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Fallbeschreibung

Selbsteinweisung eines 34jdhrigen Patienten
mit symmetrischer Muskelschwédche an den
unteren Extremititen. Der Patient berichtet
iiber eine am Vorabend einsetzende progre-
diente Beinschwéche, welche innert Stunden
das Aufstehen verunméglichte. Bereits 2 Wo-
chen vor der aktuellen Episode trat eine ver-
gleichbare, jedoch weniger ausgepréigte Mus-
kelschwiche auf, welche spontan regredient
war.

Bei der Eintrittsuntersuchung fand sich eine
Tetraparese mit leicht gesteigerten Muskel-
eigenreflexen (ein ungewohnlicher Befund bei
manifester hypokaldmischer Lihmung) und
Ruhetremor, sowie eine Tachykardie von
120/min. Das EKG zeigte U-Wellen. Im Labor
manifestierte sich eine ausgeprigte Hypokali-
dmie von 1,72 mmol/L. Unter der Applikation
von 40 mmol Kaliumchlorid iiber 24 Stunden
normalisierte sich das Serum Kalium und die
Tetraparese bildete sich innert wenigen Stun-
den vollstdndig zurtick.

In der erweiterten Anamnese gab der Patient
an, seit einigen Wochen unter vermehrten
Stuhlentleerungen, Gewichtsverlust trotz ge-
steigertem Appetit, Warmeintoleranz, Unruhe,
vermehrtem Schwitzen und Nervositidt zu lei-
den. Die klinische Verdachtsdiagnose einer thy-
reotoxischen hypokalidmischen Parese wurde
durch ein supprimiertes TSH bei erhohtem
freiem T4 bestétigt. Als Ursache der Hyperthy-
reose fand sich ein M. Basedow mit erhohten
TSH-Rezeptoren-Antikorpern und positiven
mikrosomalen Antikorpern. Unter der Dia-
gnose einer hypokalidmischen Parese bei Hy-
perthyreose wurde eine symptomatische The-
rapie mit Thyreostatika sowie einem nicht se-
lektiven Betablocker eingeleitet. Im weiteren
Verlauf trat einmalig erneut eine kurze Episode
mit diskreter Beinschwéche auf, der Patient
war im {ibrigen beschwerdefrei.

Kommentar

Die periodische hypokalidmische Parese tritt
als eine familidre und als sporadische Storung
auf. Beide Formen sind klinisch durch akut auf-
tretende Muskelschwiche der Extremitdten ge-

iIsche Parese

kennzeichnet, wobei vorwiegend die unteren
Extremitdten proximal betroffen sind. Die Lah-
mung kann sich symmetrisch oder asymme-
trisch présentieren. Die Hirnnerven sind typi-
scherweise ausgenommen, das Sensorium ist
nicht beeintrichtigt, die Atemmuskulatur
mehrheitlich verschont.

Die familidre Form, welche autosomal domi-
nant vererbt wird und eine unterschiedliche Pe-
netranz zeigt, ist durch eine Mutation bedingt,
welche meistens auf dem Chromosom 1 (Locus
1q 31-32) liegt und einen Defekt auf der Alpha-
1-Untereinheit des Dihydropyridin-sensitiven
Kalzium-Kanals des Skelettmuskels (CACNA1S)
verursacht [1]. Wie dieser Defekt des Kalzium-
Kanals zu einem periodischen Kaliumshift von
extrazelluldr nach intrazellular fiihrt, ist unbe-
kannt. Es kommt jedoch zu einem Anstieg des
intrazelluldren Kalziums [2].

Sporadisch auftretende Formen wurden im Zu-
sammenhang mit Hyperaldosteronismus, Ba-
rium-Intoxikation und bei Hyperthyreose be-
schrieben. Mit einer Hyperthyreose assoziierte
Félle wurden bei M. Basedow, dem autonomen
Adenom, der Thyreoiditis de Quervain und der
Thyreotoxicosis factitia beschrieben. Die pa-
thophysiologischen Zusammenhénge bei der
sporadischen Form sind bislang ebenfalls nicht
sicher gekldrt. Bei der Hyperthyreose fithren
die vermehrt zirkulierenden Schilddriisenhor-
mone wahrscheinlich zu einer Steigerung der
Natrium-Kalium-ATPase mit vermehrtem Ein-
strom in die Zelle, konsekutiver extrazelluldrer
Hypokalidmie und Muskelparese [3]. Letztere
wird verursacht durch eine paradoxe Mem-
brandepolarisation wihrend des Kaliumein-
stroms mit nachfolgender Erregungsunfihig-
keit trotz intakter elektromechanischer Kopp-
lung [4].

Neben den Schilddriisenhormonen beeinflus-
sen Androgene, Insulin und beta-adrenerge
Stimuli die Aktivitit der Natrium-Kalium-
ATPase. Diese Zusammenhédnge konnten die
hohere Inzidenz der thyreotoxischen hypo-
kalidmischen Parese beim ménnlichen Ge-
schlecht erkldren, ferner das vermehrte Auf-
treten von Lahmungsepisoden nach kohlenhy-
dratreichen Mahlzeiten, starken korperlichen
Anstrengungen, Traumata und emotionalem
Stress. Ein weiterer Faktor bei der Entstehung
einer Hypokalidmie scheinen tagesabhédngige
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Schwankungen des Kaliumtransportes zu sein.
So findet in der Nacht ein gesteigerter Influx
von Kalium in den Skelettmuskel statt, wodurch
sich das gehédufte Auftreten der Paresen in der
Nacht und den frithen Morgenstunden erklaren
liesse. — Daneben diirften genetische Faktoren
von besonderer Bedeutung sein, was durch die
unterschiedliche Inzidenz der thyreotoxischen
periodischen Liahmung zwischen asiatischen
und kaukasischen Rassen unterstrichen wird.
In der westlichen Bevolkerung liegt die Inzi-
denz bei 0,1 bis 0,2%, in der asiatischen Popu-
lation bei 1,9% [5, 6].

Die Therapie der thyreotoxischen hypokalidmi-
schen periodischen Lihmung besteht in Kali-
umzufuhr und Korrektur der hyperthyreoten
Stoffwechsellage. Der Wert der Kaliumsubsti-
tution ist umstritten und sollte vorsichtig, vor-
zugsweise per os erfolgen, da das Gesamtka-
lium normal ist und sich die Verteilungsstorung
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spontan zuriickbildet. Mehrere Fille von Re-
bound-Hyperkalidmien wurden beschrieben.
Die prophylaktische Kaliumgabe im Intervall
bringt keinen Vorteil und auch kaliumsparende
Diuretika wie Spironolacton sind nicht indi-
ziert. Oben erwédhnte auslosende Faktoren sind
bis zum Erreichen eines euthyreoten Zustandes
zu vermeiden. Betablocker, inshesondere Pro-
panolol, scheinen die Anfallsfrequenzen zu re-
duzieren. Acetazolamid zeigt bei der familidren
periodischen hypokalidmischen Parese eine
gute Wirkung, hingegen konnte dieser bei der
thyreotoxischen periodischen Parese nicht
nachgewiesen werden.

Beim Auftreten von periodischen Lihmungen
bei jungen Patienten sollte, trotz der Seltenheit
des Krankheitshildes in der westlichen Bevol-
kerung, an eine periodische hypokalidmische
Parese bei Thyreotoxikose gedacht werden.
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