DER BESONDERE FALL

Lahmende Spaghetti

Rudolf Benz, Markus Morf, Markus Weber, Jorg Furrer

Medizinische Poliklinik, Universitatsspital Ziirich

Paralysing spaghetti

Summary

We present a case of thyrotoxic periodic paralysis. This disease is character-
ised by thyrotoxicosis, hypokalaemia and lower limb paralysis. In the acute
phase therapy with beta-blockers and cautious potassium replacement is
recommended. Normalising thyroid hormone levels by treatment of hyper-
thyroidism will prevent further attacks.

Fallbeschreibung

Ein 33jahriger Patient tlirkischer Abstammung,
der bis auf zwei Episoden von Nierensteinen vor
3 und 5 Jahren immer gesund war, meldete sich
um 21.00 auf unserer Notfallstation wegen plotz-
licher Lihmung der Beine. 2 Stunden zuvor ging
er bei subjektiv volliger Gesundheit in ein Re-
staurant, ass dort einen Teller Spaghetti und
wollte nach dem Zahlen aufstehen. Dazu fehlte
ihm jedoch die Kraft in den Beinen.

Nur unter Zuhilfenahme der Arme gelang es ihm,
sich vom Stuhl hochzustemmen, ohne dass ihn
danach die Beine tragen konnten, so dass er zu
Boden stiirzte. Darauthin wurde er auf unsere
Notfallstation gebracht, wo er in einem Rollstuhl
sitzend eintraf.

Beim Eintreffen fanden wir einen vollstindig ori-
entierten Patienten mit einem regelméssigen
Puls von 114/min und einem Blutdruck von
148/92 mm Hg. Im Neurostatus fielen fehlende
Reflexe und die stark verminderte Kraft der un-
teren Extremitidten bei normaler Sensibilitit auf.
Der iibrige internistische Status war normal, ins-
besondere fanden sich keine Stromungsgerau-
sche und gut palpable Pulse. In den Laborresul-
taten fiel ein massiv erniedrigtes Kalium von
2,6 mmol/L (Norm 3,6—4,5 mmol/L) auf. Die rest-
lichen Werte waren normal. Die Klinik mit aku-
tem Auftreten von Paresen deutete zusammen
mit der Hypokalidmie auf folgende Differential-
diagnosen hin: (1.) familiire hypokalidmische
periodische Paralyse (FHPP); (2.) thyreotoxische
periodische Paralyse (TPP); (3.) Muskelschwéche
bei Hypokalidmie unbekannter Ursache.

Beim Nachfragen gab der Patient an, dass er
kiirzlich wegen Wirmeintoleranz seinen Haus-
arzt aufgesucht habe. Plétzliche, selbstlimitie-
rende Lihmungen in der Familie waren ihm
keine bekannt. Diese anamnestischen Hinweise
deuteten zusammen mit der Sinustachykardie
auf das Vorliegen einer TPP hin. Die Schilddrii-
senwerte (TSH <0,01 mU/L [0,27-4,2 mU/L]; fT3
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25,4 pmol/L [2,8-7,1 pmol/L]; fT4 52,1 pmol/L
[12-22 pmol/L]) bestdtigten unseren Verdacht.
Interessanterweise fehlten weitere anamnesti-
sche Zeichen fiir eine Hyperthyreose. Trotz Gabe
von 20 mval Kalium intravends stieg das Serum-
kalium initial nicht an. Die Symptomatik nahm
sogar zu und es entwickelten sich innert Stunden
zusdtzlich deutliche Paresen der Arm- und
Rumpfmuskulatur, wobei die Atemmuskulatur
nicht betroffen war. Gegen Morgen normalisierte
sich der Kalium-Spiegel spontan und die Lih-
mungen verschwanden. Eine thyreostatische
Therapie wurde eingeleitet und die Lihmungen
traten im Verlauf nicht mehr auf. Spédter wurde
als Ursache der Hyperthyreose aufgrund der
Antikérper-Konstellation ein Morbus Basedow
diagnostiziert.

Kommentar

Die thyreotoxische periodische Paralyse ist bei
uns ein sehr seltenes Krankheitshild. Es ist cha-
rakterisiert durch Muskelschwéche oder L&h-
mungen, vor allem der unteren Extremitéten,
eine hyperthyreote Stoffwechsellage und Hypo-
kalidmie wihrend den Attacken. Die Muskel-
schwéche oder die Paresen konnen nur Stunden
oder Tage andauern. Zwischen den Attacken ist
die Muskelfunktion und der Kalium-Spiegel nor-
mal. Das totale Korperkalium ist nicht erniedrigt,
da die Hypokalidmie durch einen plotzlichen
Shift von Kalium aus dem Extrazelluldr- in den
Intrazelluldirraum und nicht durch einen Ka-
lium-Verlust entsteht. Im Kollektiv hyperthyreo-
ter Personen sind asiatische Ménner am hiu-
figsten von einer hypokalidmischen Laéhmung
betroffen. In dlteren Arbeiten aus Japan werden
bei hyperthyreoten Patienten Inzidenzen bis
8,6% beschrieben [1]. Neuere Untersuchungen
geben jedoch fiir asiatische Médnner Inzidenzen
von lediglich 2% und bei weissen Médnnern zwi-
schen 0,1 und 0,2% an [2, 3]. Zur Haufigkeit in
der tlrkischen Bevolkerung, der unser Patient
entstammt, konnten keine Angaben gefunden
werden. Bei hyperthyreoten Frauen kommt die
TPP noch seltener vor [3]. Die Lihmungen treten
typischerweise in der Nacht auf [4] und befallen,
wie eingangs erwédhnt, vor allem die proximale
Muskulatur der unteren Extremitdten [5]. Ver-
schiedene genetische Untersuchungen versuch-
ten eine Erkldrung fiir die etwa 10mal hdufigere
Inzidenz im asiatischen Raum und den fast aus-
schliesslichen Befall von Ménnern zu finden.
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Trotz zuweilen statistisch signifikanter Daten fiir
das Vorliegen einer Korrelation zu einem Geno-
typ liberzeugen die heterogenen Daten der un-
tersuchten, oft kleinen Kollektive nicht. Wegen
der Ahnlichkeit des Krankheitsbildes zur FHPP
wurde in einigen Arbeiten das Vorkommen von
Mutationen im CACNA1S-Gen (Calcium channel
alpha-1 subunit-Gen, in welchem bei der FHPP
Mutationen gefunden wurden) untersucht, wobei
auch hier nur in einer Arbeit ein statistisch signi-
fikanter Polymorphismus gefunden werden
konnte [8, 9]. Untersuchungen an grosseren Kol-
lektiven sind fiir eine Bestidtigung ausstehend.

Pathomechanismus

Der Pathomechanismus ist nicht gesichert. Im
Vordergrund stehen folgende Uberlegungen: Die
Schilddriisenhormone fithren zu einer erhéhten
Na/K-ATPase-Aktivitdt. Dadurch kann es zu
einer plotzlichen Verlagerung des Kaliums in den
Intrazelluldrraum kommen. Bei den betroffenen
Patienten wird die Na/K-ATPase zudem in er-
hohtem Masse durch Insulin stimuliert [6]. Dies
konnte erkldaren, warum der Beginn der Paralyse
— wie in unserem Fall — oft wihrend oder nach
einer kohlenhydratreichen Mahlzeit auftritt, da
durch die Einnahme von Kohlenhydraten der
Insulin-Spiegel stark ansteigt. Weitere Ausléser
sind beschrieben (Tab. 1 &). Die einen fithren
iiber einen Verlust von Kalium, die anderen iiber
erhohten Influx, zu einer extrazelluliren Hypo-
kalidgmie. Diese kann aber nicht der einzige
Faktor in der Entstehung der Symptome sein, da
in einigen Féllen trotz persistierender Hypoka-
lidmie die Lahmungen regredient waren [11].
Andere Elektrolytstorungen wurden ebenfalls

Tabelle 1. Faktoren, die bei Hyperthyreose eine periodische Paralyse auslosen
bzw. beglinstigen konnen (nach Hahn, et al. [7]).

Méogliche Pathomechanismen

Kohlenhydratreiche Mahlzeit

Insulin aktiviert Na/K-ATPase

Kérperliche Anstrengung

Kalium-Verlust durch Schwitzen und erhdhter
Sympathikotonus (aktiviert Na/K-ATPase)

Sommermonate Kalium-Verlust durch Schwitzen
Nachtstunden unklar
Infektion Schwitzen und Sympathikotonus

Emotionaler Stress

Sympathikotonus

Alkohol

unklar

Menstruation

unklar

Diuretika

Kalium-Verlust
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gesucht, wobei aber nur eine Hypophosphatdmie
gehéduft nachgewiesen werden konnte [3].

Therapie

Zur akuten Therapie der TPP bestehen kontro-
verse Ansichten. Bis anhin lag der Schwerpunkt
der Massnahmen auf einer oralen oder vorsich-
tigen intravendsen Gabe von Kalium. Substitu-
tionsmengen bis zu 90 mEq/24 h wurden emp-
fohlen [3]. Begriindet wurde dieses Vorgehen vor
allem mit den potentiell schwerwiegenden Kom-
plikationen einer Hypokalidmie. Da diese beim
vorliegenden Krankheitsbild nicht Folge eines
Kaliumverlustes, sondern einer Verschiebung
des Kaliums in den Intrazelluldrraum ist, wurde
nach Kalium-Gabe in bis zu 42% der Félle eine
Rebound-Hyperkalidmie beobachtet [3]. Gewisse
Autoren raten deshalb von einer Kalium-Substi-
tution ab und empfehlen im Akutstadium nur
eine Betablockade mit Propranolol [12]. Es wird
postuliert, dass mit der Betablockade eine ge-
ringere Aktivitdt der Na/K-ATPase erreicht wer-
den kann. Die langfristige Prévention liegt in der
Normalisierung der Schilddriisenwerte durch
Behandlung der Hyperthyreose. Nur wenige Au-
toren sind der Ansicht, dass ein Rezidiv der TPP
nach Erreichen der Euthyreose auftreten kann
[13]. Bis zum Erreichen der euthyreoten Stoff-
wechsellage sind die das Auftreten einer Parese
begiinstigenden Faktoren (vor allem kohlenhy-
dratreiche Nahrungsmittel) zu meiden und die
Betablockade weiterzufiihren [14].

Beim Auftreten einer TPP liegt der Hyperthyreose
am héufigsten ein Morbus Basedow zu Grunde.
Es wurden aber auch Fille bei toxischen Adeno-
men und anderen Atiologien beschrieben [7].
Zusammenfassend kann gesagt werden, dass
sich die Paralysen im Rahmen der TPP und der
FHPP klinisch nicht grundsétzlich unterschei-
den. Eine Abgrenzung der beiden Krankheitsbil-
der kann nur durch die Begleitsymptome einer
Hyperthyreose (TPP) oder Hinweise aus der Fa-
milienanamnese (FHPP) gemacht werden. Es ist
daher wichtig, eine gezielte Anamnese beziiglich
familidarem Auftreten periodischer Paralysen
und dem Vorliegen klinischer Symptome einer
hyperthyreoten Stoffwechsellage durchzufiih-
ren. Die FHPP ist uns eher bekannt. Bei Muskel-
schwiche oder Paralysen und Hypokalidmie sind
weitere Differentialdiagnosen in Betracht zu
ziehen (z.B. Diuretika, Hyperaldosteronismus,
Bartter-Syndrom). Bei plotzlichen Paralysen muss
aber immer an die TPP gedacht werden.
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