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Eine 67jährige Patientin wurde nach zwei to-
nisch-klonischen Grand-Mal-Anfällen mit Zun-
genbiss und Urinabgang eingewiesen. Anamne-
stisch waren eine kompensierte Niereninsuffi-
zienz und seit 27 Jahren ein Pseudohypopara-
thyreoidismus bekannt.
Klinisch neurologisch fiel eine leichte kognitive
Einbusse auf. Inspektorisch bestand ein auffälli-
ger Habitus mit Kleinwuchs, Brachydaktylie und
rundem Gesicht. Im Labor waren die Kreatinki-
nase (128 U/l, Norm 10–70 U/l) und das Kreati-
nin (2,9 mg/dl, Norm 0,5–1,2 mg/dl) patho-
logisch. Kalzium und Phosphat waren unter
Therapie im Normbereich: Kalzium 2,6 mmol/l

(Norm 2,1–2,7) und Phosphat 4,4 mg/dl (Norm
2,5–4,5). Das Parathormon betrug 12,9 pg/ml
(Norm 10–50 pg/ml). In der zerebralen Compu-
tertomographie zeigten sich ausgeprägte bilate-
rale Verkalkungen im Stammganglienbereich
und Kleinhirn (Abb. 1 x).
Wir diagnostizierten eine symptomatische Epi-
lepsie bei zerebraler Manifestation des Pseudo-
hypoparathyreoidismus. Der Pseudohypopara-
thyreoidismus ist eine seltene Erkrankung und
durch eine Resistenz der Zielorgane Knochen
und Niere gegen die Wirkung des Parathormons
gekennzeichnet. Die Erkrankung ist mit dem
Eponym Albright-Syndrom belegt [1]. Die Dia-
gnose Pseudohypoparathyreiodismus war bei
unserer Patienten vor 27 Jahren aufgrund einer
Hypokalzämie, Hyperphosphatämie, Wachs-
tumsstörung und einer fehlenden Beeinflussung
der Ausscheidung des zyklischen Adenosinmo-
nophosphats nach intravenöser Gabe von Parat-
hormon gestellt und unter nephrologischer The-
rapie mit Vitamin D (Calcitriol 1µg täglich) und
Kalzium (500 mg täglich) gut eingestellt. Ge-
fürchtete Komplikationen des Pseudohypopara-
thyreoidismus sind Spätfolgen an Niere, Kno-
chen und Gehirn. Besonders bei zerebraler Be-
teiligung kann es zu epileptischen Anfällen,
Gangstörungen, kognitiver Einbusse bis hin zu
schwerer Demenz kommen. Bei phänomenolo-
gischen Auftreten zerebraler Verkalkungen [2,
3], gilt es auch den hier vorgestellten Pseudo-
hypoparathyreoidismus zu berücksichtigen. Bei
einem Teil der betroffenen Patienten können mo-
lekulargenetisch Mutationen nachgewiesen wer-
den [4].
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Abbildung 1.
Im Nativ-CT ausgedehnte zerebrale Verkalkungen (Pfeil) im Bereich der Stammganglien
(rechte Abbildung) und des Kleinhirns (linke Abbildung).
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