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Kapitel 50 Kleinwuchs, GroBwuchs

T. MACKENROTH und P.C. SCRrIBA

INHALT

1 Kleinwuchs

1.1 Endokriner Minderwuchs

1.2 Nichtendokriner Minderwuchs bei Stoffwechseler-

krankungen u.a.
1.3 Minderwuchs bei mangelnder Wachstumspotenz des

Skeletts
2 Hochwuchs
3 Literatur

Eine wachstumsbedingte Anderung der Kéorper-
groBe ist nach Schlufl der Epiphysenfugen prinzi-
piell nicht mehr méglich. ,,Zu groB3* oder ,,zu
klein* beschreibt also zum einen entweder einen
Riickstand oder Vorsprung im prapuberalen und
puberalen Entwicklungszustand im Vergleich zum
Normalkollektiv, zum anderen einen Endzustand
nach WachstumsabschluB3. Ein Minderwuchs be-
steht per definitionem, wenn die KorpergroBe
unterhalb der 3. Perzentile (d.h. unterhalb der 2fa-
chen Standardabweichung) im Nomogramm der
Wachstumskurve (s. Abb. 50.1) liegt. Von Zwerg-
wuchs spricht man, wenn die erreichte Endgrofe
weniger als 130 cm betrédgt, oder wenn die Korper-
groBe das 3fache der Standardabweichung unter-
schreitet. Liegt die KorpergroBe oberhalb der
97. Perzentile (oberhalb der 2fachen Standardab-
weichung) kann von Hochwuchs, oberhalb der
3fachen Standardabweichung von Riesenwuchs
gesprochen werden. Bei im Entwicklungsverlauf
manifest werdenden Wachstumsstérungen ist oft
eine Zuordnung nach dem Nomogramm der
Wachstumsratenkurve (Wachstum in Zentimetern
pro Jahr) hilfreich (Abb. 50.2).

1 Kleinwuchs

Ursdchlich kommen eine Vielzahl von Faktoren
in Betracht. Sie lassen sich jeweils einer der Grup-
pen 1 bis 4 der Tabelle 50.1 zuordnen. Héufigste
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Abb. 50.1. Wachstumskurvenverlauf bei Knaben. (Nach
Tanner und Whitehouse 1976)

Form ist zweifelsfrei der konstitutionelle Minder-
wuchs (30-40% der Fille), der jedoch nur per ex-
clusionem zu diagnostizieren ist. Die GroBenab-
weichung ist besonders aufféllig zwischen dem 13.
und 15. Lebensjahr; Wachstum, Skelettreife und
sexuelle Entwicklung sind in gleichem Ausmal
verzogert. Bedeutsam ist, dal durch verspéteten
EpiphysenschluB in der weiteren Entwicklung
meist eine normale EndgréBe erreicht wird. Es
liegt also lediglich ein verzogerter Pubertits-
wachstumsschub vor; die Prognose ist giinstig. Bei
fehlenden weiteren korperlichen Auffalligkeiten ist
die Bestimmung des Knochenalters, eine radiologi-
sche Sellabeurteilung sowie die laborchemische
(unauffillige) Bestimmung von TSH, LH, FSH
und Testosteron hinreichend zur Sicherung der
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Abb. 50.2. Wachstumsratenkurve fiir Knaben. (Nach Tanner
and Whitehouse 1976)

Diagnose. Die Somatomedinkonzentration ist
leicht erniedrigt, die STH-Sekretion Uber 24 h
ebenfalls. Die STH-Ausschiittung nach Stimula-
tion (s. unten) ist jedoch unauffillig.

Minderwuchs infolge Mangels an Aufbaustof-
fen ist in unserer Industriegesellschaft sehr selten,
in Liandern mit chronischem Lebensmittelmangel
jedoch haufiger. Einige Formen zerebraler Schidi-
gung konnen in seltensten Fillen Ursache einer
verminderten Nahrungsaufnahme mit Minder-
wuchs und Untergewicht sein. Diskutiert wird, ob
eine psychosoziale Vernachldssigung moglicher-
weise als Ursache von Minderwuchs angenommen
werden kann.

1.1 Endokriner Minderwuchs

Diese Form des Minderwuchses kann z.B. durch
einen isolierten hypophysiren oder hypothalamisch-
bedingten Mangel an Wachstumshormon (STH,
GH) oder durch STH-Mangel in Kombination mit
dem Ausfall anderer hypophysdrer Hormone ver-
ursacht werden. Die Inzidenz betragt etwa 1:4000.
Die Korperproportionen sind normal; ein

Wachstumsdefizit féllt meist erst im 2. bis 3. Le-
bensjahr auf und verlduft progredient. Typisch ist
eine maBige Adipositas (stammbetont), kleinkind-
hafte Gesichtsproportionen und kleine Hiande und
FiiBe (Akromikrie). Ein gleichzeitiger Gonadotro-
pinmangel féllt erst durch das Ausbleiben der
Pubertit auf. Das Knochenalter ist wenig retar-
diert, unter Umstdnden aber bei gleichzeitigem
TSH-Mangel stark verzégert. Insbesondere bei be-
gleitendem ACTH-Mangel besteht eine Neigung
zu Hypoglykdmien.

Ein isolierter STH-Ausfall wird hiufiger bei
Hypothalamusldsionen (SteiBlagen, Traumen, In-
fektionen, Tumoren etc.) gesehen. Bei Hypophy-
senschadigung kommen eher multiple endokrine
Ausfélle vor. 9% der Fille sind ,,idiopathisch*,
und ca. 8% der Fille sind genetisch bedingt. Fehl-
bildungen der Hypophyse kommen selten vor.

Diagnostisch kann aufgrund einer fehlenden
unteren Nachweisgrenze fiir Serum-STH der STH-
Mangel nur durch einen fehlenden Anstieg nach
Stimulation gesichert werden. Angewandt werden
der Insulinhypoglykdmietest, der Clonidintest, der
Glukagontest oder andere Verfahren; seit neue-
rem steht auch das STH-Releasing-Hormon fiir
die Unterscheidung von hypothalamischen und
hypophysdren Formen zur Verfiigung (GHRH).
Basalwerte fiir Kortisol, TSH, ACTH, LH, FSH,
Testosteron und Prolaktin sind zum Ausschluf
weiterer Hypophysenteilschddigungen erforder-
lich. Eine radiologische Hypophysendiagnostik
und eine Gesichtsfeldbestimmung schlieBen raum-
fordernde Hypophysentumoren aus. — Pygmden
und Laron-Zwerge (sephardische Juden) haben
einen Defekt der Bildung von Somatomedin C
(=IGFI).

Sowohl bei primérer als auch bei sekundérer
Hypothyreose im Kindesalter kommt es zum Auf-
treten eines  hypothyreoten = Minderwuchses
(vgl. 46.4). Die Retardierung des Knochenalters ist
deutlicher ausgeprigt als das gleichzeitig vorhan-
dene Langenwachstumsdefizit. Der Minderwuchs
ist méBig dysproportioniert bei gegeniiber der
Unterldnge betonter Korperoberldnge mit relativ
kurzen Armen. Zu den Leitsymptomen gehort au-
Berdem ein oft schweres Intelligenzdefizit bis zum
Vollbild des Kretins (s. 46.4). Der Nachweis einer
Neugeborenen- oder konnatalen Hypothyreose ge-
lingt durch die TSH-Bestimmung und durch labor-
chemische Bestimmung eines Parameters fiir das
freie Schilddrusenhormon; zum Neugeborenen-
screening vgl. auch 46.1.

Die Dystrophia adiposogenitalis wurde bereitsun-
ter 49.3 abgehandelt, ebenso die seltenen syndro-



Endokriner Minderwuchs

Tabelle 50.1. Einteilung des Minderwuchses (Modifiziert nach Prader 1978 und Bierich 1980)

1.

Minderwuchs infolge Mangels an Aufbaustoffen

hypokalorischer Minderwuchs
Eiweimangelschidden (Kwashiokor u.a.)
psychosozialer Minderwuchs

. Endokriner Minderwuchs

verminderte Sekretion wachstumsférdernder Hormone
konstitutionelle Entwicklungsverzogerung
Athyreose/Hypothyreose

hypothalamisch/hypophysérer Minderwuchs oder Zwergwuchs
Laurence-Moon-Bardet-Biedl-Sydrom
pankreatisch-diabetischer Zwergwuchs

Somatomedinmangel (Leber, Niere?)

Hypoparathyreoidismus

vermehrte Sekretion kataboler Hormone

Cushing-Syndrom (hypophysir, hypothalamisch, iatrogen, adrenal)
Pubertas- und Pseudopubertas praecox

adrenogenitales Syndrom

Leydig-Zelltumoren

Granulosazelltumoren

idiopathische* Friihreife

. Minderwuchs infolge nicht-endokrin bedingter Stoffwechselerkrankungen

renaler Minderwuchs (MiBbildungen, chron. bakterielle/abakterielle Entziindungen, kongenitale Tubulopathien)
intestinaler Minderwuchs (Mukoviszidose, Sprue, u.a. Malabsorptionssyndrome)

hepatischer Minderwuchs (chronische Hepatitis, Zirrhose u.a.)

anoxdmischer Minderwuchs (Vitium cordis, Bronchiektasen, Andmien u.a.)

rachitischer Minderwuchs (Vitamin-D-Mangel, Vitamin-D-resistente Rachitis)
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- Speicherkrankheiten (Glykogenosen, M. Gaucher, M. Niemann-Pick, Zystinose, Mukopolysacharidosen)

4. Mangelhafte Wachstumspotenz des Skeletts

- angeborener intrauteriner Zwergwuchs (primordialer Zwergwuchs)
genbedingte Stérungen: chromosomale Aberrationen (Trisomie 13-15 (Pateau-Syndrom), Trisomie 16-18
(Edwards-Syndrom), Trisomie 21 (Mongolismus), Katzenschrei-Syndrom, Ullrich-Turner-Syndrom)
Kyemopathien (Cornelia-de-Lange-Syndrom, Silver-Russel-Syndrom)

— erworbener intrauteriner Zwergwuchs

embryonal/fetal (z.B. Strahlenschidigung, Zytostatika, Virusinfektionen, Mehrlingsgeburten)
plazentar (PlazentamiBbildung, Stérung der Plazentarfunktion)
miitterliche Faktoren (Nierenerkrankungen, Alkoholabusus, EPH-Gestose, Rauchen u.a.)

- angeborene Skeletterkrankungen

genbedingter Minderwuchs mit postnataler Manifestation (Osteochondrodysplasien)

malen Krankheitsbilder mit Fettsucht und Min-
derwuchs (Laurence-Moon-Biedl-Syndrom, Pra-
der-Labhard-Willi-Syndrom).

Uberfunktion endokriner Driisen ist Ursache
des Minderwuchses in der Folge eines Cushing-
Syndroms. Kortikoidmedikation und Nebennie-
renrinden- oder Hypophysenprozesse mit ACTH-
Produktion kommen ebenso ursichlich in Be-
tracht. Zu Diagnose und Differentialdiagnose
vgl. 49.2; nur bei prapuberaler Manifestation ist
ein Minderwuchs charakteristisch fiir dieses
Krankheitsbild.

Ebenfalls durch hormonelle Uberfunktion ent-
steht die Pubertas praecox. Kommt es bis zum

7. Lebensjahr bei Madchen bzw. bis zum 9. Le-
bensjahr bei Jungen bereits zum Eintreten von
Pubertitszeichen liegt per definitionem eine Puber-
tas praecox vor. Sowohl bei der ,,echten‘ Pubertas
praecox (zentrale, zu frithe Gonadotropinstimula-
tion, idiopathisch oder symptomatisch z.B. bei
Hypothalamustumor) als auch bei der Pseudo-
pubertas praecox (unphysiologische Androgenbil-
dung) kommt es aufgrund der Hormonwirkung
zunachst zu einem Wachstumsschub mit iiber-
durchschnittlicher K6rpergrofle; durch verfriihten
EpiphysenschluB (Androgenwirkung!) wird je-
doch bei vorzeitigem Wachstumsstillstand eine nur
unterdurchschnittliche Ko6rperendgr#8e erreicht.
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Beim adrogenitalen Syndrom (AGS) der Knaben
fallt neben Friihzeichen der Pubertét mit typischer
Schambehaarung und PenisvergroBerung eine
kontrastierende beidseitige Hodenverkleinerung
auf. Bei Middchen finden sich bei Vorliegen eines
AGS mehr oder weniger ausgepréagte Zeichen der
Virilisierung (Klitorishypertrophie, Behaarungs-
anomalien, tiefe Stimme, fehlende sekundire Ge-
schlechtsmerkmale) mit primirer Amenorrho. Bei
,echter Pubertas praecox fehlen die genannten
AGS-Charakteristika fiir beide Geschlechter. Ur-
siachlich kommen fiir die unphysiologische Andro-
genproduktion genetische Defekte der adrenalen
Steroidbiosynthese, Nebennierenrindenkarzinome
oder Leydig-Zwischenzelltumoren bzw. ovarielle
Tumoren (Granulosazelltumoren) in Betracht. Ne-
bennierenrindenkarzinome kénnen ebenso wie Tu-
moren des Ovars auch im Sinne von Ostrogenen
wirksame Steroide produzieren mit den entspre-
chenden klinischen Folgen.

Die iibrigen in Tabelle 50.1 genannten Formen
sind sehr selten.

1.2 Nichtendokriner Minderwuchs
bei Stoffwechselerkrankungen u.a.

Eine Vielzahl generalisierter, oft schwerer Allge-
meinerkrankungen kénnen Wachstumsstdrungen
bedingen. Angeborene Nierenerkrankungen (Tu-
bulopathien, chronische Niereninsuffizienz etc.)
kénnen ebenso verantwortlich sein fiir einen Min-
derwuchs wie Gastrointestinalerkrankungen; hier
sind vor allem Malabsorptionssyndrome im Ge-
folge einer Zoliakie, einer Mukoviszidose, einer
Kohlenhydratmalabsorption oder einer Milch-
allergie zu nennen. Chronische Entziindungen
(Colitis ulcerosa, M. Crohn), chronische Hepato-
sen (Hepatitiden, Zirrhosen etc.), Glykogenosen
und Lipid-, Aminosdure- und Mukopolysaccha-
‘ridspeicherkrankheiten sind ebenfalls bedeutsam.
Der Vitamin-D-Mangel-bedingte Minderwuchs
bei Rachitis ist heute sehr selten. Erkrankungen,
die eine chronische Hypoxie bedingen wie konge-
nitale Vitien, schwere Formen der Anédmie (z.B.
chronische hamolytische Andmien) oder Atemweg-
erkrankungen (Bronchiektasen, Asthma bron-
chiale) konnen ihrerseits eine Wachstumsverzoge-
rung bewirken. Insgesamt sind Minderwuchsfor-
men dieser Gruppe selten und bieten bei meist zu-
sdtzlich vorhandenen Symptomen weniger diagno-
stische Probleme.

1.3 Minderwuchs bei mangelnder
Wachstumspotenz des Skeletts

» Von primordialem Minderwuchs spricht man bei
bereits intrauterin wirksamer Wachstumsverzoge-
rung, die trotz normaler Tragzeit unterentwickelte,
minderwiichsige Kinder bedingt (,,small for date
baby*‘). Im Gegensatz zu plazentar verursachter
intrauteriner Dystrophie (z.B. Plazentafehlbildun-
gen) weisen Kinder der vorgenannten Gruppe ei-
nen auch postpartal progressiv-verzogerten Ent-
wicklungsriickstand auf. Die Ursachen sind hete-
rogen. Es wird zwischen einer exogenen durch Ein-
wirkung auf die Frucht hervorgerufenen Form so-
wie einer genetisch bedingten Form unterschieden.
Der ersteren Gruppe sind zuzuordnen Virusinfek-
tionen, mitterliche Erkrankungen, Zigaretten-
oder AlkoholmiBbrauch in der Schwangerschaft
sowie schwere Stérungen der Plazentafunktion
und andere in Tabelle 50.1 aufgelistete Ursachen.
Zur zweitgenannten Gruppe gehdren neben den
aufgelisteten auch so seltene Erkrankungen wie ge-
neralisierte Dysostosen, Vogelkopfzwerge, das Sil-
ver-Russel-Syndrom und das Cornelia-de-Lange-
Syndrom.

» Der familidre Minderwuchs ist in der Regel
nicht als pathologisch anzusehen. Das Wachstum
der korperlich und geistig sonst unauffilligen Kin-
der verlduft parallel zur 3. Perzentile. Die Kno-
chenreife ist altersgerecht oder allenfalls maBig
verzogert. Meist sind mehrere Familienmitglieder
(insbesondere die Eltern) auffallend klein. Eine
Therapieindikation besteht nicht.

» Hiufigste Ursache des Minderwuchses aufgrund
angeborener Skeletterkrankungen sind die Osteo-
chondrodysplasien. Hier sind vor allem die Achon-
droplasie (Chondrodystrophie) und die Hypochon-
droplasie zu nennen. Die Inzidens betrédgt 1:10000
bis 1:30000. In beiden Féllen handelt es sich um
eine autosomal-rezessive erbliche Erkrankung, wo-
bei jedoch der weitaus groBte Teil (ca. 88% der
Fille) wohl durch Neumutationen bedingt ist.
Folge der genetischen Stérung ist eine ungenii-
gende Knorpelzellproliferation der Wachstumsfu-
gen; epiphysires Knorpelwachstum und epiphy-
siare Verknocherung sind dagegen ungestort. Bei
demzufolge isolierter Schéddigung des Liangen-
wachstums sind die Réhrenknochen abnorm kurz,
jedoch normal dick. Es resultiert ein dysproportio-
nierter Zwergwuchs mit morphologisch charakte-
ristischen Merkmalen wie Trompeten- oder Pilz-
form der R6hrenknochenenden und anderen typi-
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schen radiologischen Zeichen, stark frontalge-
wolbter Stirn bei vergroBertem Hirnschddel mit
platter, eingezogener Nasenwurzel, verkiirzten Ex-
tremitdten und gedrungenen Héanden und FiiBen
(groBer  Mittel-Ringfingerabstand =,,Dreizack-
hand*‘). Durch starke Beckenkippung mit schar-
fem Knick zwischen LWS und os sacrum erscheint
die Gesidlpartie auffillig prominent. Ein schau-
kelnder Gang mit genu varum ist typisch. Die
Intelligenz ist normal, oft sogar {iberdurchschnitt-
lich. — Die Hypochondroplasie manifestiert sich erst
im Kleinkindesalter mit weniger ausgeprigten kli-
nischen Merkmalen (Schidel-, Wirbelsdulen-, Bek-
ken- und Handskelett sind unauffillig) und ist
héufiger als die Achondroplasie. Die Patienten er-
reichen eine hohere Endgrofle (bis zu 152 cm) im
Vergleich zu Patienten mit Achondroplasie (124-
131 cm). Die Diagnose ist klinisch und radiolo-
gisch zu stellen.

» Unter dem Oberbegriff der lokalisierten enchon-
dralen Dysostosen werden konstitutionelle, meist
erbliche Skelettverdnderungen auf dem Boden ei-
ner Stérung der enchondralen Ossifikation von
Roéhrenknochen subsummiert. Diese Erkrankun-
gen mit Stérung des Lingenwachstums zeigen kein
einheitliches Krankheitsbild, sondern stehen fur
eine ganze Reihe nosologisch noch ungentigend ge-
klarter Syndrome. Die meisten Verdnderungen
werden erst wahrend des Wachstumsalters mani-
fest.

» Minderwuchs in der Folge von Mukopolysac-
charidosen findet sich beim M. Pfaundler-Hurler
(Gargoylismus). Mukopolysacharidablagerungen
in Bindegewebe und Gehirn bedingen die klassi-
schen Symptome : Schwachsinn (oft auch Blindheit
und Ertaubung), Zwerg- oder Minderwuchs, ver-
minderte Gelenkbeweglichkeit und Hepatospleno-
megalie. Der Erbgang ist autosomal-rezessiv oder
geschlechtsgebunden-rezessiv  (Hunter-Syndrom).
Im letztgenannten Fall ist die Klinik weniger aus-
geprégt, eine Hornhauttriibung fehlt in der Regel
und nur Knaben sind betroffen. Die klinische Dia-
gnose wird durch den Nachweis vermehrter Aus-
scheidung von Heparin- und Dermatansulfat im
Urin laborchemisch gesichert sowie durch den
Nachweis von Alder-Granulationen in den Leu-
kozyten (mikroskopisch sichtbare Mukopolysa-
charidablagerungen). Normale Intelligenz, jedoch
schwere Wirbelsdulendeformitédten sind die Kenn-
zeichen des ab 1. Lebensjahr manifest werdenden
M. Morquio. Der Erbgang dieser seltenen Muko-
polysacharidose ist ebenfalls autosomal-rezessiv.
Die Prognose wird vor allem von den kardiopul-

monalen Folgen der Skelettdeformitdt bestimmt.
Rezidivierende Infektionen der oberen Luftwege
und chronische Otitis media sind typisch. Andere
Formen der Mukopolysacharidosen (Typ III, San
Filippo; Typ V, Scheie u.a.) sind sehr selten.

2 Hochwuchs

Analog dem Minderwuchs ist auch bei Hochwuchs
eine Einteilung nach auslésenden Gesichtspunkten
moglich (Tabelle 50.2). Der hidufig im Gefolge ei-
ner alimentidren Adipositas auftretende Hoch-
wuchs (Adiposogigantismus) wurde bereits be-
sprochen (s.49.1); ebenso das Klinefelter-
Syndrom (s. 48.3), sowie das Marfan-Syndrom
(s. 48.2.2).

Der familiire Hochwuchs ist die mit Abstand
hiufigste Hochwuchsform. Bei normalen Korper-
proportionen dieser bereits bei Geburt groBen
Kinder verlduft ihre Entwicklung parallel zur
97. Perzentile. Viele Familienmitglieder (vor allem
die Eltern) sind uberdurchschnittlich groB. Die
Diagnose sollte gestellt werden bei klinisch/neuro-

Tabelle 50.2. Einteilung des Hochwuchses (Modifiziert nach
Bierich 1980)

1. Vermehrte Wachstumspotenz des Skeletts

— familidrer Hochwuchs

— angeborener intrauteriner Hochwuchs

- chromosomale Aberrationen (Klinefelter-Syndrom
XXY, XXXY etc., XYY-Minner)

- ,,zerebraler Riesenwuchs**

- partieller Riesenwuchs (Klippel-Trenauny-Syndrom,
lymphangiektatische Odeme, Neurofibromatose)

— erworbener intrauteriner Hochwuchs (z.B. Kinder dia-
betischer Miitter)

— angeborene  Skeletterkrankungen
Syndrom

- erblicher Hochwuchs postnataler Manifestation

und Marfan-

2. Endokriner Hochwuchs

— vermehrte Sekretion wachstumsférdernder Hormone
Hypothalamus/Hypophyse: hypophysdrer Riesen-
wuchs, Pubertas praecox, frithnormale Pubertit (?)
Schilddriise: Hyperthyreose
Nebennierenrinde: Adrenogenitales Syndrom
Gonaden: hormonproduzierende Tumoren

— verminderte Sekretion wachstumshemmender Hor-
mone
eunuchoidaler =~ Hochwuchs
Hypogonadismus)

(primérer/sekundérer

3. Hochwuchs infolge Uberangebot an Aufbaustoffen (Fett-
sucht)

4. Hochwuchs infolge nichtendokrin bedingter Stoffwech-
selstdrungen (Homozystinurie)
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logisch sonst unauffilligem Befund nach Aus-
schlufB3 anderer Hochwuchsformen (s. unten) durch
radiologische Sellabeurteilung, Knochenalterbe-
stimmung (meist altersentsprechend), Aminosiu-
rescreening und ggf. Chromosomenanalyse.

Als zerebraler Riesenwuchs werden Einzelfille
nicht STH-bedingten Riesenwuchses bezeichnet,
die dtiologisch vollig ungeklirt sind. Hohes Ge-
burtsgewicht, beschleunigtes Wachstum, Makro-
kranie, Prognathie, Hyperthelorismus und anderes
kommen neben geistiger Retardierung vor. Gele-
gentlich bestehen EEG-Zeichen wie bei Krampflei-
den, die unter Umstdnden auch manifest sein kon-
nen. Alle anderen in Tabelle 50.2 unter 1. genann-
ten Formen sind als Raritdten entsprechend selten.

Fithrend unter den Formen des endokrinen
Hochwuchses ist der STH-bedingte hypothala-
misch-hypophysire Hochwuchs. In der friithen
Kindheit ist er sehr selten. Im Pubertétsalter
kommt er eher vor. Ursdchlich kommen STH-
produzierende Mikro/Makroadenome der Hypo-
physe, Hyperplasie der STH-produzierenden
Hypophysenzellen oder eine hypothalamische, ge-
steigerte GHRH-Syntheserate sowie eine extrahy-
pothalamische GHRH-Produktion in Betracht. In
Abhingigkeit vom Manifestationszeitpunkt bilden
sich im Kindesalter ein proportionierter Hoch-
wuchs oder/und bei spédterer Manifestation zusétz-
lich die Zeichen der Akromegalie (s. dort) aus. Bei
Adenomen der Hypophyse kénnen Lokalsym-
ptome bestehen wie Kopfschmerz, Chiasma-
Syndrom oder Schidigung weiterer Hypophysen-
vorderlappenteilfunktionen (Schidigung der gona-
dotropen, thyreotropen oder adrenokortikotropen
Hypophysenfunktion) mit partieller Hypophysen-
vorderlappeninsuffizienz. Die Intelligenz ist nor-
mal. Bei gleichzeitig vorliegendem Hypogonadis-
mus besteht ein retardiertes Knochenalter; dhnlich
wie bei Akromegalen findet sich unter Umsténden
eine Kortikalisverdickung. Die EndgroBe kann
iiber 2 m betragen.

Die diagnostische Sicherung gelingt laborche-
misch durch erhéhte, nicht durch orale Glukosebe-
lastung supprimierbare STH-Serumspiegel. Ein
Suppressionsversuch ist in jedem Fall erforderlich,
da nach StreB, Korperarbeit und Nahrungsiiber-
angebot u.a. ein falsch erhéhter STH-Wert gemes-
sen werden kann. Der Suppressionswert nach ora-
ler Glukosebelastung sollte unter 2 ng/ml liegen.
Eine laborchemische Diagnostik zur Priifung aller
hypophyséiren Teilfunktionen sollte sich anschlie-
Ben. Sellaspezialrontgenaufnahmen und kraniales
Computertomogramm  dokumentieren  einen
hypophysér-raumfordernden Prozel.

Unter eunuchoidem Hochwuchs werden diejeni-
gen Formen subsummiert, die durch den fehlen-
den, das Wachstum beendenden Androgeneinfluf3
bedingt sind. Fiir alle Formen des Hypogonadis-
mus typisch ist ein dysproportionierter Hoch-
wuchs mit Verschiebung der Relation Korperun-
terlinge/K6rperoberldnge zugunsten der Unter-
lange. Hochwuchs resultiert nur bei prdpuberaler
Manifestation, vor allem das Klinefelter-Syndrom
(s. 48.3) und das Reifenstein-Syndrom (bei norma-
lem Chromosomenstatus Vorliegen von Hypospa-
die, postpuberaler Tubulusatrophie, Eunuchoidis-
mus, Azoospermie und ggf. Gndkomastie) sind
hier zu nennen.

Seltene, allerdings nur temporidr manifeste
Hochwuchsformen finden sich beim Cushing-
Syndrom, bei Pubertas praecox, bei Nebennieren-
rinden- bzw. gonadalen Tumoren und bei einigen
Formen des adrenogenitalen Syndroms
(vgl. 11.1,1); auch eine im Kindesalter manifeste
Hyperthyreose (als Raritdt) kann Ursache einer
Wachstumsbeschleunigung mit Hochwuchs sein.
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