen haben eine hohe Präva-
lenz und betreffen Millionen von Patien-
ten, beispielsweise finden sich Nebennie-
reninzidentalome bei 1–2% der Bevölke-
rung, der primäre Hyperaldosteronismus
bei 6% der Patienten mit Hypertonie. Das
macht Nebennierenerkrankungen zu ei-
nem relevanten Gesundheitsproblem in
unserem Land. Die hohe Morbidität und
Mortalität einiger der selteneren Neben-
nierenerkrankungen,wieMorbusAddison,
Phäochromozytom und Cushing-Syndrom
(. Tab. 1), stellt gleichzeitig höchste An-
forderungen an die Früherkennung und
adäquate Behandlung, die allerorts einen
hohenStandard voraussetzen.Dies ist eine
implizite Herausforderung für jedes Ge-
sundheitssystem, und ein Realitätscheck
belegt die zu erwartende Differenz zwi-
schen Anspruch und Wirklichkeit auch in

Deutschland. Dies ist ein weiterer guter
Grund, nach vielen Jahren wieder einen
Schwerpunkt zum Thema Nebennierener-
krankungen in Der Internist aufzulegen.

» In der Pathophysiologie vieler
seltener Nebennierenerkrankungen
gelangen jüngst wesentliche
Fortschritte

Moderne hypothesengenerierende Me-
thoden wie Genomik, Transkriptomik und
Steroidmetabolomik haben unser Ver-
ständnis von Nebennierenerkrankungen
einschließlich des primären Aldosteronis-
mus [2], des Cushing-Syndroms [3], des
Nebennierenrindenkarzinoms [4] und des
Phäochromozytoms [5] substanziell er-
weitert. In der Pathophysiologie vieler sel-
tener Nebennierenerkrankungen wurden
in jüngster Zeit wesentliche Fortschritte
erzielt. An erster Stelle steht hier die
Identifizierung somatischer Treibermuta-
tionen in Nebennierenrindenneoplasien,
die in den letzten 10 Jahren gelungen ist;
die Mutationen zeichnen verantwortlich
für die charakteristische endokrine Au-
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Tab. 1 Inzidenz und Prävalenz vonNebennierenerkrankungen in Europa. (Nach [1])
Jährliche Inzidenz Prävalenz Morbidität Mortalität

Adrenogenitales
Syndrom

1/10.000–1/15.000 – 5,8 Krisen pro 100 Patientenjahre;
Salzverlust-AGS: 8,8; einfache
Virilisierung: 2,5

HR für Versterben 2,3 (95%-KI 1,2–4,3) bei
männlichen Personen mit AGS und 3,5
(95%-KI 2,0–6,0) bei weiblichen Personen
mit AGS im Vergleich zu Kontrollen

Morbus Addison
(primäre Neben-
niereninsuffizienz)

4,5/1.000.000 82–144/1.000.000 6–8 Nebennierenkrisen/100 Pati-
entenjahre

0,5 Todesfälle/100 Patientenjahre durch
Nebennierenkrisen

Primärer Hyper-
aldosteronismus

n.b. 4–6% der hyper-
tensiven Bevölke-
rung

OR für Schlaganfall 4,2; OR für
MI 6,5; OR für VHF 12,1 im Ver-
gleich zu PH

2-fach gesteigert nach Beginn der Behand-
lung (IAH)

Morbus Cushing 1–3/1.000.000 66/1.000.000 – SMR für Gesamtmortalität bei behandeltem
Morbus Cushing 1,61

Nebennieren-
inzidentalom

n.b. 1–2% der allge-
meinen Bevölke-
rung

n.b. n.b.

Nebennieren-
karzinom

0,7–2,0/1.000.000 – – Medianes Überleben 3–4 Jahre, 5-Jahres-
-Überleben 60–80% bei lokal begrenzten
Tumoren und 10–20% bei metastasierter
Erkrankung

95%-KI 95 %-Konfidenzintervall, AGS adrenogenitales Syndrom, n.b. nicht bekannt, IAH idiopathische Nebennierenhyperplasie, MI Myokardinfarkt,
OR Odds Ratio, PH primäre Hypertonie, SMR „standardized mortality ratio“ (Standardsterblichkeitsrate), VHF Vorhofflimmern

tonomie und die begrenzte proliferative
Aktivität dieser endokrinen Tumoren [2,
6]. Zwanzig Jahre früher, schon in den
1990er-Jahren, begann der genetische
Siegeszug mit der Entschlüsselung von
Keimbahnmutationen beim Phäochromo-
zytom bzw. Paragangliom. Über die Jahre
ist die Zahl auf mehr als 16 unterschiedli-
che Keimbahnmutationen angewachsen,
und bei gut einem Drittel aller Patienten
lässt sich heute ein familiär-genetischer
Hintergrund etablieren [7].

Die wissenschaftlichen Erfolge deut-
scher Forscherteams bei der Aufklärung
der Pathophysiologie vieler Nebennieren-
erkrankungen und die hohe translationale
Relevanz molekularer Forschung für die
DiagnostikundTherapiedieserKrankheits-
entitäten führten 2017 zur Bewilligung
des Transregio-Sonderforschungsbereichs
(SFB) „The Adrenal Gland: Central Relay
in Health and Disease“ (https://adrenal-
research.de/de/). Forscher in Dresden,
Würzburg undMünchen beschäftigen sich
in 19 Arbeitsgruppen mit grundlegenden
Themender Nebennierewie der Stressant-
wort bei Sepsis, dem Nebennierengewe-
beersatz bei Nebenniereninsuffizienz, der
Next-generation-Steroidmetabolomik zur
Verbesserung der Frühdiagnose von Ste-
roidexzesssyndromen und der Weiterent-
wicklung nuklearmedizinischer Therapien
für maligne Nebennierenerkrankungen.

Einige der Projektleiter des SFB konnten
erfreulicherweise als Autoren für diesen
Schwerpunkt gewonnen werden.

Der erste Beitrag dieses Schwerpunkts
beschäftigt sich mit dem hochaktuellen
Thema von „coronavirus disease 2019“
(COVID-19), Glukokortikoiden und Ne-
bennierenfunktion. J. Masjkur, A. Barthel,
W. Kanczkowski, G. Müller u. S.R. Born-
stein können anhand eigener hochrangig
in The Lancet Diabetes & Endocrinology
publizierter Daten zeigen, dass die Ne-
benniere ein Zielorgan des Virus ist [8].
Im zweiten Beitrag beschreiben T. Kie-
nitz u. G. Meyer moderne Prinzipien der
Glukokortikoidsubstitution bei Nebennie-
reninsuffizienz. Aufgrund der immer noch
alarmierend hohen Mortalität der Ne-
bennierenkrise sind die praxisrelevanten
Präventionsansätze ein „Muss“ für jede In-
ternistin und jeden Internisten. A. Riester
u. F. Beuschlein stellen anhand neuester
Daten zur autonomen Kortisolsekreti-
on bei Nebenniereninzidentalomen dar,
welche hohe Relevanz diese für Komor-
biditäten und die Langzeitmortalität hat.
Der primäre Hyperaldosteronismus wurde
in den letzten Jahren als die führende
endokrine Ursache von Bluthochdruck
identifiziert und ist in der klinischen Pra-
xis immer noch völlig unterdiagnostiziert,
wie der Beitrag von C.T. Fuss, S. Hahner,
D.A. Heinrich u. C. Adolf zeigt. Die letzten

beiden Beiträge beschäftigen sich mit den
Langzeitproblemen bei Morbus Cushing
und dem adrenogenitalen Syndrom. Der
Artikel von L. Braun, F. Vogel u.M.Reincke
beleuchtet die besten Screeningstrategien
und biochemischen Tests zur Frühdiagno-
se des Hyperkortisolismus. Der Beitrag
von L. Tschaidse, F. Quitter, A. Hübner u.
N. Reisch stellt die beim adrenogenitalen
Syndrom beobachteten Langzeitfolgen
übersichtlich dar. Dieser Beitrag wurde
sinnvollerweise von Endokrinologinnen
aus der Pädiatrie wie auch aus der Erwach-
senenendokrinologie verfasst. Gerade am
Übergang zwischen Adoleszenz und Er-
wachsenenperiode besteht im Sinne der
Transition eine besondere Schnittstellen-
problematik.

Hocherfreulich finde ich als Heraus-
geber, dass die Autorenteams zu einem
Gutteil aus Nachwuchswissenschaftler-
innen und -wissenschaftlern bestehen,
die auch im SFB Nebenniere und im
Bereich Endokrinologie der Deutschen
Gesellschaft für Innere Medizin eine ent-
scheidende Rolle spielen, und dass die
Nachwuchsförderung Erfolge zu zeitigen
scheint. So wünsche ich den Leserinnen
und Lesern von Der Internist genauso
viel Freude beim Lesen, wie ich sie als
Herausgeber beim Zusammenstellen des
Schwerpunkts hatte.
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In eigener Sache

Geschärfter Blick für die
Nadel im Heuhaufen

Podcast „Diagnose selten“

Im Podcast „Diagnose selten: Seltene

Erkrankungen - häufiger als man denkt“

geht es um die Sensibilisierung der
Hörer*innen für die vielfältigen Gesichter

seltener Erkrankungen. Expert*innen und

Patient*innen berichten darin über ihre
Erfahrungen. Unter der wissenschaftlichen

Leitung unseres Rubrikherausgebers Prof.
Dr. Jürgen R. Schäfer, Leiter des Zentrums

für unerkannte und seltene Erkrankungen

(ZusE) am UniversitätsklinikumMarburg,
wird der Podcast gemeinsam von

Takeda, ASK.Berlin und Springer Medizin

produziert.

Erfahren Sie wie die Allianz Chronischer
Seltener Erkrankungen (ACHSE e.V.) als

wichtige Anlaufstelle fungiert, wie künst-

liche Intelligenz bei der Diagnosefindung
unterstützen kann und warum die Ausein-

andersetzung mit seltenen Erkrankungen

für die personalisierte Behandlung von
häufigen Erkrankungen eine Chance sein

kann.

Schärfen auch Sie Ihren Blick für
dieses wichtige Thema und hören Sie
gleich rein!

https://diagnose-selten.podigee.io
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