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Nebennierenrindenkarzinom
(ACC)

Die Nebennieren sind hormonproduzierende Organe, die auf den Nieren sitzen.

Der aufiere Teil wird als Rinde bezeichnet und ist fir die Produktion von
Glukokortikoiden und Mineralokortikoiden (Cortisol und Aldosteron) sowie
kleinen Mengen mannlicher und weiblicher Sexualhormone zustéandig.

Der innere Teil wird Medulla genannt und ist fur die Produktion von Adrenalin
und Noradrenalin zustandig. Hierbei handelt es sich um die Kampf- oder
Fluchthormone, die freigesetzt werden, wenn das sympathische Nervensystem
korperlichen oder emotionalen Stress spurt.

@ Glukokortikoide sind an der akin.
Umwandlung von Fetten,
Kohlenhydraten und Proteinen in
Energie beteiligt und tragen zur
Regulierung von Blutdruck und
Herzfunktion bei. Sie tragen auch zur
Regulierung des Immunsystems bei.

[Z]  instagram.com/netcancerday

Nebennieren

@ Mineralokortikoide tragen durch
die Regulierung des Salz-Wasser-
Gleichgewichts zur Kontrolle des
Blutdrucks bei.

Das Nebennierenrindenkarzinom entsteht in
der Nebennierenrinde, dem auf3eren Teil der
Nebenniere.
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Symptome +/- assoziierte Syndrome

Bei einem Syndrom treten 2 oder mehr verwandte Sym
Beim Nebennierenrindenkarzinom (ACC) kann der Tumor
einem bestimmten Hormon produzieren. Man spricht dann vo
hormonbezogenen Symptomen) oder ,nicht funktionellen® (d. h.
Symptome).

ZuU wenig von

Von einem nicht funktionellen ACC spricht man, wenn der Tumor keine
Uberproduziert. Zu den Symptomen kénnen Schmerzen oder Schwellunge
Gewichtsverlust oder Anzeichen daflir gehéren, dass sich die Krankheit aule
der Nebenniere ausgebreitet hat. Sie verursachen nicht die Symptome eines hohen
Hormonspiegels, obwohl diese Hormone manchmal im Blut oder Urin nachgewiesen
werden konnen.

Hin und wieder wird ACC zufallig entdeckt, z. B. bei einer Ultraschalluntersuchung im
Zuge einer anderen Untersuchung. Diese Tumore werden als ,inzidentell“ bezeichnet.
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Funktionelle ACC kénnen erhdhte Mengen an Cortisol und Aldosteron produzieren
und auch Hormone absondern, die eine gesunde Nebenniere normalerweise nicht
produziert, z. B. das mannliche Hormon Testosteron und das weibliche Hormon
Ostradiol und damit Symptome und moglicherweise sogar kérperliche Veranderungen
verursachen.

Hohe Cortisol-, Aldosteron-, Testosteron- und/oder Ostradiolspiegel kdnnen Symptome
verursachen, die Folgendes beinhalten kdonnen:
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@ Diabetes - erhohter Durst, @ Schmerzen und VergroRerung der
haufigerer Harndrang, erhdhte Bruste bei Mannern >
Blutzuckerwerte _ ) 5

@ Leichte Blutergiisse £

Bluthochdruck g
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Sexuelle Dysfunktion 8
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@ Vertiefung der Stimme bei Frauen @ Stimmungsschwankungen 3
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Syndrome:

Das Cushing-Syndrom und/oder das virilisierende Syndrom kénnen auftreten und
2 oder mehr der oben aufgeflihrten Symptome beinhalten.
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Ursachen und/oder Risikofaktoren fiir Nebennierenrin

Die Ursachen fur ein ACC sind nicht genau bekannt. Aller
gesunde Lebensweise zu pflegen: sich gesund erndhren, Sp
und nicht zu viel Alkohol trinken.

Die meisten ACC-Erkrankungen sind nicht erblich, aber eine Reihe s
Erkrankungen kann das Risiko fur ACC erhohen.

Wenn also bei anderen Familienmitgliedern im Alter von 50 Jahren oder d
diagnostiziert wurde, ist es wichtig, dass Sie lhrem Spezialistenteam nicht n
eigene Krankengeschichte, sondern auch alle Krankheiten oder Leiden in der Familie
mitteilen.

Ein allgemeiner Test, der zur Bestatigung der Diagnose verwendet werden kann

Blut- / Ein Screening auf eventuelle genetische Erkrankungen
u . h ist ratsam, wenn der Verdacht besteht und / oder die
rinuntersuc U“EEH Familienanamnese unklar oder nicht verfligbar ist.

Gesamtes Blutbild
Leber- und Nierenfunktion

Hormonelle Untersuchung:

Dexamethason-Hemmtest
24-Stunden-Sammelurin-Test fir freies Cortisol im Urin
Basales Cortisol (Serum)

Basales ACTH (Plasma)
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Sexualsteroide und Steroidvorstufen:

DHEA-S, 17-OH-Progesteron, Androstendion und
Testosteron im Serum

17-Beta-Ostradiol (Serum, nur Manner und
postmenopausale Frauen), 24-Stunden-Urinsammlung
fur Urin-Steroid-Metabolomics (Abbauprodukte)

f facebook.com/netcancerday

Mineralokortikoid-Spiegel:
Kalium (Serum), Aldosteron/Renin-Verhaltnis (nur bei
Patienten mit arterieller Hypertonie +/- Hypokaliamie)

Katecholaminspiegel

Normetanephrine, Metanephrine und Methoxytyramine
(Plasma)

Alternativ - fraktionierte Metanephrinproduktion
(24-Stunden-Urinsammlung)

L 4 twitter.com/netcancerday

Bei Patienten mit einer eindeutigen ACC-Diagnose ist eine Untersuchung
des Katecholaminiiberschusses nicht erforderlich.
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B||[|gehung Thorax- und Abdomen-CT und / o
MRT-Abdomen
Knochenszintigraphie/Gehirnbildgebun
klinischem Verdacht auf Metastasen
FDG-PET (wahlweise)

MIBG-Szintigraphie, DOTATATE-PET, Dopa/Dopamin-
PET oder FDG-PET kénnen empfohlen werden, wenn
eher der Verdacht auf ein Phdochromozytom als auf
ein ACC besteht bzw. nachgewiesen wurde.
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Pathﬂlﬂgie Differenzierung und zelluldre Morphologie (Weiss-Score)
Steroidogenesefaktor-1 (falls verfligbar)
Ki67

Eine FNA (Feinnadelaspiration) sollte bei Verdacht auf
ACC NICHT durchgefiihrt werden, da hierbei in der
Regel nicht geniigend Gewebe gewonnen wird, um
zwischen Krebs und nicht krebsartigen Wucherungen zu
unterscheiden.
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Eine Biopsie ist nur dann indiziert, wenn ein chirurgischer
Eingriff derzeit nicht mdglich ist und eine Histologie
erforderlich ist, um die Krebsbehandlung zu planen.

Behandlung

Bei jedem Krebspatienten muss die medizinische Versorgung einschlie3lich der
Behandlungen nicht nur auf die spezifische Krebsart, sondern auch auf die spezifische
medizinische Vorgeschichte und den aktuellen Gesundheitszustand der betroffenen
Person abgestimmt werden. Daher kdnnen sich |hre Versorgung und Behandlung

von der anderer Patienten unterscheiden, auch wenn sich |hre Diagnose sehr ahnlich
anhort. Ihr medizinisches Team wird mit Ihnen lhre Pflege- und Behandlungsoptionen
besprechen. So kdnnen Sie gemeinsam eine fundierte Entscheidung Uber lhren
weiteren Behandlungsplan treffen.
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Es besteht ein weltweiter Konsens, dass alle Patienten mit neuroendokrinem
Krebs von einem auf neuroendokrinen Krebs spezialisierten multidisziplindren
Team betreut werden sollten, um die bestmogliche Versorgung zu gewahrleisten.
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Das Hauptziel der Behandlung sollte es daher sein, Ihnen die bestmaogliche
Lebensqualitat zu bieten, indem der Zugang zu angemessener Behandlung

sichergestellt, Symptome behandelt werden und das angesprochen wird, was fur g
Sie am wichtigsten ist. Der Zugang zu den verfigbaren Behandlungen variiert 8
moglicherweise von Land zu Land. g
)
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Einer oder mehrere der folgenden Ansatze konnen em

@ Entfernung Ihres ACC

@ Kontrollieren Ihrer Krankheit, indem das Wachstum |hre
gestoppt wird

] Linderung oder Erleichterung Ihrer Symptome

Die Behandlungsmdglichkeiten hangen von der Art (Funktionalitat usw.),
Ihres ACC ab - und davon, ob (und wohin) er sich ausgebreitet hat.

Es hangt auch davon ab, ob Sie andere gesundheitliche Probleme und / oder
Krankheiten haben und ob Sie allgemein gesundheitlich und korperlich fit sind.

Ein groRer Teil der Beratung mit Ihren Arzten oder Fachérzten besteht darin,
sicherzustellen, dass Sie die Informationen erhalten, die Sie bendtigen, um zu
verstehen, was besprochen wird, damit Sie eine fundierte Entscheidung Uber Ihre
Behandlung treffen konnen.

Die Behandlungsmaoglichkeiten fiir ACC beinhalten:

Bhirurgie: Dieser Eingriff wird als Nebennierenresektion bezeichnet. Selbst wenn der
Tumor sich bereits auf andere Organe ausgebreitet (metastasiert) hat, kann es sinnvoll
sein, zunachst den urspringlichen Tumor zu entfernen und dann spater weitere
Metastasen zu entfernen oder zu behandeln.

Falls eine Nebenniere entfernt werden muss, produziert die andere Drise im
Allgemeinen weiterhin alle Hormone, die Sie bendtigen.

Wenn |lhnen beide Nebennieren entfernt werden, werden Sie flir den Rest lhres Lebens
taglich Hormonersatztabletten einnehmen muissen, und es besteht die Gefahr einer
Nebennierenschwache.

Nicht-chirurgische Behandlung:
Uberwachung und/oder Mitotan

Wenn das Risiko eines Ruckfalls des Tumors als relativ gering eingeschatzt wird, kann
Ihr Arzt Ihnen die Wahl zwischen einer engmaschigen Nachsorge (nur Beobachtung/
Uberwachung) und einer Behandlung mit Mitotan Uberlassen.

Besteht ein hohes Risiko fur ein Wiederauftreten des Tumors, wird Ihnen moglicherweise
eine zwei- bis dreijahrige Mitotan-Behandlung empfohlen, die innerhalb von 12 Wochen
nach der Operation beginnen sollte.

Falls bei der ersten Operation nicht der gesamte Tumor entfernt werden kann oder

der Tumor spater wieder auftritt, kann Mitotan nachweislich helfen, die Krankheit zu
kontrollieren. Dies ist jedoch keine ,Heilung” - Mitotan muss unter Umstanden lebenslang
eingenommen werden.

Bei einigen Patienten ist die Krankheit so weit fortgeschritten, dass eine Operation nicht
mehr moglich ist. In diesem Fall kann eine Chemotherapie eingesetzt werden, um den/die
Tumor(e) schrumpfen zu lassen. Dies kann durch eine Untersuchung uberwacht werden.
lhre Arzte kénnen in einer solchen Situation nicht nur eine Chemotherapie, sondern auch
Mitotan empfehlen, was jedoch von den individuellen Umstanden abhangt.
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Mitotan kann zudem dazu beitragen, die durch die Ube
verursachten Symptome zu kontrollieren.

Eine Strahlentherapie wird manchmal nach der Operation in der N
durchgefuhrt, um eventuell dort verbliebene Krebszellen abzutdten:
bei ACC eingesetzt werden, der sich Uber die Nebennieren hinaus au
hat, insbesondere wenn sich die Krankheit auf die Knochen ausgebreite
wird sie eingesetzt, um das Fortschreiten der Ausbreitung zu kontrollieren
Knochenschmerzen zu lindern.

Bhemutherapie — kann oral (in Tablettenform) oder intravends (Uber eine Vene) verabreicht
werden, um das Tumorwachstum zu verlangsamen oder die TumorgréRe zu verringern.
Es kann als eigenstandige Primartherapie, vor oder anstelle einer Operation, oder

nach einer Operation verabreicht werden. Ziel vor der Operation kann es sein, den
Tumor schrumpfen zu lassen, damit die Operation durchgeflihrt werden kann - nach der
Operation kann sie verabreicht werden, um das Risiko eines Wiederauftretens des ACC
zu verringern. Anstelle einer Operation kann es die einzige verflgbare Behandlung sein,
wenn eine Operation nicht sicher oder maglich ist.
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Klinische Studie — Kiinische Forschung und sichere Entwicklung neuer Therapien sind
unerlasslich, um Menschen mit ACC die bestmdgliche Versorgung zu bieten. Wir
mussen herausfinden, ob Behandlungen nicht nur funktionieren, sondern auch sicher
funktionieren.

Die Teilnahme an einer Studie ist freiwillig.

=] instagram.com/netcancerday

Nachuntersuchung - Es gibt Expertenrichtlinien dartiber, wie und wann die
Nachuntersuchung erfolgen soll. In der Praxis ist dies jedoch unterschiedlich und oft aus
gutem Grund. Die Nachuntersuchung sollte fachkundig und evidenz- / forschungsbasiert
sein, aber auch auf Sie zugeschnitten und angemessen flr |hre beste Behandlung.

Fur Patienten nach vollstandiger Resektion:

CT/MRT* alle 3 Monate fir 2 Jahre, dann 3 bis 6 Monate fur weitere 3 Jahre.
Empfohlen wird eine fortlaufende Uberwachung tiber 5 Jahre hinaus, die jedoch je nach
klinischer Indikation angepasst werden kann.

Regelmafiges Hormonscreening.

f facebook.com/netcancerday

Fortgeschrittenes ACC (unvollstandige Resektion, metastatische und inoperable
Erkrankung):

Bildgebung und Hormonlberwachung - es wird empfohlen, dies von der Prognose,
der erwarteten Wirksamkeit der Behandlung und der behandlungsbedingten Toxizitat
(Leistungsstatus und klinische Indikation fur einen aktiven Eingriff) abhangig zu machen.
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*Querschnittsbildgebung: Thorax (Brustraum), Abdomen und Becken werden empfohlen. §
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Ressourcen

@  Verein fiir multiple endokrine Neoplasie-Erkrankungen
www.amend.org.uk

@  Internationale Neuroendokrine Krebsallianz (INCA)
www.incalliance.org
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@ Neuroendokriner Krebs GroBbritannien
www.neuroendocrinecancer.org.uk

@  ACC-Unterstiitzung GroBbritannien
www.accsupport.org.uk

instagram.com/netcancerday

@  Unterstiitzung bei Nebennierenkrebs - USA
www.adrenocorticalcarcinoma.org

@  Medizinischer Informationsdienst zur Nebenniere - Germany
www.nebenniere.de

@  Surrenales - France
www.surrenales.com

f facebook.com/netcancerday

Anerkennung: ACCSupport.org.uk

Die vollstandige Liste der INCA-Mitglieder finden Sie hier:
https://incalliance.org/members/

& post@incalliance.org

%' twitter.com/netcancerday
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