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In der pädiatrischen Ambulanz der

Leipziger Universitätsklinik wurde

ein knapp 2-jähriges Mädchen vor-

gestellt. Den Eltern war eine Ver-

größerung der Klitoris und eine zu-

nehmende Schambehaarung auf-

gefallen. Bei der klinischen Unter-

suchung zeigte sich eine Hypertro-

phie der Klitoris von 1,5 cm und ein-

zelne schwarze Haare im Schambe-

reich (Abb.1). Im linken Oberbauch

war eine große Raumforderung

tastbar. Ansonsten war das Mäd-

chen altersgerecht entwickelt und

beschwerdefrei. Im Ultraschall stell-

te sich in der linken Nebennieren-

loge eine 9x9x6 cm große, inhomo-

gene Raumforderung mit Nekrose-

arealen und einem weiteren, etwas

echogeneren Anteil dar (Abb. 2).

Die daraufhin durchgeführte Mag-

netresonanztomographie (MRT)

zeigte einen großen retroperitonea-

len Tumor zwischen Milz und linker

Niere. Der insgesamt sehr inhomo-

gene Tumor bestand aus mehreren

Anteilen mit unterschiedlichem Sig-

nalverhalten. Er hatte zum Teil in T1

und T2-Wichtung  hyperintense

Areale, was auf Einblutungen hin-

deutete. Teilweise waren liquide im-

ponierende Strukturen im Sinne von

Nekrosen nachweisbar. 

Das Kontrastmittel-Enhancement

war fokal unterschiedlich ausge-

prägt, insgesamt war die Kontrast-

mittelaufnahme nur mäßig. Der Tu-

mor erschien nach allen Seiten gut

abgrenzbar (Abb. 3 a/b).
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Der interessante Fall: Vorzeitige Pubertät bei einem zweijährigen Kind

Eine vorzeitige Pubertätsentwicklung kann verschiedene Ursachen haben. Je nach dem Grad der erreichten

sexuellen Reife spricht man von einer kompletten oder inkompletten Pubertas oder Pseudopubertas präcox.

Während die echte Pubertas präcox entweder idiopathisch oder durch vorzeitige Gonadotropinproduktion

bedingt ist und mit einer echten Keimdrüsenreifung einhergeht, beruhen die verschiedenen Formen der Pseu-

dopubertas präcox auf einer pathologischen, frühzeitigen Absonderung von Sexualhormonen aus den Neben-

nieren oder den Keimdrüsen.

� Abb. 1:  Äußeres Genital: Klinisches Bild einer 2-jährigen
Patientin mit Zeichen der Virilisierung 

� Abb. 2:  Ultraschall: echoinhomogene, große Raumforderung der 
linken Nebennierenloge
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Laborchemisch zeigte sich eine

massive Erhöhung des Testosteron-

spiegels auf das 120-fache der

Norm. 

Therapie

Mit dem Verdacht auf einen hor-

monaktiven Nebennierentumor

wurde die Patientin in der Kinder-

chirurgie vorgestellt. Der Tumor

konnte vollständig reseziert werden.

Intraoperativ stellte sich der Tumor

glatt begrenzt, aber inhomogen mit

zahlreichen Einblutungen und

Nekrosen dar (Abb. 4). Die Histolo-

gie ergab ein Karzinom der Neben-

nierenrinde. Der intraoperativ ge-

äußerte Verdacht auf eine Infiltra-

tion der linken Nierenkapsel konn-

te histologisch nicht bestätigt wer-

den, die mitentfernten regionären

Lymphknoten waren tumorfrei (Sta-

dium II, da >5 cm ohne Umge-

bungsinvasion). Eine zusätzliche

Chemotherapie war deshalb nicht

erforderlich. 

Verlauf

Die Schambehaarung fiel in den fol-

genden Wochen aus, die Hypertro-

phie der Klitoris zeigt sich allmäh-

lich regredient. Das Kind ist jetzt be-

schwerdefrei. Die bisherigen Nach-

kontrollen im Zeitraum von 6 Mo-

naten ergaben weder in der Bildge-

bung noch laborchemisch einen

Hinweis auf ein Rezidiv.

Diskussion

Das Nebennierenrinden- (NNR-)

Karzinom ist ein sehr seltener, bös-

artiger Tumor mit ungünstiger Pro-

gnose. Jährlich erkranken etwa ein

bis zwei Patienten pro einer Million

Einwohner. Die Erkrankung kann

allerdings auch schon im Kindesal-

ter auftreten  Die

meisten Patienten

sind 40-60 Jahre

alt, nur etwa 10

Prozent jünger als

10 Jahre.

Ungefähr 60 Pro-

zent der Patienten

suchen den Arzt

wegen der Zeichen

eines Hormonüber-

schusses auf. 

Die häufigste Form

der endokrinen Ak-

tivität ist das Cus-

hing-Syndrom, ge-

folgt von einer

Hyperandrogenä-

mie, die bei Mäd-

chen zu Hirsu-

tismus und Virilisie-

rung führt. Bei en-

dokrin inaktiven

Nebennierenkarzi-

nomen führen in

der Regel die Symp-

tome der lokalen

Raumforderung (Druckgefühl,

Oberbauchschmerz) die Kinder zum

Arzt. Bei subtiler endokriner Dia-

gnostik zeigt sich allerdings bei vie-

len zunächst hormonell inaktiv er-

scheinenden Fällen eine subklini-

sche autonome Hormonsekretion.

Die meisten NNR-Karzinome sind

bei Diagnosestellung bereits mehr

als 8 cm groß. Bei circa 30 Prozent

der Patienten sind schon bei Erstdi-

agnose Metastasen nachweisbar,

bei vielen Patienten kommt es im

Krankheitsverlauf auch nach

scheinbar vollständiger Tumor-

resektion zur Metastasierung. Diese

betrifft neben lokalen Lymphknoten

in erster Linie die Lunge, die Leber

und seltener den Knochen.
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� Abb. 3 a/b:  Zwischen linker Niere und Milz gelegene,  
inhomogene Raumforderung, welche die Niere nach kaudal
verdrängt. Die T1-Wichtung nach KM zeigt ein mäßiges, 
inhomogenes Enhancement
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Es gibt erste Hinweise, dass sich die

Prognose durch die frühzeitigere Di-

agnostik, das optimierte chirurgi-

sche Management und die Be-

handlung in spezialisierten Zentren

in den letzten zwei Dekaden ver-

bessern ließ. Dennoch bleibt die

Prognose ungünstig: In den Stadien

I und II liegt die 5-Jahres-Überle-

bensrate bei etwa 60 Prozent, im

Stadium III bei circa 40 Prozent. 

Demgegenüber beträgt im Stadium

IV das mediane Überleben nur et-

was mehr als 12 Monate. Diese

Zahlen beinhalten allerdings die

Gesamtgruppe der Nebennieren-

Karzinome. Ob die Prognose für Kin-

der besser ist, ist aufgrund der ge-

ringen Fallzahl noch nicht geklärt.

Wegen der streng stadienabhängi-

gen Prognose und Therapie ist eine

frühzeitige Diagnosestellung Vor-

aussetzung für eine optimale The-

rapie mit entsprechendem Out–  co-

me. Bei allen Zeichen einer vorzeiti-

gen Pubertät sollte deshalb als Erst-

diagnostik neben der Laborunter-

suchung der Ultraschall eingesetzt

werden, um eine Raumforderung

der Nebenniere als Ursache für die

Hormonproduktion auszuschließen.

Differentialdiagnostisch sind bei

nachgewiesener Raumforderung

der Nebennierenloge auch andere

Raumforderungen der Nebenniere

– vom Neuroblastom und Phäoch-

romozytom bis zum Adenom – in

Betracht zu ziehen.
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� Abb. 4:   Operationspräparat: Der Tumor stellt sich glatt begrenzt, 
aber inhomogen mit zahlreichen Einblutungen dar.
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