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Eine seltene Ursache der primären Nebennierenrinden
insuffizienz ist die X-chromosomal vererbte Adreno-
myeloneuropathie. Neurologisch ist sie durch Zeichen 
der zentralen und peripheren Demyelinisierung, endo-
krinologisch durch einen M . Addison und eine zusätz
liche primäre Hodeninsuffizienz gekennzeichnet. Bei 
zwei Patienten mit diesem Krankheitsbild konnte der 
Stoffwechseldefekt im Abbau langkettiger Fettsäuren 
durch Bestimmung eines erhöhten Hexakosansäure-
Spiegels (C 26) im Blut gesichert werden. Bei einem 
Patienten (Fall 1) lag ein isolierter Ausfall der Zona 
fasciculata vor, beim anderen (Fall 2) fand sich eine 
klinisch manifeste komplette Nebennierenrindeninsuf
fizienz. Beide Patienten haben einen beginnenden 
Hypogonadismus. Die neurologische Symptomatik 
ging im Fall 2 der Entwicklung der endokrinen Aus
fälle voraus, im Fall 1 führten Familienanamnese und 
Nebennierenrindeninsuffizienz zur Diagnosestellung. 
Beim Nachweis einer peripheren Neuropathie bei 
männlichen Jugendlichen oder jüngeren Erwachsenen 
sollte auf die Zeichen einer beginnenden Nebennieren
rindeninsuffizienz geachtet werden. 

Adrenomyeloneuropathy, a rare cause of primary 
adrenal cortical insufficiency 

Inherited via the X chromosome, adrenomyeloneuro
pathy is a rare cause of primary adrenocortical in
sufficiency. Neurological signs are of central and 
peripheral demyelinization, while endocrinologically it 
is characterized by Addison's disease and primary 
testicular insufficiency. In two patients with this con
dition the metabolic defect in the breakdown of long-
chain fatty acids was confirmed by an increased 
hexakosan (C 26) blood level. One patient had an 
isolated failure of the zona fasciculata; in the other 
there was clinically manifest complete adrenocortical 
insufficiency. Both patients had incipient hypogonad
ism. In the second case, neurological symptoms pre
ceded the endocrinological ones, while in the first both 
the family history and the adrenocortical insufficiency 
led to the diagnosis. In peripheral neuropathy in a 
young male, attention should always be given to signs 
of incipient adrenocortical insufficiency. 

Das Krankheitsbild der Adrenomyeloneuropathie 
(AMN) ist eine im frühen Erwachsenenalter manifest 
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werdende Variante der Adrenoleukodystrophie (ALD), 
eines in der Pädiatrie bekannten Krankheitsbildes mit 
Ausfallserscheinungen des Nervensystems und der 
Nebennierenrinde (12) . Die neurologischen Störungen in 
Form von Demyelinisierungszeichen betreffen bei der 
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Tab. 1. Hypophysär -adrenale H o r m o n e bei zwei Pat ienten mit A d r e n o m y e l o n e u r o p a t h i e 

Fa I 1 Fall 2 

6 0 min 
nach ACTH 

6 0 min 
nach ACTH 

N o r m b e r e i c h 
0 min 

6 0 min 
nach ACTH 

0 min 
6 0 min 

nach ACTH 

Cortisol 6 7 5 6 4 5 4 2 7 0 - 2 5 0 ng/ml 

D H E A - S 7 5 - 5 7 - 2 8 0 ± 1 0 4 ug/dl 

1 7 - O H - P r e g n e n o l o n 1 7 7 2 3 6 3 0 6 4 3 0 - 3 5 0 ng/dl 

DHEA 1 7 5 1 7 0 9 7 8 2 5 2 2 ± 2 5 6 ng/dl 

1 7 - O H - P r o g e s t e r o n 9 7 9 7 2 8 4 2 4 3 - 2 2 0 ng/dl 

21 -Desoxycor t l so l 0 , 3 1,7 6 ,4 4 , 4 1 , 2 - 1 3 ng/dl 

11 -Desoxycor t l so l 0 , 2 0 ,4 0 , 0 8 0 , 0 7 0 , 1 - 0 , 3 ug/dl 

11 - D e s o x y c o r t i c o s t e r o n - 1 5 , 4 8 ,7 9 , 2 2 - 1 5 ng/dl 

Aldosteron 3 , 6 7 , 8 1 ,6 1 ,0 2 - 1 0 ng/dl 

1 8 - O H - C o r t l c o s t e r o n 1 5 , 6 - 7 , 6 1 0 , 8 1 1 , 5 - 5 5 ng/dl 

Renin 0 , 6 5 - 1 5 , 8 - 0 , 3 - 2 , 0 ng/ml • h 

ACTH 8 2 9 - 1 0 6 7 - < 2 5 - 1 6 0 pg/ml 

A M N vorwiegend das periphere Nervensystem, die ALD 
ist durch Befall des Zentralnervensystems gekennzeich
net. Die A M N wird ebenso wie die ALD X-chromosomal 
gebunden vererbt (7). Das typische klinische Erschei
nungsbild der A M N ist eine langsam progrediente distale 
Polyneuropathie und spastische Paraparese, eine progre
diente Nebenniereninsuffizienz sowie ein langsam pro
gredienter Hypogonadismus (2, 3 , 1 1 , 13) . Die Ursache 
der Störung ist letztlich unbekannt; vermutet wird ein 
Enzymdefekt im Abbau extrem langkettiger Fettsäuren; 
sie sind im Plasma, in Fibroblasten, in der weißen Sub
stanz des Gehirns und in den Nebennierenrindenzellen 
vermehrt nachweisbar (5, 6, 8) . Zur Sicherung der Dia
gnose und zum Nachweis von Hemizygoten dient die 
Bestimmung von Hexakosansäure (C 26) im Plasma; sie 
ist deutlich erhöht(6) . 

Im folgenden berichten wir über zwei Patienten mit 
Adrenomyeloneuropathie, die wir im letzten Jahr unter
suchten. 

u n a u f f ä l l i g e K o n s i s t e n z u n d O b e r f l ä c h e , w a r e n j e d o c h be iderse i t s 
l e i c h t d r u c k s c h m e r z h a f t . D e r B l u t d r u c k lag m i t 1 3 0 / 8 0 m m H g bei 
e i n e r P u l s f r e q u e n z v o n 68/min im N o r m b e r e i c h , a u s der V o r g e 
s c h i c h t e w a r k e i n e H y p o t o n i e s y m p t o m a t i k u n d k e i n e H y p o t o n i e 
b e k a n n t . 

D i e n e u r o l o g i s c h e U n t e r s u c h u n g ( 4 ) e r g a b e ine g a n z d i s k r e t e 
P a r e s e der G r o ß z e h e n h e b u n g l i n k s , die B a u c h h a u t r e f l e x e w a r e n 
n i c h t a u s l ö s b a r , der Q u a d n c e p s r e f l e x e i n e S p u r r e c h t s b e t o n t . D a s 
B a b i n s k i s c h e Z e i c h e n w a r be iderse i t s p o s i t i v . A n den u n t e r e n 
E x t r e m i t ä t e n b e s t a n d eine n a c h dista l z u n e h m e n d e s t r u m p f f ö r m i g e 
S e n s i b i l i t ä t s s t ö r u n g für al le Q u a l i t ä t e n (ab M i t t e O b e r s c h e n k e l 
l inks u n d M i t t e U n t e r s c h e n k e l r e c h t s ) . B e i m R o m b e r g s c h e n V e r 
s u c h k a m es zu u n g e r i c h t e t e m S c h w a n k e n bei A u g e n s c h l u ß . D i e 
ü b r i g e n k ö r p e r l i c h e n B e f u n d e der a l l g e m e i n - i n t e r n i s t i s c h e n s o w i e 
der n e u r o l o g i s c h e n U n t e r s u c h u n g w a r e n u n a u f f ä l l i g . M o t o r i s c h e 
u n d s e n s i b l e N e r v e n l e i t g e s c h w i n d i g k e i t e n w a r e n s o w o h l an den 
u n t e r e n a ls a u c h a n den o b e r e n E x t r e m i t ä t e n deut l i ch v e r l a n g s a m t . 
D i e visuel l e v o z i e r t e n P o t e n t i a l e s o w i e die a k u s t i s c h e v o z i e r t e n 
S t a m m p o t e n t i a l e ze ig ten v e r l ä n g e r t e L a t e n z e n . 

Laboratoriumsbefunde: B l u t s e n k u n g s r e a k t i o n , B l u t b i l d , D i f f e 
r e n t i a l b l u t b i l d , B l u t z u c k e r , L e b e r - u n d N i e r e n w e r t e , B l u t g a s a n a 
lyse , S e r u m e l e k t r o l y t e , i n s b e s o n d e r e N a t r i u m m i t 1 4 2 mmol/1 u n d 
K a l i u m m i t 4 , 3 mmol/1, l a g e n i m N o r m b e r e i c h . 

Kasuistik 
Fall 1: In der F a m i l i e n a n a m n e s e des 3 2 j ä h r i g e n P a t i e n t e n w a r e n 
a u f f ä l l i g ein G r o ß v a t e r m ü t t e r l i c h e r s e i t s , der a n e i n e r R ü c k e n 
m a r k s e n t z ü n d u n g g e s t o r b e n w a r , u n d ein N e f f e , der m i t 1 1 J a h r e n 
a n e iner s c h w e r e n F o r m der A d r e n o l e u k o d y s t r o p h i e e r k r a n k t e . D e r 
P a t i e n t se lbs t k l a g t e ü b e r ein seit 2 J a h r e n b e s t e h e n d e s , w e c h s e l n d 
s t a r k e s B a n d a g e n g e f ü h l im B e r e i c h der l i n k e n W a d e . Se i t e in igen 
M o n a t e n b e s t ü n d e n M i k t i o n s s t ö r u n g e n in F o r m v o n i m p e r a t i v e m 
H a r n d r a n g , w e c h s e l n d m i t H a r n v e r h a l t u n d I n k o n t i n e n z . Se i t e t w a 
1 0 J a h r e n b e m e r k t e er e inen l a n g s a m e n R ü c k g a n g v o n L i b i d o u n d 
P o t e n z , an der s c h o n i m m e r s p ä r l i c h e n S e k u n d ä r b e h a a r u n g seien 
k e i n e V e r ä n d e r u n g e n a u f g e f a l l e n . Z e i t w e i l i g b e s t ü n d e e ine deut l i 
c h e M ü d i g k e i t u n d A b g e s c h l a g e n h e i t . 

B e i der k l i n i s c h e n U n t e r s u c h u n g f a n d e n w i r e ine i n s g e s a m t d e u t 
l i c h e P i g m e n t v e r s t ä r k u n g des g e s a m t e n I n t e g u m e n t s m i t zusätz l i 
c h e r f l e c k f ö r m i g e r P i g m e n t i e r u n g im B e r e i c h der L i p p e n u n d der 
W a n g e n s c h l e i m h a u t . D i e S e k u n d ä r b e h a a r u n g w a r s p ä r l i c h a u s g e 
p r ä g t , zeigte j e d o c h das typ isch m ä n n l i c h e V e r t e i l u n g s m u s t e r . D i e 
T e s t e s w a r e n m i t 2 0 ml be iderse i t s n o r m a l g r o ß , h a t t e n e ine 

T a b . 2 . Hypophysär- tes t ikuläre H o r m o n e bei zwei Pat ienten mit Adre
n o m y e l o n e u r o p a t h i e 

Fall 1 Fall 2 Normbere i ch 

T e s t o s t e r o n 1 9 9 1 7 9 2 0 0 - 1 0 0 0 ng/dl 

Dihydrotes tos teron 9 9 5 5 4 5 ± 6 8 ng/dl 

LH 8 , 9 4 , 6 2 - 2 0 mU/ml 

LH nach LHRH 3 0 3 7 , 9 -
F S H 2 , 9 2 , 8 2 - 8 mU/ml 

Glucocorticoide, Mineralocorticoide und deren Vorstufen wur
den im Serum und Urin basal sowie nach ACTH-Injektion und 
Metopirontest bestimmt (Tabellen 1 und 2 ) . Cortisol und Gluco-
corticoidvorstufen waren basal erniedrigt bzw. im unteren Norm
bereich und stiegen im ACTH-Kurztest nicht an. Die Ausscheidung 
des freien Cortisols war entsprechend vermindert. A C T H wurde 
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Tab. 3 . Meßwerte der langkettigen Fettsäuren C 2 2 - C 2 6 . (Die Messungen wurden im J . F. Kennedy Institute, Baltlmore/Md., durchgeführt. ; 

Fall 1 Fall 2 Normalwerte 
Hemlzygote 
ALD/AMN 

H e t e r o z y g o t e 
ALD/AMN 

C 2 2 (% Gesamtfet tsäuren) 0 , 6 6 5 0 , 6 7 1 1 , 1 8 ± 0 ,61 1 , 6 3 ± 0 , 5 8 1 , 3 3 ± 0 , 5 4 

C 2 4 (% Gesamtfet tsäuren) 0 , 9 8 7 1 , 0 3 0 0 , 7 8 ± 0 , 3 2 1 , 7 3 ± 0 , 7 6 1 , 9 0 ± 0 , 8 0 

C 2 5 (% Gesamtfet tsäuren) 0 , 0 4 4 0 , 0 4 9 0 , 0 3 ± 0 , 0 3 0 , 1 2 ± 0 , 0 6 0 , 2 0 ± 0 , 3 4 

C 2 6 (ug/ml) 1 , 4 2 9 1 , 5 1 4 0 , 3 3 ± 0 , 1 8 1 , 6 2 ± 0 , 8 7 0 , 8 2 ± 0 , 3 2 

C 2 4 / C 2 2 1 , 4 8 6 1 , 5 3 4 0 , 8 4 ± 0 , 0 8 1 , 6 3 ± 0 , 2 0 1 , 2 0 ± 0 , 2 4 

C 2 6 / C 2 2 0 , 0 5 5 0 , 0 6 1 0 ,01 ± 0,01 0 , 0 7 ± 0 , 0 2 0 , 0 4 ± 0 , 0 2 

deut l i ch e r h ö h t g e m e s s e n . 1 8 - H y d r o x y c o r t i c o s t e r o n u n d A l d o 
s t e r o n zeigten W e r t e im u n t e r e n N o r m b e r e i c h , die P l a s m a - R e -
n i n a k t i v i t ä t lag im N o r m b e r e i c h . Im M e t o p i r o n t e s t f a n d s ich e in 
u n z u r e i c h e n d e r A n s t i e g v o n 1 1 - D e s o x y c o r t i s o l ( S u b s t a n z S) n a c h 
M e t o p i r o n g a b e . 

D e r S e r u m t e s t o s t e r o n s p i e g e l f a n d sich le icht v e r m i n d e r t , die 
b a s a l e n G o n a d o t r o p i n s p i e g e l u n d die s t i m u l i e r t e n W e r t e lagen im 
N o r m b e r e i c h . 

D i e A n a l y s e der l a n g k e t t i g e n F e t t s ä u r e n C 2 2 bis C 2 6 ze igten 
d e n t y p i s c h e n B e f u n d für die A L D / A M N m i t d e u t l i c h e r E r h ö h u n g 
der H e x a k o s a n s ä u r e ( T a b e l l e 3 ) . 

Fall 2: D i e s e r P a t i e n t h a t t e bere i ts seit d e m K i n d e s a l t e r e ine 
b r a u n e H a u t f a r b e . Se ine k ö r p e r l i c h e L e i s t u n g s f ä h i g k e i t , z u m Be i 
spiel b e i m S c h u l s p o r t , w a r s c h o n i m m e r le i cht e i n g e s c h r ä n k t . Im 
A p r i l 1 9 8 0 e n t w i c k e l t e s ich n a c h e i n e m Z e c k e n b i ß e ine K o p f -
s c h w a r t e n p h l e g m o n e , die c h i r u r g i s c h und a n t i b i o t i s c h b e h a n d e l t 
w u r d e . G e g e n E n d e des K l i n i k a u f e n t h a l t e s b e m e r k t e der P a t i e n t 
e i n e G e h s t ö r u n g ; u n t e r der V e r d a c h t s d i a g n o s e E n z e p h a l o m y e l i t i s 
d i s s e m i n a t a w u r d e e ine B e h a n d l u n g m i t A C T H - I n f u s i o n e n d u r c h 
g e f ü h r t . I m w e i t e r e n V e r l a u f e n t w i c k e l t e n sich e ine z u n e h m e n d e 
k ö r p e r l i c h e S c h w ä c h e u n d H y p o t o n i e . I m N o v e m b e r 1 9 8 4 stel l te 
s ich der P a t i e n t d a n n e r s t m a l s in unserer A b t e i l u n g v o r . 

B e i der k l i n i s c h e n U n t e r s u c h u n g f a n d s ich e ine deut l i che Pig
m e n t v e r s t ä r k u n g , v o r a l lem an den s o n n e n e x p o n i e r t e n H a u t s t e l l e n . 
D e r B a r t w u c h s w a r s p ä r l i c h , die A x i l l a r b e h a a r u n g feh l te , die 
P u b e s b e h a a r u n g w a r h o r i z o n t a l b e g r e n z t . L u n g e n u n d H e r z w a r e n 
a u s k u l t a t o r i s c h u n a u f f ä l l i g . D i e H e r z a k t i o n w a r r e g e l m ä ß i g mit 
e i n e m Puls v o n 80/min. D e r B l u t d r u c k b e t r u g im Liegen 1 0 0 / 7 0 
m m H g , im S i tzen 1 3 0 / 8 0 m m H g . D a s A b d o m e n w a r u n a u f f ä l l i g , 
L e b e r u n d M i l z w a r e n n i c h t v e r g r ö ß e r t t a s t b a r . D a s ä u ß e r e G e n i 
t a l e w a r u n a u f f ä l l i g m i t e i n e m H o d e n v o l u m e n v o n be iderse i t s 
2 0 m l . Es lag e ine d e u t l i c h e A t r o p h i e der O b e r s c h e n k e l m u s k u l a t u r 
be iderse i t s u n d ein S p i t z f u ß be iderse i t s v o r . Bei der n e u r o l o g i s c h e n 
U n t e r s u c h u n g f a n d s ich e ine h o c h g r a d i g e s p a s t i s c h e T o n u s s t e i g e 
r u n g m i t m ä ß i g e r , dis ta l b e t o n t e r Parese der B e i n e . S ä m t l i c h e 
M u s k e l e i g e n r e f l e x e w a r e n se i tengle ich u n d bis a u f die ledigl ich 
s c h w a c h a u s l ö s b a r e n A c h i l l e s s e h n e n r e f l e x e l e b h a f t . D a s B a b i n s k i -
sche Z e i c h e n w a r be iderse i t s pos i t iv . W e i t e r b e s t a n d e n e ine H y p -
a lges ie , p a t h o l o g i s c h e Z a h l e n d i s k r i m i n a t i o n u n d ein a b g e s c h w ä c h 
tes V i b r a t i o n s e m p f i n d e n an be iden F ü ß e n . D i e L a g e e m p f i n d l i c h 
ke i t be i g e f ü h r t e n G r o ß z e h e n b e w e g u n g e n w a r p a t h o l o g i s c h . 

E l e k t r o p h y s i o l o g i s c h f a n d s ich an den u n t e r e n E x t r e m i t ä t e n e ine 
h o c h g r a d i g e V e r z ö g e r u n g der N e r v e n l e i t g e s c h w i n d i g k e i t . I m E l e k 
t r o m y o g r a m m w a r e n Z e i c h e n e ines n e u r o g e n e n U m b a u s als A u s 
d r u c k e iner c h r o n i s c h - n e u r o g e n e n S c h ä d i g u n g im M u s c u l u s t ib ia l i s 
a n t e r i o r l inks n a c h w e i s b a r . D i e visuel len u n d a k u s t i s c h evozier ten 
P o t e n t i a l e s o w i e die zent ra le Ü b e r l e i t u n g s z e i t der sensibel evoz ier 
ten P o t e n t i a l e w a r e n r e g e l r e c h t . 

Laboratoriumsbefunde: D i e R o u t i n e - L a b o r a t o r i u m s p a r a m e t e r 
w a r e n bis a u f e ine l e i ch te E r h ö h u n g der y-GT u n au f fä l l ig . D i e 
h y p o p h y s ä r - a d r e n a l e n s o w i e die h y p o p h y s ä r - t e s t i k u l ä r e n H o r 
m o n e s ind in den T a b e l l e n 1 u n d 2 dargeste l l t . G l u c o - u n d M i n e r a -
l o c o r t i c o i d e s o w i e deren V o r s t u f e n w a r e n b a s a l erniedr igt u n d 

zeigten k e i n e S t i m u l i e r b a r k e i t n a c h A C T H . D e r A C T H - u n d 
R e n i n s p i e g e l w u r d e s tark e r h ö h t g e m e s s e n . D i e b a s a l e n u n d s t i m u 
l ierten G o n a d o t r o p i n s p i e g e l lagen im N o r m b e r e i c h , T e s t o s t e r o n 
f a n d s ich le icht v e r m i n d e r t . D e r H e x a k o s a n s ä u r e - S p i e g e l ( C 2 6 ) lag 
für e ine A d r e n o m y e l o n e u r o p a t h i e i m t y p i s c h e n B e r e i c h ( T a b e l l e 3 ) . 

Diskussion 
Bei beiden Patienten belegen die Ergebnisse der Fettsäu
renanalysen, die neurologischen sowie die endokrinolo-
gischen Befunde die Diagnose einer Adrenomyeloneuro
pathie. In beiden Fällen wies jedoch der Ausprägungs
grad sowohl der endokrinen als auch der neurologischen 
Symptomatik deutliche Unterschiede auf. 

Im Fall 1 liegt eine beginnende Nebennierenrindenin-
suffizienz vor. Hierfür sprechen der mangelnde Anstieg 
des Cortisols, der deutlich erniedrigte Dehydroepiandro-
steronsulfat-Spiegel, der deutlich erhöhte ACTH-Spiegel 
und die verminderte Ausscheidung von freiem Cortisol. 
Die im unteren Normbereich liegenden 18-Hydroxycor
ticosteron- und Aldosteron-Spiegel belegen, daß noch 
keine manifeste Störung der Mineralocorticoidsynthese 
vorliegt. Diese Befunde werden durch die unauffälligen 
Elektrolytwerte, die normale Plasma-Reninaktivität und 
den unauffälligen Blutdruck ergänzt. Neben der Gluco-
corticoid-Substitutionstherapie ist somit zum jetzigen 
Zeitpunkt keine Mineralocorticoidtherapie nötig. 

Im Fall 2 besteht eine komplette manifeste Nebennie-
renrindeninsuffizienz: Gluco- und Mineralocorticoide 
sind basal erniedrigt, und die Steroidmetabolite im Urin 
sind vermindert, die Plasma-Reninaktivität ist erhöht, die 
adrenale Reserve ist deutlich eingeschränkt. 

Aus den Basal- und Stimulations-Werten der Steroid-
vorstufen im ACTH-Kurztest ergibt sich bei beiden 
Patienten kein Anhalt für einen Enzymdefekt, wie ihn 
Allen und Mitarbeiter (1) als Ursache des bei einem ihrer 
Patienten deutlich erhöhten 11-Desoxycortisolspiegels 
(11-Hydroxylasemangel) annehmen. Bei unseren beiden 
Patienten lagen die 11-Desoxycortisol- und 11-Desoxy-
corticosteron-Spiegel basal im Normbereich und ließen 
keine überschießende Stimulierbarkeit nach A C T H - G a b e 
erkennen. 

Weiterhin fanden wir weder einen Hinweis auf einen 
3 ß-Hydroxysteroiddehy drogenase-Mangel (normale 
basale und stimulierte Pregnenolon- und Dehydroepian-
drosteron-Spiegel) (1) noch auf einen 21-Hydroxylase-
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Mangel (normale basale und stimulierte 17Hydroxypro

gesteron und 21DesoxycortisolSpiegel). 
Ursache dieser Störungen ist möglicherweise eine 

Ablagerung der in höheren Konzentrationen zytotoxisch 
wirkenden Fettsäuren in den Nebennierenrindenzellen 
(13) . Ein primär partieller Befall von Zona fasciculata 
und Zona reticularis mit Aussparung der Zona glomeru

losa wird beschrieben, aber auch der typische Morbus 
Addison mit Ausfall aller drei Zonen der Nebennieren

rinde ist bekannt (3). 
Die Ablagerungen der langkettigen Fettsäuren sind 

nicht nur in Nebennierenrindenzellen nachweisbar, son

dern auch in den Testes (9) . Der bei beiden Patienten 
anamnestisch angegebene Libido und PotenzVerlust 
zusammen mit den erniedrigten Testosteronspiegeln deu

tet auf einen Hodenschaden hin. Auffällig und uns bisher 
nicht erklärbar ist bei beiden Patienten eine Normalisie

rung des TestosteronSpiegels unter Cortisonsubstitu

tionstherapie; eine Besserung von Libido und Potenz trat 
jedoch nicht ein. 

Die Manifestation der Nebennierenrindeninsuffizienz 
kann dem neurologischen Krankheitsbild vorausgehen 
oder nachfolgen. Im Fall 1 wurde bei bekannter Erkran

kung von Familienmitgliedern gleichzeitig mit dem Mor

bus Addison die diskrete neurologische Symptomatik 
entdeckt. Im Fall 2 hatte sich über Jahre eine spastische 
Paraparese entwickelt, der Morbus Addison wurde 4 
Jahre nach dem neurologischen Krankheitsbild diagno

stiziert. 

Folgerungen 
Beim Nachweis einer peripheren Neuropathie bei 
Jugendlichen oder jüngeren männlichen Erwachsenen 
sollte auf die zum Teil milden Zeichen einer Nebennie

renrindeninsuffizienz geachtet werden. Eine Einschrän

kung der adrenalen Reserve läßt sich im Frühstadium 
häufig nur über eine ACTHBelastung diagnostizieren. 
Bei Patienten mit Morbus Addison und zusätzlichen 
neurologischen Symptomen ist an die Möglichkeit des 
geschilderten Krankheitskomplexes zu denken. Die 
Untersuchung der Blutsverwandten von Erkrankten 
eröffnet Wege zur Frühdiagnose und genetischen Bera

tung. Die Sicherung der Diagnose Adrenomyeloneuro

pathie ist durch eine Analyse der langkettigen Fettsäuren 
möglich. Das Phänomen des Testosteronanstiegs nach 
Einsetzen der Glucocorticoidsubstitution verdient wei

tere Aufmerksamkeit. 
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