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Der sog. echte idiopathische Hypo-
parathyreoidismus kommt, wie den
Feststellungen von Steinberg und
Mitarbeitern [33] entnommen wer-
den kann, ziemlich selten vor. Eines-
teils vermochten diese Autoren aus
den letzten 31 Jahren mit dem eige-
nen insgesamt nur 52 Fé&lle zusam-
menzustelbn, andernteils konstatier-
ten sie in 15 Jahren nur einen Fall
von idiopathischem Hypoparathy-
reoidismus unter 213,025 Kranken-
hauspatien ten.

Juveniler Hypoparathyreoidismus
(idiopathische  Tetanie) ist noch
seltener zu beobachten; die ersten —
mit Dichystrol behandelten — Félle
wurden 1938 verdffentlicht [13, 14,15].

Unter idiopathischem Hypopara-
thyreoidismus (juveniler idiopathi-
scher Tetanie)* verstehen wir ein

*In der angelsdchsischen Literatur
finden wir am h&ufigsten die Benennungen
»idiopathic hypoparathyreoidism«, »idio-
pathic tetany«. In der deutschsprachigen
Literatur wird das Krankheitshild als
»idiopathische  Nebenschilddriuseninsuffi-
zienz«, »idopathische Tetanie« bzw. von
Jesserer als »kryptogenetische Neben-
schilddruseninsuffizienz« bezeichnet.

gut umreiBbares Krankheitsbild, so
daB wir bei der Diagnosestellung der
Falle mit strenger Kritik Vorgehen
miussen. Von idiopathischer Tetanie
kdénnen wir nur dann sprechen, wenn
deren sédmtliche Merkmale anwesend
sind. Die latenten, manifesten und
konsekutiven Symptome der idio-
pathischen Tetanie haben wir in einer
fruheren Arbeit zusammengefalit [15].
Hier wollen wir nur diejenigen grund-
legenden Symptome erwd&hnen, die
gleichsam als Kriterien der Diagnose
anzusehen sind. Diese Kriterien wur-
den von Drake und Mitarbeitern [10]
festgelegt und spéter von Steinberg
[33] modifiziert. Von den Feststel-
lungen dieser Autoren ausgehend und
auf Grund eigener Erfahrungen kon-
nen wir sagen, dall die idiopathische
Tetanie vor allem durch Hypokalz-
&mie, Hyperphosphatdmie sowie da-
durch gekennzeichnet ist, daR sie
auf Dihydrotachysterol sehr emp-
findlich reagiert. Es handelt sich um
eine immer von neuem wiederkeh-
rende chronische Tetanie, die sich
nicht nur klassisch, sondern zuweilen
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auch im Bilde der sog. tetanischen
Aquivalente (Extremitaten- bzw. Fin-
ger-Parésthesien usw.), ja auch unter
Nachahmung der Epilepsie (Hoesch-
sche Parathyreoidea-Epilepsie) ma-
nifestiert. Bezeichnend ist weiterhin,
daR sich konsekutive trophische Sym-
ptome (Katarakta, Zahn-, Haut-,
Nagel-und Haarverdnderungen)in den
ektodermalen Organen entwickeln.

Wir kénnen die Diagnose der idio-
pathischen Tetanie bestdrken, in-
dem wir die vom Gesichtspunkt der
Differentialdiagnose in Frage kom-
menden wichtigsten Mdglichkeiten aus-
schlieBen. Sekundéarer (postoperativer,
»strumipriver«) Hypoparathyreoidis-
mus ist auszuschliefen, wenn vorher
keine Thyreoidektomie oder andere
ausgedehnte chirurgische Eingriffe am
Hals vorgenommen worden sind. Die
Mdoglichkeit einer im AnschluB an
Niereninsuffizienz entstehenden —
mit Hyperphosphatdmie einherge-
henden — Tetanie kann bei intakter
Nierenfunktion verworfen werden.
Die Differenzierung von den infolge
Hyperventdation oder stdndigem Er-
brechen zustande kommenden Teta-
nien (»normokalzdmische« Tetanien)
wird durch das Fehlen der Hypo-
kalzdmie ermdéglicht.*

*Es muB jedoch erwdhnt werden, daR
Nebenschilddriseninsuffizienzen, d. h. im
Grunde idiopathische Tetanien bisweilen
auch im Bilde sog. »normokalzdmischer«
Tetanien Vorkommen. Der Gesamtkalzium-
spiegel ist in diesen Féallen zwar normal,
aber der K/Ca-Quotient hoch (>2). Der-
artige Falle zeigen unter Wirkung von
Dihydrotachysterol durch die Normalisie-
rung der Krdmpfe, psychischen Stdérungen
und des K/Ca-Quotienten mitunter eine
Besserung bzw. Regression, ohne dal sich
der Gesamt-Ca-Spiegel erhdhen wirde, ja
sogar wenn dieser sinkt [16].

Mit Hille der Rtg-Aufnahmen von
den Knochen kann im Sduglingsalter
die Rachitizoder im Erwachsenenalter
die Osteomalazie ausgeschlossen wer-
den. In Frage kommen noch die Hypo-
kalzdmie hervorrufenden chronischen
Intestinals boningen, wie Steatorrhoe,
chronische Diarrhoe.

Trennen missen wir schlief3lich
den Hypoparathyreoidismus bzw.
die idiopathische Tetanie von einer
gleichfalls seltenen, in noch jiinge-
rem Alter auftretenden Erkrankung,
dem Pseudo-Hypoparathyreoidismus
oder Albrightschen 1. Syndrom. In-
dessen verursacht die Differenzie-
rung keine Schwierigkeiten, wenn wir
berucksichtigen, daR es sich bei die-
ser Erkrankung nicht um eine Neben-
schilddruseninsuffizienz, sondern dar-
um handelt, dal die Peripherie (Nie-
rentubuli) — ebenso wie bei der am
Menschen zuerst erkannten klini-
schen Form des Seabright-Bantam-
Syndroms (»non response«-Erschei-
nung) — auBerstande ist, auf Para-
thormon zu reagieren, d. h. die tubu-
lare P-Reabsorption einzuschrdnken
(negative Ellsworth-Howard-Probe).
Vorhanden sind dagegen die charak-
teristischen Symptome (kleine, ge-
drungene Gestalt, rundes Gesicht,
kurze Metacarpen und Metatarsen,
subkutane Kalzifikationen).
gut und Mitarbeiter veroffentlichten
eine beachtenswerte Analyse der He-
reditdtsverhaltnisse bei diesem Krank-
heitsbild [31a].

Der Grund fir die herabgesetzte
Nebenschilddrisenfunktion ist bis
heute unbekannt. (So kann man den
sog. idiopathischen Hypoparathyreo-

Schén-
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idismus auch als ein der postoperati-
ven Tetanie analoges Krankheitshild
auffassen [10], bei dem jedoch ir-
gendeine andere — bislang unbe-
kannte — Ursache zur Insuffizienz
der Nebenschilddrusen fuhrt.) Schon
deshalb verdienen alle Wahrnehmun-
gen Beachtung, die sich auf das mehr-
fache Vorkommen dieses Krankheits-
bildes innerhalb einer Familie bezie-
hen.

Literaturibersicht

Angaben lber die Familiaritit des
Hypoparathyreoidismus bzw. der idio-
pathischen Tetanie sind in der Lite-
ratur kaum anzutreffen. Diese spar-
lichen Angaben wollen wir nachfol-
gend kurz zusammenfassen, wobei
wir den sog. Albrightschen Pseudo-
Hypoparathyreoidismus sowie den
Pseudo-Pseudohypoparathyreoidismus
(bzw. das Albrightsche 1. und II.
Syndrom), deren hereditire Bezie-
hungen seit Airbright [2] geklart
erscheinen, ganz aufBer acht lassen.

Uhlemann [37] beobachtete an zwei
Schwestern ein Syndrom, bei dem die
idiopathische Tetanie mit Zwerg-
wuchs, Wachstumsstérungen (Brachy-
phalangie, kurzer IV. und V. Meta-
carpus*), Fettleibigkeit und Hypo-
genitalismus verbunden war. Gold-

*Im Hinblick auf die gute BeeinfluB-
barkeit der llypokal/.drnie sowie des
Tetanie-Syndroms mittels Dichystrol han-
delte es sieh in beiden Fé&llen sehr wahr-
scheinlich um Nebenschilddriseninsuffi-
zienz und nicht um Albrightschen Pseudo-
Hypoparathyreoidismus.

man und Mitarbeiter [18] beschrie-
ben den Hypoparathyreoidismus bei
3Bridern. Alledrei waren hypokalzé-
misch; die Tetanie war bei dem einen
latent, bei den anderen traten auch
Krampfanfalle auf. Da die Schilddri-
senfunktion bei den Eltern keine Ab-
weichung zeigte, dachten die Autoren
an die Maoglichkeit rezessiver Verer-
bung. Whitaker und Mitarbeiter [41]
beobachteten gleichzeitig Addisonsche
Krankheit, Hypoparathyreoidismus
und oberflachliche Moniliasis bei
einem 15j&hrigen Knaben und bezeich-
neten den Fall als »Syndrome of
familial juvenile hypoadrenocorticism,
hypoparathyreoidism and superficial
moniliasis«, weil unter den in der
Literatur zuvor beschriebenen 12 Fél-
len, bei denen dieses Syndrom oder
mindestens 2 von dessen Komponen-
ten vorkamen, 3 Geschwister betei-
ligt waren [34]. Steinberg und Mit-
arbeiter [33] vermochten in den be-
reits erwahnten 42 Fallen, die sie aus
der Literatur von 31 Jahren Kritisch
ausgewdhlt hatten, einen hereditéren
Faktor lediglich in den von Sutphin
und Mitarbeitern [34] beschriebenen
Fallen nachzuweisen. Bemerkt sei
jedoch, daB sie nur den Fall von 2 der
3 Geschwister, den dritten jedoch
nicht als idiopathischen Hypoparathy-
reoidismus ansahen, da der hdchste
Serum-P-Wert 50 mg% betrug.
Hansted und Mitarbeiter [19] beob-
achteten idiopathischen Hypopara-
thyreoidismus bei zwei Madchen (Ge-
schwistern) im Alter von 19 und 2

Jahren. Taybi und Mitarbeiter [36]
teilten gleichfalls einen Fall von fami-
lisfrem Hypoparathyreoidismus mit;
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bei einem der beiden Geschwister
lagen auch Steatorrhoe und Pseudo-
Obstruktionsileus vor. Sehr beachtens-
wert ist der Fall von Moese und
Mitarbeitern [27], bei dem es sich
um den idiopathischen Hypopara-
thyreoidismus von 5 Geschwistern
handelte; bei einem hatte sich gleich-
falls Steatorrhoe zugesellt. K 1otz und
Mitarbeiter [23] reihen die chroni-
schen, sog. idiopathischen Tetanien
auf Grund der eigenen 20 Beobach-
tungen in 3 Gruppen ein: 1. chroni-
sche konstitutionelle Tetanien (10
Félle), 2. chronische polydystrophi-
sche Tetanien (6 Falle, Ubergangs-
form zwischen der 1. und 2. Gruppe:
3 Falle), 3. idiopathischer Hypopara-
thyreoidismus (1 Fall). Zwar fanden
die Autoren in 17 der 20 Féalle &hn-
liche Verdnderungen auch bei den
Familienmitgliedern der Kranken,
aber zur 1. Gruppe rechneten sie
die an normokalzdmischer Tetanie,
zur 2. Gruppe die an Albrightschem
Pseudo- bzw. Pseudo-Pseudohypo-
parathyreoidismus leidenden Pati-
enten. Als idiopathische Tetanie bzw.
Hypoparathyreoidismus wére dem-
nach — auf Grund der Hypokalzdmie
und Hypophosphatdmie —im Grunde
nur der in die 3. Gruppe eingereihte
einzige Kranke zu betrachten, bei
dessen Mutter sie — dbrigens der 1.
Gruppe entsprechende — Tetanieer-
scheinungen beobachteten. Bethe-
TOD und Mitarbeiter [4] publizierten
den Fall eines an priméarem Hypo-
parathyreoidismus leidenden 8 %
Jahre alten Médchens, bei dessen
19jahrigem Bruder fur Hypopara-
thyreoidismus  bezeichnende Zahn-

verdnderungen und die EEG-Zeichen
der Tetanie, ohne Hypokalzdmie,
Hyperphosphatdmie, Katarakta oder
Symptome der Nervenreizbarkeit Vor-
lagen. Chaptal und Mitarbeiter [9]
meinen geradezu, die Nebenschild-
druseninsuffizienz  lasse sich unter
anderem durch das Fehlen des fami-
lidren Charakters vom Pseudo-Hypo-
parathvreoidismus differenzieren.

Da es sich bei der Neugeborenen-
tetanie um einen besonderen, gut
umrissenen Symptomenkomplex han-
delt, sei hier nur erwéhnt, da Buchs
[6, 7] diesen bei 2 von 4 Geschwistern
beobachtet hat.

Nicht als »familidr« anzusehen sind
auch diejenigen Falle, in denen Te-
tanie bei zwei oder mehr Kindern
einer an primdrem Hyperparathyreo-
idismus leidenden Mutter aufgetreten
ist (so bei 2 Tochtern [39] bzw. bei
3 Knaben [8] einer an Hyperpara-
thyreoidismus leidenden Mutter). In
diesen Fallen handelte es sich wahr-
scheinlich darum, daR die Hyperakti-
vitdt der mutterlichen Parathyreo-
idea die Aktivitat der fotalen Para-
thyreoidea unterdrickte. Es liegt
hier demnach sicherlich derselbe Me-
chanismus vor wie in denjenigen Fal-
len, in denen Tetanie bei jeweils
einem Kind der an Hyperparathyreoi-
dismus leidenden Mutter vorkam [5,
12, 35, 38].

Der umgekehrte Fall, daB das
Neugeborene einer an chronischem
Hypoparathyreoidismus leidenden
Mutter an Hyperparathyreoidismus
erkrankt, wird nur in einer einzigen
Mitteilung erwdhnt [17a, b].
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Eigene Beobachtungen

Der Knabe K. F. ist im Verlauf von 3
Jahren insgesamt 9mal, das Madchen L. G.
wahrend 6 Jahren insgesamt 3mal aufge-
nommen worden. In dieser Zeit haben
wir die Familienmitglieder von K. F. bzw.
L. G. je viermal untersucht. Die Gescheh-
nisse der Zeitperioden zwischen den einzel-
nen Anstaltsaufenthalten haben wir in

den »Anamnesen« angefiuhrt. Von den
Laboratoriumsuntersuchungen wurden die
Se—Ca-, Se—P-, Phosphatase-, Se—K-,

K/Ca- sowie Nervenreizbarkeits-Befunde in
zeitlicher Reihenfolge tabellarisch zusam-
mengefalt (Tabellen 1 und 111). Uber die
Resultate der anderen Untersuchungen
(neurologische, ophthalmologische (Spalt-
lampe), EMG, EEG, psychologische u. a.)
wollen wirnachfolgend —in der Reihenfolge
dereinzelnen Klinik- bzw. Krankenhausauf-
enthalte — berichten. Die Ergebnisse
derjenigen wiederholt durchgefiuhrten Un-
tersuchungen*, die keine Abweichung vom
Normalen zeigen bzw. ohnehin nicht oder
kaum mit der Grundkrankheit Zusammen-
hé&ngen, haben wir gesondert angefihrt.

I. Familie K.
K. F., geboren am 4. 1V. 1948.
I. Klinikaulenthalt 1.—26. VIII.

Anamnese. Die Mutter wurde in der
zweiten Sohwangerschaftshdlfte vom Ehe-
mann geschlagen, fiel hin und hat sich
den Bauch gestoen. Das Kind kam auf
Termin mitstirmischer Geburt und 2500g
Gewicht zur Welt. Bis zum Alter von 2
Wochen war es fast Uberhaupt nicht wach.

* Meinicke-Reaktion, Mantoux-Probe,
RR, Westergreen, Blutbild, Se-EiweilR, Se-
Elektrophorese, Se—CIl, Se—Na, Se-Chole-
sterin, RN, Blutzucker, Blutzuckerbe-
lastung, Reservalkali, Se-Bilirubin, Le-
berfunktionsproben, Harn, Harn-17-
Ketosteroide und -Oxysteroide, Thorax-
Rtg, Pyelographie, Verdinnungs-Kon-
zentrationsprobe.

1960.

4 Monate wurde es nur gestillt, danach
gemischt erndhrt und im Alter von 1 1/2
Jahren abgestillt. Im Alter von 1 Jahr
kamen die ersten Z&hne, im Alter von 1 1/2
Jahren waren sie bereits gelblich und
brichig. Die Il. Bezahnung setzte im
Alter von 8 Jahren ein; auch diese Z&hne
waren gelb und wurden rasch brichig.
Der Knabe neigte zu katarrhalischen
Erkrankungen. Vom 18. Monat an iber-
stand er jahrlich eine Pneumonie, im
Séuglingsalter eine Hepatitis ohne lkterus,
weiterhin  Pertussis, sodann Varizellen
(im Alter von 1 Jahr) und Morbilli (im
Alter von 4 Jahren).

Zum erstenmal traten Krédmpfe im
Alter von 2 Wochen auf; sie erstreckten
sich auf die linke Korperhdlfte. Anlé&Blich
der néchsten Attacke zuckten s&mtliche
4 GliedmaRBen, die Hande waren zur Faust
geballt, die Augen »verdreht«. In den
ndchsten 2 Wochen vermochte der S&ug-
ling nicht zu saugen; die Anfalle wieder-
holten sich im allgemeinen tédglich 4—5mal
und hielten etwa 5 Minuten an; die Kram-
pfe zeigten tonischen Charakter. Spéter
traten die Anfdlle seltener auf, und zwar
jahrlich 5—Cmal (1955 und 1956), 4mal im
Jahre 1958, Omal 1959 und 2mal 1960. Seit
1960 werden die Attacken von Karpo-
pedalspasmus eingeleitet, wonach das Kind
einige Sekunden spéter das Bewuftsein
verliert; die Augédpfel verdrehen sich, die
Lippen sind zusammengepreBt. Stuhl und
Harn 14Bt der Knabe nicht unter sich.
Nach Beendigung des Anfalls knirscht
er mit den Zahnen, der Mund blutet, auf
Fragen antwortet er nicht; anschliefend
schlaft er eine halbe Stunde, danach fihlt
er sich wieder wohl. Nach eigenen Anga-
ben empfindet das Kind, daB es seinBe-
wufBtsein verlieren wird: es fuhlt die Er-
starrung der Beine, ist gefihlsmaRig sehr
labil, wird »nervds«, die Hande gelangen in
Geburtshelferstellung. Hiernach verliert
das Kind in der Regel nach 1—2 Sekunden
das BewufRtsein. Selten kommt es auch vor,
daB kein Krampfauf den Karpopedalspas-
mus folgt.

Status. In der Entwicklung zuriickge-
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bliebener Knabe. Mangelhafte Bezahnung,
mehrere karidse Zahne, Schmelzhypoplasie.
Strabismus convergens periodicus o. d.
Zeitweise horizontaler Nystagmus, haupt-
sédchlich nach rechts. Geringer Epicanthus,
mimikarmes Gesicht. Schwer verstdnd-
liche, verschwommene, nasal getdnte
Sprache. Die Tonsillen sind entfernt,
méRige Adenoidvegetation. Lunge und
Herz zeigen keine Abweichung. Bauch
weich, Leber und Milz nicht tastbar.
Intaktes Muskel- und Gelenksystem.
Rechtsseitig Pes excavatus, grofe Zehe
in Hammerhaltung.

Untersuchungen. Chvostek-Symptom
schwach positiv, Femoralsymptom aus-
losbar. Am Augenhintergrund stark ge-
wundene GefdBe. In der Vorder- und Hin-
terrinde beider Linsen sowie in dem dem
Alterskern entsprechenden Gebiet zahl-
lose feine, nur mit der Spaltlampe sichtbare
punkt- und linienaitige Tribungen, deren
Zahl in dem der Alterskernzone entspre-
chenden Bereich auffallend groRer ist.
An der Grenze der duBeren embryonalen
Kernzone sind einige etwas groflere Zu-
sammenballungen (Reiterchen) zu sehen.
Eine einzige dhnliche Verdnderung befindet
sich auch in der linken Linse, unmittelbar
unter der inneren embryonalen Kernzone
(Abb. la und b). In den drei Beobachtungs-
jahren ist das beschriebene Bild im we-
sentlichen unveréndert geblieben; eine
Progression war nicht nachweisbar, wes-
halb wir auf die wahrend der verschiede-
nen Klinikaufenthalte vorgenommenen
ophthalmologischen (Spaltlampen-) Unter-
suchungen nicht gesondert eingehen. Das
EEG zeigt diffus geschadigte Aktivitat.
Das EMG ist nicht typisch tetanisch, doch
deuten die Verdnderungen auf Krampf-
bereitschaft der Muskulatur. Auf gei-
stiger Ebene entspricht die Leistung nach
Binet— Simon hdchstens der eines 8jahri-
gen. Die Intelligenz ist véllig reproduktiv,
die Affektivitat leicht zu behandeln; der
Knabe ist anhdnglich und baut leicht neue
Beziehungen aus, doch zeigt er eine ziem-
lich aggressive Komponente. Sulkovitch-
Probe: negativ.

I'l. Klinikaufenthalt vom 24.111.—3. V.

1961

Anamnese. Tetanischer Krampfanfall
am 20. III.

Untersuchungen. Neurologischer, psy-

chologischer Befund stimmt mit dem vori-
gen (I. Klinikaufnahme) Uberein. Das EMG
zeigt keine bewertbare Verdnderung. In
geringem Male generalisiert abnorm ohne
lokale EEG-Symptome. Sulkovitch-Probe:
positiv.

111, Klinikaufenthalt vom 11.
VI, 1961

V.—10.

Anamnese. 3 1/2 Stunden vor der Auf-
nahme ein Krampfanfall in der Schule.

Untersuchungen. Chvostek-Symptom
I —I1 positiv.
Decursus. Wadéhrend des stationdren

Aufenthalts traten linksseitig Furunkel
aufdem Gesicht auf, die nach entsprechen-
der antibiotischer Therapie heilten.

I1V. Klinikaufenthalt vom 10. 1V . —5. V.
1962

Anamnese. Von einem anderen Kinder-
krankenhaus mit der Diagnose Broncho-
pneumonie 1. d. Ubernommen.

Untersuchungen. Rechter Mundwinkel
asymmetrisch, Spontanmimik bleibt aus.

Der RN-Wert war erhdht, die Ver-
dinnungs- und Konzentrationsprobe sowie
die wiederholte RN-Untersuchung ergaben
normale Werte.

V. Klinikaufenthalt vom 8. V.—11. VI.
1962

Anamnese. Diesmal erfolgte die Auf-
nahme, weil sich der Knabe einige Tage
zuvor beim Ballspielen den rechten Fuf
gestoBen und seither Schmerzen am
rechten Kndchel hat, der geschwollen ist,
so daB er auf dem rechten FuB nicht zu
stehen vermag.

Untersuchungen. Die Dorsalseite des
rechten FuRes ist unter und vor dem &ufe-
ren Kndchel geschwollen und blaulich ver-
farbt, die aktive und passive Bewegung
nicht beschrankt, Krepitation nicht wahr-
nehmbar. In der Rtg-Aufnahme sieht man
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Abb. la. Linse des Patienten K. F. b. Optischer Querschnitt der Linse von K. F. Die gréeren Tribungen
befinden sich innerhalb der inneren Embryonalkernzone bzw. an ihrer Grenze. Zur Oberfldche hin werden die
Tribungen seltener, c. In der Linse des Bruders von K. F. sieht man rosettenartige Tribungen in der hinteren
Rinde, d. Atypische Linsentribungen beim Vater von K. F. e. Radidr angeordnete feine Tribungen in der
Linse der Mutter von K. F.
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an der Basis des rechten ¥. Metatarsus eine
lateral schrdg verlaufende, in die Gelenke
eindringende Bruchlinie; an der Basis des
rechten V. Metatarsus ist der abgebrochene

Teil disloziert. Im Kndchelgelenk sieht
man keine Abweichung.
Decursus. Innerhalb einer Woche Ver-

kleinerung der Schwellung und des Hdma-
toms in der Kndchelgegend; nunmehr legen
wir am rechten Bein einen Laufgipsver-
band an, der nach 3 1/2 Wochen entfernt
wird. Geheilt entlassen. Sulkovitch-Probe:
positiv.

V1. Klinikaufenthalt vom 20. 1X.—10.
X1. 1962
Anamnese. In diesem Jahr sind die

Anfalle haufiger aufgetreten. Die letzte
Krampfattacke befiel ihn am Tage vor der
Aufnahme. Nach Abklingen des Anfalls
erschienen Petechien aufder Haut.

Untersuchunyen. Chvostek-Symptom
beidseitig lebhaft positiv. Femoralsymp-
tom linksseitig markiert. Schultze-Symp-
tom positiv. Eigenreflexe sehr lebhaft,
ohne Seitenunterschied. Bei Auslésung des
Plantarreflexes beidseitig schnelle Dor-
salflexion der groBen Zehen. EMG: Das
Erscheinen von Doppelpotentialen an der
Kurve deutet auf Tetanie. Unter Wirkung
von Hyperventilation und Strangulation
sind mehrmals nicht typische Doppelpo-
tentiale zu beobachten, die mit Tetanie im
Einklang stehen kdnnen. EEG: Generali-
siert pathologische Kurve ohne-bewertbare
Lokalisationszeichen. Indirekte Kehlkopf-
spiegelung: Schwéacherer Rachenreflex, grob
papilldre, massive Zungonwurzel und etwas
tonuslose Epiglottis. Sulkovitch-Probe: ne-
gativ bzw. positiv. Das Verhalten ist
wesentlich infantil, etwa wie bei einem
6 —7jahrigen. Die motorische Bereitschaft
zeigt ein langsames Tempo. Seelisch ist
seit 1960 kaum eine Entwicklung wahr-
nehmbar. Affektivitdt stark angstbedingt,
unselbstadndig, gefugig; gefihlsméRig labi-
les Pubertatsbild.

Unsere Anweisung fiur die Behandlung
zu Hause: Mephenytoin 3x1/2 Tabl. 10
Tage lang, danach 4 Tage Pause, und so fort.

VII.
1963

Anamnese. Nach Mitteilung der Eltern
hat die Behandlung eine Verschlechterung
herbeigefiihrt, nach 10tdgiger Medikation
ist ein tetanischer Krampf aufgetreten
(Geburtshelferstellung, Karpopedalspas-

Klinikaufenthalt vom 2. I.—3. V.

mus).
Untersuchungen. Beidseitig lebhaftes
Chvostek-Symptom | —IIl. Rechter Fa-

cialisnerv in der Spontanmimik etwas
trdger innerviert. EMG: Im Augenblick
der Untersuchung kein auf Tetanie deuten-
des Zeichen. EEG: Generalisiert patho-
logische Kurve, die das Bild einer in diffus
wechselnder Lokalisation erscheinenden
Funktionsstérung zeigt. Keine Zeichen der
Epilepsie. Im Vergleich zur vorigen Auf-
nahme (VI. Klinikaufenthalt) zeigt die
Kurve keine wesentliche Verénderung.
Parathormon-Belastung (Ellsworth-Ho-
ward-Test): In dem mit Katheter ent-
nommenen Harn Ca 13mg%, P0425mg%.
Nach 3 Stunden Gesamtharnmenge 600 ml.
Nach iv. Verabreichung von 500 E Parat-
hormon

Ih  spéater Harn-Ca-Gehalt 19 mg%
P04 75 mg%

2h  spdater Harn-Ca-Gehalt 15 mg%
P04 145 mg%

3h  spdter Harn-Ca-Gehalt 19 mg%

P04 177 mg%

Decursus. Am 8. I. tritt um 21hplétz-
lich ein mit Bewulitseinsverlust einherge-
hender Anfall auf; der Kdrper versteift
sich, und sdmtliche vier GliedmaBen be-
wegen sich in tonisch-klonischen Zuckun-
gen. Intravends eingespritzte 3 ml CaGlu-
conat kupieren die Attacke. In dem wéh-
rend des Anfalls entnommenen Blut nied-
riger Ca- und hoher P-Gehalt (Tabelle 1).

Am 16. I. héren wir um 14h30' laute
Bronchialatmung, dann versteifen sich
beide Arme in der Schulter in Adduktions-,
im Ellbogen in Extensionshaltung, sowie
beide Héande in Geburtshelferstellung.
Der Mund schaumt. Nach iv. Verabfol-
gung von 3 ml Ca Gluconat lést sich der
Krampf, das Kind blickt auf, schlieft dann
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die Augen und versinkt in tiefen Schlaf;
nach iv. Einspritzung von 4 ml Ca Glueo-
nat lost sieh auch die Geburtshelferstel-
lung.

Am 23. |. neuerlicher tetanischer
Krampfanfall, der von 4 ml Ca Gluoonat
binnen 3 Minuten behoben wird. Nach
der Attacke schléft der Knabe ein.

Am 30. |. fallt er neben dem Bett hin.
Als man zu ihm eilte, war er schon bei
Bewufltsein. Keine Zuckungen. Diesmal
trat auch die tetanische Geburtshelfer-
stellung nicht auf. Fuhlt sich mude, unter-
h&lt sich aber.

Am 11. Il. leiten wir die Behandlung
m it Dichystrol* ein (3 X 20 Tropfen).

Vom 17,—21. 1l. unterbrechen wir
die Medikation, dann geben wir vom 21.
Il.—9. IV. wieder tdglich 2x20, spéter
2X 30 Tropfen Dichystrol; von nun an
ist der Patient beschwerdefrei. Vor der
Behandlung lagen Hypokalzédémie und
Hypophosphatdmie vor; nach der Behand-
lung bestand Normokalzdmie.

Anweisung fur die Behandlung zu Hau-
3e: sobald ein tetanisehes Unwohlsein
auftreten sollte, ist die Behandlung mit
Dichystrol in einer der Schwere des An-

falls entsprechenden Menge einzuleiten.
V Ill. Klinikaufenthalt vom 28. VI—17.
VI, 1963

Anamnese. Seit dem letzten Klinikauf-
enthalt bis Anfang Mai ist ein Anfall auf-
getreten, der etwa 3—5 Minuten anhielt.

Von da an bekam das Kind téglich 40
Tropfen Dichystrol. Am Aufnahmetage
befanden sich die Hande in Geburtshel-

ferstellung, auch noch wéhrend der Auf-
nahme.

Untersuchungen. Chvostek-Symptom
I —I1 sehr lebhaft linksseitig, etwas weni-
ger lebhaft rechtsseitig. Im EMG keine
Tetaniezeichen. EEG: Generalisiert patho-
logische Aktivitdt mit ausgeprdagter Funk-
tionsstérung im Zentrenzephalon. Auf
Grund des Bildes ist der Verdacht auf ei-
nen zentrenzephalen Herd nicht auszu-
schlieBen; EKG: QT langgestreckt.

*Als Dichystrol wurde 0.5%
(Merck) angewendet.

AT 10

Decursus. Die Dichystrol-Behandlung
wurde mit 2 X 20 Tropfen begonnen, spdter
die Dosis auf 2X30 Tropfen erhdht. Bei
Einleitung der Therapie war sehr ausge-
prégte Hypokalzamie (Tabelle 1) sowie
Hyperphosphatdmie vorhanden, nach Ab-
schluf der Behandlung lag Normokalz-
d&mie vor (Tabelle I). Die Krampfe wieder-
holten sich nicht.

Verordnung fiur die Medikation zu
Hause: 2X 30 Tropfen Dichystrol.

IX. Klinikaufenthalt vom 21. X 11. 1963 —
28. 11. 1964

Anamnese. Seit der Entlassung hatte
sich Pat. wohlgefihlt; er nahm 2X30

Tropfen Dichystrol. Seit etwa einer Woche
ist er aber wieder nervds, reizbar. Am Auf-
nahmetage kollabierte er auf der Treppe
und ist im bewuftlosen Zustand mit den
Hénden in Geburtshelferstellung eingelie-
fert worden. Nach etwa 20 Minuten kam

er zu sich, nach 1% Stunden begam. er
wieder zu sprechen.
Untersuchungen. Chvostek-Symptom

negativ. Am rechten Oberarm Spuren eines
StoRes. Wegen Verdacht auf Commotio
bzw. Schéadeltrauma vorgenommene neu-
rologische, ophthalmologische und Scha-
del-Rtg-Untersuchungen ergaben Kkeine
pathologischen Verdnderungen.

Decursus. Er kommt aufeigenen FulRen
und klagt Uber Taubheit in den Gliedern.
Ausgesprochene Hypokalzdmie. Unter W ir-
kung von 4 ml iv. Ca verschwinden die
Beschwerden. Wir erhdhen die Dichystrol-
Dosis auf 3X30 Tropfen. Nach 3 Wochen
Normokalzdmie. Von nun an bewegt sich
der Se-Ca-Wert stdndig um 10 mg%.

Anweisung fir die Behandlung zu Hau-
se: 3x30 Tropfen Dichystrol. Sollte eine
Verédnderung im Zustand eintreten oder
der Knabe auch nur starker erregbar sein,
so soll er uns zwecks Besprechung der
weiteren Therapie wieder aufsuchen.

X
Die Schédel-Rtg-Aufnahmen wiesen
massivere Schéadelknochen auf. Um die

N ahte sieht man vermehrte Kalzifikation
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Tabelle |

K. F. und seine Familie

K. P. (Patient, geb. 1948) S:];ga ?nz_o}: Fzg%?;tll;ikyl)i ,ﬁggq'f,. K/Ca neEEEWLtZs?EEIEre
I. Klinikaufenthalt
2.8.1960. 8,0 6,2 11,0 3,7 1,8  Unter 5 mA keine Kato-
16.8. 10,0 59 10,0 den6ffnungszuckung
17.8. 9,6 5,8 13,0
Ambulante Kontrolle
12.10. 10,6 5,8 10,0
Il. Klinikaufenthalt
24.3.1961. 11,0 5,6 9,0 KOZ: 3 mA (rechtssei-
24.4. 10,0 3,9 6,2 tiger K. med.)
I1l. Klinikaufenthalt
11.5.1961. 9,0 6,6 9,0
IV. Klinikaufenthalt
13.4.1962. 9,0 55 11,0 4,3 1,9 KSZ:4mA
VI. Klinikaufenthalt
21.9.1962. 8,5 5.2 12,8 ASZ: 3,5 mA (N. med.)
24.9. 8,0 6,8 10,9 3,9 19 KSZ:2,0mA
VI1I. Klinikaufenthalt
3.1.1963 10,4 7.8 12,0 4,0 15
7.1 11,6 8,0 12,0 4,2 14
8.1.* 7,8 8,0 11,0
16.1.» 8,7 11,2 3,2 (14.1.) KSZ: 4 mA
23.1.» 9,6 9,1 5,3
11.2. 8,2 8,8 11,3
18.2. 10,7 8,6 5,8
25.2. 8,5 7,4 72
43. 9,6 6,8 9,2
11.3. 8,2
18.3. 10,5 6,6 5.2
25.3. 97 6,2 6,0
1.4. 10,2 4,8 5,6
8.4. 10,2 6,4 7,2
16.4. 10,4 6,0
22.4. 9,8 5,6 6,6
29.4. 8,6 6,0 6,8
VIl Klinikaufenthalt
28.6.1963. 78 7,0 6,0
8.7. 8,1 6,8 7,6

»Bei einem Krampfanfall festgestellter Wert
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K. F. (Patient, géb. 1948) S,Te];}%},a
15.7. 50
19.7. 7,6
5.8. 9,4
9.8. 10,0
12.8. 11,0
16.8. 9,8

IX. Klinikaufenthalt
21.12.1963. 7,6
29.12. 8,1

7.1.1964. 8,3
10.1. 10,2
14.1. 9,3
18.1. 10,2
25.1. 10,5
29.1. 10,1
3.2. 11,0
K. 1. (Vater, géh. 1920)
8.1960. 12,0
4.1961. 11.2
4.1962. 8,6
10.1962. 8,4

Frau K.I. (Mutter, geb. 1926)

8.1960. 11,0
4.1961. 8,6
4.1962. 8,0
10.1962. 8,5

K. I. jun. (Bruder, geb. 1945)

8.1960. 11,0
4.1961. 12,0
4.1962. 9,2
10.1962. 8,0
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Tabelle i (Fortsetzung)

Se-P
mg%

6,8
7,0
51
6,0
54
6,8

4.8
4.8
5,0
51
48
6,5
52
6,0
6,0

3,8
6,2
6,2
51

43
41
5,6
5,0

5,6
52
52
45

Alk.

Se-K
Phosphat. E mgequ.

(Bodansky)

6,2
58
72

6,5
8,0

8,0
8,0
7,6
79
7.9
70
6,8
7,6
10,2

8,0
8,0
11,0
6,8

70

9,2
6,6

10,0
7,6
9,0

115

41

48

42

4,5

4,4

4,4

4,6

3,8

41
4,6

K/Ca

21

16

19

21

16

2,2

21

13

18
2,3

Elektrische
neuromuskulare
Reizbarkeit

KOZ: 5 mA (rechtssei-
tiger N. medianus)

KOZ: unter 5mA

KOZ: 5 mA (rechtssei-
tiger N. medianus)

KOZ: unter 5 mA

KOZ: unter 5mA
(Thenar)
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sowie stadrkere Impressionen. Das Dorsurn
sellae zeigt etwas verminderten Kalkge-
halt, die Sella eine dem Alter entspre-
chende GroRe. Im Vergleich zum Gehirn-
schddel ist der Gesichtsschadel etwas gro-
Ber.

In den Rtg-Aufnahmen von den langen
und kurzen Ro&éhrenknochen sind struk-
turelle Verdnderungen nicht zu sehen,
hochstens stellenweise kleine Ballungen
in dem neben der Epiphyse befindlichen
Abschnitt der Metaphysen. Der V. Finger
der rechten Hand zeigt Subluxation im
ersten Gelenk und ist medianwérts einge-
bogen. Handwurzelverknécherung dem Al-
ter entsprechend, normale Strukturen.

Die Mutter (Frau K. I., geh. 1926)

Eine Nervenerkrankung kommt in
der Anamnese nicht vor. Seit 8 Jahren
leidet sie an heftigen Kopfschmerzen,
hauptséchlich in der Stirn- und Nackenge-
gend, welche auf eine zervikale Diskopa-
thie zurlckgefihrt werden. Im Jahre 1959
wurde eine Strumaoperation vorgenom-
men. Seit 4—6 Jahren — also auch schon
vor der Operation — werden ihre Finger-
spitzen nach dem Hinlegen taub. Die Er-
starrung erstreckt sich in letzter Zeit auch
auf die Arme, gleichzeitig werden stets
auch ihre Zehen taub. Schmerzen oder
Haltungsanomalien an den Fingern und
Zehen waren nicht vorhanden. Seit etwa
14 Jahren hat sie zeitweise rechtsseitig
lumboischialgische Beschwerden.

Chvostek | beidseitig markiert (VI1II,
1900, IV, 1961) bzw. negativ (IV, 1962;
X, 1962). Mit der Spaltlampe sieht man
auf beiden Seiten unter der Linsenkapsel
zahllose, winzige, punktartige Tribungen
und linksseitig in der hinteren Rinde meh-
rere oberflachlich gelegene, radidre, stéb-
chenformige Tribungen (Abb. 1e). Dieses
Bild ist ebenso wie die beim Vater und
Bruder des Patienten wahrgenommene
Linsenverdnderung in 3 Jahren im wesent-
lichen unverdndert geblieben. Das EMG
zeigte im April 1961 ein tetanieartiges Bild.
Das EEG ergab im Oktober 1962 eine

generalisiert pathologische Kurve ohne
bewertbare Lokalisationszeichen. Psycho-
logische Untersuchung: Kombinativer Ver-
stand, Gefuhlslabilitat.

Der Vater (K. I., geh. 1920)

Im Jahre 1938 ist »2 Wochen nach
einer Tetanus-Injektion« wéahrend der Ar-
beit eine 15 Minute andauernde Taubheit
in seiner linken Kdrperhdlfte aufgetreten,
wiéhrend welcher er die Extrem itédten nicht
zu bewegen vermochte. Seit etwa 10—15
Jahren wird seine Hand, wenn er stark
arbeitet, mitunter fir einige Minuten taub.

Zeitweise (X. 1962) rechtsseitig mar-
kiertes Chvostek-Symptom. Spaltlampen-
untersuchung: Beidseitig unter der Linsen-
kapsel vorn und hinten zahllose winzige,
braunlich-weile, punktartige Tribungen.
In der Vorderrinde einige winzige, weilli-
che, linienférmige Tribungen (ebensolche
wie bei dem Bruder des Patienten). Rechts-
seitig eine radidre feine Tribung in der
Vorderrinde (Abb. I1d). EMG und EEG
zeigen keine Abweichung. Psychologische
Untersuchung: Verstand schwach mittel-
maRig. Affektivitidt: Labiles Gefuhls- und
Affektgleichgewicht.

Der Bruder (K. 1. jun., geh. 1946)

Bisher keine Beschwerden.

Zeitweise (IV. 1962) linksseitig Chvos-
tek I markiert. Spaltlampenuntersuchung:
Beidseitig einige ziemlich oberflachlich
gelegene punkt- und kommaartige, gelb-
lichweile, winzige Trubungen in der Vor-
der- und Hinterrinde. Linksseitig in der
Hinterrinde rosettenartig gruppierte, zahl-
lose punktartige Tribungen in einer tie-
feren Schicht (Abb. 1c¢). Im EMG Kkeine
Abweichung bzw. (X. 1962) eine repetitive
Entladungsreihe. EEG: In geringem Grade
generalisiert abnormes EEG, ohne lokale
Zeichen. Psychologische Untersuchung:
Reproduktive Intelligenz an der unteren
Grenze des Alters. Besitzt guten, prakti-
schen Sinn. Affektivitdt: Extrem affek-
tives Pubertétsbild.
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Tabelle |l

Tetanie-Syndrom bei K. F. und

Klinische Symptome Tetani-  Gestei-
. Hyper- gene gerte
Tetanie Hypo- yp y lonen- neuro- .
. phos Chvo
Tetanie- kalz- hat- Kon- musku-
. e s phat . - stek
Klas- Epilep-  Aquiva- amie amie  Stellation lare
sische tische lente K/Ca- Reizbar-
Form Form Quotient keit
Patient + + + o+ + o+ + o+ + + - + + + +
Mutter - - + o+ + - + + +
Vater - - + o+ + - + + +
Bruder N N - . - + . .

d— \- = positiv; = maridért; £+ = fraglich; — = negativ

seiner Familie

Cata-
racta
tetanica

EMG

EKG
QT-Ver-  Psycho-
lange- logische

rang Verénd.

Sulko-
witch

I+

Ells-
worth-
Howard-
Test

0

Ip 18 Azogues %

snwsiploalAyreredodAH : -
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Il. Familie L.

L. G, geb. 22. 1. 1947

1. Krankenhausaufenthalt vom 9.-22. VII.

1957
Anamnese. Kam nach ungestorter
Schwangerschaft auf Termin normaler

Geburt und einem Gewicht von 4100g
zur Welt. Entwickelte sich im S&uglings-
alter einwandfrei, erhielt regelméRig Vita-
min D2 Die Zahnung setzte im Alter von
9 Monaten ein, mit 12 Monaten konnte das
Méadchen gehen und sprechen. Im Alter
von 4 Jahren Uberstand es eine langdau-
ernde febrile Erkrankung, die man wegen
der Hautabschdlung fiur Scharlach gehal-
ten hatte.

Im Alter von 2 % Jahren erlitt das
Kind den ersten mit BewuBtseinsverlust
einhergehenden Anfall; der Bezirksarzt
in der Provinz stellte einen »kleinen Kal-
ziummangel« fest und gab eine Ca-Injek-
tion. Wegen Wiederholung der Anfille
untersuchte man das Méadchen im Alter
von 3 Jahren mehrere Tage lang in einem
Provinzkrankenhaus, wo man Tetanie
konstatierte und als Medizin eine Flussig-
keit verschrieb. Den SchluBbericht dieser
Untersuchung vermochten wir uns leider
nicht zu beschaffen. Solange das Kind die
verschriebene Medizin nahm, war es be-
schwerdefrei, nach Weglassen des Mittels
traten die Anfélle wieder auf. Der Abtei-
lung wurde es vom Provinz-Bezirksarzt
mit der Diagnose Tetanie zwecks Durch-
untersuchung zugewiesen.

Status. MittelmaRig entwickeltes Mad-
chen. Kariése Zahne. Feersche Linien an
den Hand- und FuBnégeln. Chvostek-
Symptom positiv. M&RBige Andmie. Hypo-
kalzdmie (Se-Ca 6,6 mg%), Hyperphos-
phatdmic (P 11,4 mg%). EKG: Steile Stel-
lung, QT langgestreckt.

Decursus. Wie die routinemaRig aus-
gefiuhrten bakteriologischen Stuhlunter-
suchungen ergaben, entleert das Kind
Dysenterie-Bakterien (Sonne), weshalb wir
es ins Infektionskrankenhaus Uberwiesen,
wo man Tetaniekrdmpfe beobachtete, den

Se-Ca-Wert niedrig, den P-Wert dagegen
hoch fand und der »Se-Ca-Wert nach ent-
sprechender Behandlung eine Erhdhung
zeigte«.

Nach der Entlassung nahm das Kind
kein Medikament und war mehr als ein
Jahr hindurch symptomfrei.

Il1. Krankenhausaufenthalt vom 23. X.
1959—15. 1V. 1960

Anamnese. Seit etwa 6—6 Monaten
(seitdem sich das Madchen auf eine Er-
satzprifung vorbereitet) hat es wieder
mit Bewultseinsverlust verbundene An-
féalle, die in letzter Zeit bereits tdglich auf-
traten. Es versplrt das Nahen der Attak-
ken und jammert, die Hé&nde sind in
Geburtshelferstellung, die Beine steif, der
Mund schdumt. Wahrend der Anfalle
148t es Harn und Stuhl unter sich, nach
der Attacke schlaft es tief, und nach dem
Erwachen erinnert es sich an nichts.
Schwache Schilerin, trotziges, aber diszip-
linierbares Kind. Unausgeglichene fami-
lidre Umgebung, hdufiger Zank, der Vater
trinkt.

Status. Lebhafte Eigenreflexe. Chvos-

tek I —I11 beidseitig stark positiv.
Untersuchungen. Ausgeprdgte Hypo-
kalzdémie (bis 6,45 mg% absinkender Se-

Ca-Wert) und Hyperphosphatdmie (bis
12mg% ansteigender Se-P-Wert). Bei der
Parathormon-Belastung (Ellsworth-How-
ard-Probe) sahen wir (die P-Menge im
ausgeschiedenen Harn wurde nach iv.
Injektion von 200 E Parathormon stind-
lich bestimmt), daR nach anfénglich
jaher hochgradiger P-Ausscheidung (560
mg/h) die entleerte P-Menge standig ab-
nahm (7. Fraktion 110 mg/h). Die ophthal-
mologische Untersuchung (Spaltlampe)
zeigt Cataracta incipiens. EMG: Auch nach
Hyperventilation kein auf Tetanie deu-
tendes Zeichen. EEG: Diffus periodische
Dysrhythmie, linksseitig pathologische
AKktivitdt. Photosensibilitdt gesteigert.
Grundrhythmus dem Alter entsprechend.
Zerebrale AKktivitdt ausgesprochen labil.
Diffus organischer Befall mit linksseitigem
Ubergewicht als wahrscheinlich zu bezeich-
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nen. Tetano-Epilepsie ist anzunehmen.
— Die psychologische Untersuchung er-
gibt eine dem Alter von 9—12 Jahren ent-
sprechende, sich an der unteren Grenze
des Normalen bewegende, ungleichmé&Rige
Leistung. Primitiv reproduktive Intelli-
genz, der auf kombinativer Intelligenz
beruhende abstrakte Begriffsschatz st
sehr &rmlich. Die Affektivitdt zeigt Prdpu-

bertdtscharakter; das Zentralproblem ist
die Aggressivitdit des Maéadchens, auler-
ordentlich langsam; pathologisch ver-
langerte Reaktionszeiten.

EKG: QT 0,38" (normal 0,34") Fre-
quenz 84/min, Sinusrhythmus.

Die Schédel-Rtg zeigen in Sagittal-
richtung eine etwas kirzere, in Frontal-

richtung eine etwas breitere Schadelform.
In den Basalganglien sieht man kalzifika-
tionsverdéchtige linsengroBe Flecke. —
Die wiederholte Aufnahme weist in den
Basalganglien ungefédhr symmetrisch auf
beiden Seiten der Vorderskala gelege-
ne kalzifikationsverddchtige erbsengrofe
Flecke auf (Abb. 2 und 3). In der Hand-
wurzel sieht man distal in der V. Mittel-
phalanx der linken Hand eine hirsekorn-
grofe kondensierte Region.

PEG: Unter Anwendung von mittel-
méaRigem Druck entleerte sich wasser-
klarer (in bezug auf EiweiB, Zellzahl,
Zucker und Sediment negativer) Liquor.

Nach Insufflation von Luft schreit das
Mddchen plotzlich auf, verliert das Be-
wuBtsein, der Mund schaumt, es réchelt.

Anderthalb Minuten spdter gewinnt es
das BewuBtsein zuruck, gleichzeitig tritt
aber Karpopedalspasmus auf, der sich
nach langsamer iv. Zufuhrvon CaGluconat
I6st. Das Sensorium ist klar, das Kind gibt
addquate Antworten. AnschlieBend schléaft
es eine halbe Stunde tief. Wé&hrend der
PEG-Untersuchung ist Brechreiz und ein-
mal Erbrechen aufgetreten. Die Rtg-Auf-
nahmen zeigen ziemlich gut aufgefillte,
normal weite Gehirnkammern; ausge-
pragte subarachnoidale Fillung in der
Frontalregion.

Toxoplasmose (Sabin-Feldmann-Reak -
tion) wiederholt negativ.

Decursus. Am 14. X 1. 1959 beginnen
wir tdglich 1x5 Tropfen Dichystrol zu
verabreichen. Nach dem 26. XI. ist kein
mit BewuBtseinsverlust verknipfter An-
fall aufgetreten. Die Behandlung wird
dreimal, 3 Tage bzw. 2 und 3 Wochen,
unterbrochen, dann wieder fortgesetzt.
Bei der Dosis von 2x 20 Tropfen wird der
Zustand nach 2y2 Monaten normal.
Zwei Wochen nach Behandlungsbeginn
sind die Symptome (Krampfe usw.) ver-
schwunden, der Se-Ca- und Se-P-Wert
ist nach 2 y2 Monaten normal, die Sulko-
vitch-Probe bzw. die P-Ausscheidung im
Harn ergeben wechselnde Resultate. An-
weisung fur die Behandlung zu Hause:
2x15 Tropfen Dichystrol.

Ambulante Kontrolle am 17. 1X. 1960.
Laut Angaben der Mutter nimmt das
Kind die Tropfen mit kirzeren oder ldn-
geren Unterbrechungen. Eine mit BewufRt-
seinsverlust einhergehende Attacke ist
nicht aufgetreten, »nur krampft sich
manchmal die Hand zusammen«. Chvostek
I —I11 positiv, Feersche Linien und Flecke
an den Finger- und FuBnégeln. Hypokalza-
mie (Se-Ca 6,4mg%) und Hyperphos-
phatdmie (12 mg%). In der Rtg-Aufnahme
vom Schédel ist im Bereich der Basal-
ganglien auf einem pflaumengrofen Ge-
biet ein aus hirsekorn- bis hanfkorngrofRen
Flecken zusammengesetzter kdrniger Kalk-
schatten zu sehen, im Vergleich zum vori-
gen Bild in einer ausgedehnteren Region
und mit stdrker kondensiertem Schatten.
An der Medikation vermochten wir nichts
zu andern, weil die Mutter mit dem Kind
vor dem Eintreffen der Laborbefunde
nach Hause reiste.

I1l. Krankenhausaufenthalt vom 24. |.—

1 111, 1961
Anamnese. Anderthalb Jahre keine
Anfalle; in letzter Zeit hat das Kind die

Arznei wieder nicht regelmé&Rig genommen,
es kamen auch ldngere Pausen vor. Zwei
Wochen vor der Aufnahme ist ein mit
Bewuftseinsverlust einhergehender An-
fall aufgetreten, doch hatte das Kind mehr-
mals die Empfindung, als ob w»sich die
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Abb. 2. Patient L. G. Ausgedehnte Kalzifikation im Schédel, 1—1 /2 Querfinger von
der Mittellinie

Abb. 3. Patient L. G. In der seitlichen Aufnahme sieht man dieselbe Kalzifikation tGber
der Sella
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Hand verkrampfe«. Menstruation ist noch
nicht aufgetreten (14jahrig).

Untersuchungen. Hypokalzdmie (Se-Ca
6,2 mg%) und Hyperphosphatdmie (Se-P
12mg% ). Gesteigerte elektrische Nerven-
reizbarkeit (2 mA). Die Spaltlampenunter-
suchung ergibt in beiden Linsen, jedoch
ausgeprdgter in der rechten eine wolken-
artige Tribung in der vorderen und hin-

teren Linsenrinde (Cataracta incipiens
1 u.).

EEG: Dysrhythmische, polyrhythmi-
sche zerebrale AKktivitat,, Die AKktivitat

der rechten Hemisphére enthdlt mehr lang-
same Elemente. Linksseitig temporo-ok-
zipital Spuren von Hypersynchronisation.

Wie die psychologische Untersuchung
zeigte, hat sich die Leistung des Kindes
im Vergleich zur vorjédhrigen Untersu-
chung verschlechtert. Die Reaktionszeitwar
langer, das Interessengebiet eingeengt.
Vor einem Jahr interessierte es sich fiur
weit mehr Einzelheiten und zeigte reichere
Assoziationen. Gegenwaértig weist es das
Bild zunehmender Verddung auf. Gefihls-
maRig ist es ambivalent, manifest ag-
gressiv, durch extreme kurzdauernde Ge-
fuhls- und Affektreaktionen gekennzeich-
net (desintegrierende Persdnlichkeit).

Handwurzelverkndcherung dem Alter
entsprechend, die Epiphysenspalten der
Rdhrenknochen sind noch offen. Im proxi-
malen Abschnitt des linken Capitatums ein
stecknadelgroBer Kondensfleck. Im Be-
reich des Urogenitalsystems keine R atifi-
kation zu sehen. Man sieht 6 Lumbalwir-
bel. Im mittleren Drittel des linken Ober-
schenkels zeichnen sich lateral vom Femur,
auf die Weichteile projiziert, ein erbsen-
groRer und mehrere hirsekorn- bis hanf-
korngrofRe, runde Kalkschatten ab.

Der linke Il. Zahn ist mangelhaft ent-
wickelt, infolge der Schmelzhypoplasie
sieht man braunes Dentin. Der linke IV.
und V. ist nicht herausgekommen, in der
Rtg-Aufnahme sieht man rudimentédre
Zéhne; der VI. ist formal entwickelt, der
VII. dahinter nur in der Rtg-Aufnahme
zu sehen. Der rechte obere Il. Zahn ist
weniger entwickelt als der linke, die Kro-

ne des I'11.ist noch nicht herausgewachsen,
der IV. und V. mangelhaft, der VI. gut
entwickelt, der rechte untere IV. und V.
nur in der Rtg-Aufnahme sichtbar. Die
nicht herausgekommenen Z&hne haben im

Rtg-Bild unentwickelte, kurze Wur-
zeln.

Decursus. Eines Morgens klagt das
Kind uber Unwohlsein, wonach es den

Kopf nach rechts dreht, die Lippen spitzt
und die Héande Geburtshelferstellung an-
nehmen. Nach 10 ml Ca Gluconat iv.
wird der Zustand rasch wieder normal.
Bewulitseinsverlust ist nicht eingetreten,
aber nachher vermochte es sich an nichts
zu erinnern.

Finf Wochen lang verabfolgten wir
2x15(3 Wochen) und dann 2X20 (2 Wo-
chen) Tropfen Dichystrol. Anweisung fir
die Behandlung zu Hause: 2x15 Tropfen
Dichystrol.

Ambulante Kontrolle am 27. X 1. 1961.
In den vergangenen 8 Monaten hat sich
das Kind wohlgefihlt, wobei es das Me-
dikament ziemlich unregelméRig einnahm.
Vor etwa 2 Wochen ist nach einer gréeren
physischen Anstrengung Unwohlsein auf-
getreten. Hypokalzdmie (Se-Ca 7,2 mg%)
und Hyperphosphatdmie (Se-P 9,6 mg%).

Die Dichystrol-Dosis wird auf téglich
2x18 Tropfen erhoht.
Ambulante Kontrolle am 30. X 1. 1962.

Im abgelaufenen Jahr hat das Maéadchen
die Medizin im grofen und ganzen regel-
méaRig genommen und war anfallsfrei.
In anderthalb Jahren ist es 8cm ge-
wachsen und hat 5 kg zugenommen. Noch
immer ist Patientin eine schwache Schi-
lerin. Chvostek | —IIll positiv. Hyper-
phosphatdmie (Se-P 8,8 mg%). EKG
normal. Schédel-Rtg: die zuvor beschriebene
Stammganglienkalzifikation hat zugenom-
men.

Ambulante Kontrolle am 8. X 1. 1963.

Anamnese. Das nunmehr 16jahrige
Mé&dchen hat sich im letzten Jahr stark
entwickelt und ist eine aufmerksame,
gute Schilerin geworden. Es fuhlt sich
wohlund hat keine Anfélle. Die vorgeschrie-
benen 2x18 Tropfen Dichystrol nimmt
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sie regelmdRig ein. Sie versuchte das Me-
dikament zeitweise einige Tage wegzu-
lassen, doch wurden ihre Hénde sogleich
steif, und hatte krampfartige Empfindun-
gen in den Augen. Wenn sie das Mittel
regelméBRig nimmt, so tritt das fruher
empfundene Taubheits- und ziehende Ge-
fuhl nicht in Erscheinung.

Untersuchungen. Se-Ca- und -P-Gehalt
normal. EKG: QT 0,30", Frequenz 86/
min, Sinusrhythmus.

Chvostek I —I11 beidseitig lebhaft posi-
tiv. Eigenreflexe nicht lebhaft, symmet-
risch. Kniesymptom beidseitig negativ.
Weder Tremor noch Ataxie. Nach Ab-
schnirung mit der Blutdruckmefman-
schette empfindet Pat. am linken Arm
15 sec spdter, am rechten Arm 10 sec spé-
ter Taubheit; am |.—I1l. Finger ist eine
schmerzhafte, spastische, tetanieartige
Kontraktion zu beobachten, die trotz
Abnehmen der Manschette in den folgen-
den 3—4 Minuten noch ein-zweimal zu-
stande kommt (Trousseau-Probe positiv).
Mit galvanischem Strom ist gesteigerte
elektrische Nervenreizbarkeit nachweisbar
(Erg-Probe positiv).

Das EMG zeigt doppelte-dreifache Po-
tentiale.

EEG: Im Verhdltnis zum Alter ziem-
lich unstabile elektrische Rindenaktivitét,
die wahrscheinlich von zentrenzephalen
Funktionsstérungen stammt. Den Ver-
anderungen ist ein schwaches Ubergewicht
im hinteren rechtsseitigen Quadranten zu
entnehmen.

Die Mutter (Frau L. Oy., geb. 1922)

Seit 1958 leidet die Frau an Kopf-
schmerzen und Schwindel. Seit 1955 hat
sie starke Schwindelanfélle, zeitweise,
hauptsédchlich morgens beim Erwachen,
tritt Taubheit in beiden Unterarmen und
am Ulnarrand der Héande auf. Sie kann
nicht arbeiten und sich nicht konzentrieren;
es kam vor, daR sich ihr Sehvermdgen fur
einige Stunden verschlechterte, sie »sieht
dann die Gestalten nicht richtig«. Rote
Ringe tanzten vor ihren Augen. lhre Stim-
mung ist gedrickt, sie weint oft. Den Zu-
stand hielt man fur Nervenerschdpfung.

Chvostek-Symptom beidseitig stark po-

sitiv (12. 1l., 9, IV. 1960) bzw. Il. und
I1l. schwach positiv (12. IV. 1960) bzw.
positiv linksseitig im 1.—I11l., rechtsseitig
im Il.—IIl. (8. XI. 1963). Fcmoralsymp-

tom beidseitig schwach positiv (12. TV.
1960) bzw. positiv (8. XI. 1963). Eigen-
reflexe am ganzen Ko&rper sehr lebhaft.
Gelegentlich leichte Hypokalzdmie (8
mg%) bzw. Hyperphosphatdmie (7 mg%).
EEG: Auf ausgeprdgte zentrenzephale
Funktionsstérung hinweisende Erregungs-
zeichen. In der seitlichen Rtg-Aufnahme
vom Schédel ist eine hanfkorngrofe und
eine reiskorngroBe Kalzifikation im Cor-
pus pineale zu sehen.

Altere Schwester (L. M., geb. 1943)

In den letzten zwei Jahren Ilitt sie
zeitweilig an Formicatio, und 4—5mal
ist ein mit Ohrensausen, Kopfsausen,
Kopfschmerzen, Wadarmegefuhl, Schweil’-
ausbruch und einem 1—2 Minuten dauern-
den BewuBtseinsverlust einhergehendes
Unwohlsein aufgetreten. Hierbei kolla-
bierte sie, oft hat sie sich auch gestofen.
In den letzten Monaten sind ihr etwa wo-
chentlich einmal die Unterarme und Finger
der Hinde — hauptséchlich rechtsseitig —
abgestorben, »als ob sie nicht vorhanden
waren«, hdufig empfindet sie »Nadelstiche«
in der Hand, meistens am Morgen. Die
Né&gel sind rissig und splittern ab. Vor
2 Monaten hat sie sich anlaflich eines
Familienzwistes hingelegt und war stark
dyspnoeisch, hat aber das Bewuftsein
nicht verloren. Vor einem Monat hatte
sie wiederum ein den friheren &hnliches,
mit BewufBtseinsverlust verbundenes Un-
wohlsein. Seither weint sie dfter, ist reiz-
bar und von labiler Stimmung.

Chvostek Il beidseitig positiv. Femo-
ralsymptom beidseitig — hauptsdchlich
rechts — stark positiv. Bei der Unter-
suchung wird der Arm so starr, dall sie
ihn nicht bewegen kann. Ermuidet rasch.
Die Nagel sind brichig, aufgefasert und
weisen ausgeprdgte halomondférmige Quer-
furchen auf (Feersches Symptom). Ein-
mal Hypokalzdmie (7,0 mg%) und zwei-
mal Hyperphosphatdmie (8,0 und 8,8
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mg%). EEG: Innerhalb normaler Variatio-
nen.

In der Sagittal-Rtg-Aufnahme vom
Schéadel ist unter der Lambdanaht auf der
rechten Seite ein von hellerer Umgebung
umrandeter erbsengrofer intensiverer
Fleck zu sehen, der Verdacht auf Kalzifika-
tion erweckt.

Jungere Schwester (L. M., geh. 1951)

Seit der Kindheit ist die untere Extre-
mitdt monatlich 1—2mal — hauptséch-
lich wenn sie lange auf einer Stelle gestan-
den ist — »angespannt« und bis zum
Knie taub (einmal das rechte, einmal das
linke), und hierbei vermag sie den Fufl aus
der Plantarflexion (Pedalspasmus) nicht
aktiv »zurlickzuziehen«. Dieser Zustand
h&lt einige Minuten an und hdrt von selbst
wieder auf. Vor zwei Jahren ist sie beim
Ausdricken eines kleinen Furunkels am
Kinn plotzlich kreideweil geworden, sie
zuckte zweimal zusammen, fiel hin und
wurde ohnméchtig, kam aber sehr rasch
— schon als man sie auf das Bett gelegt
hatte — wieder zu sich. Spéter klagte sie
einmal nachts (I. 1961) uber Unwohlsein;
sie schreckte aus dem Schlafauf und hatte
das Gefiuhl, ihr ganzer Korper werde steif.
Das Bewultsein hatte sie nicht verloren,
in kurzer Zeit kam sie spontan wieder in
Ordnung. In der Schule lernt sie vorzig-
lich. Im letzten Halbjahr war sie reizbar,
empfindlich und brach rasch in Trédnen aus.
Erste Menstruation vor 1% Monaten.

Chvostek links ausgeprégt, rechts zeit-
weise markiert (9. IV. 1960), Il beidseitig
schwach positiv (12. 1V. 1960) bzw. links
Il —I11, rechts I —I11 positiv (8. X 1. 1963).
Eigenreflexe trdge (hauptsdchlich die Pa-
tellarreflexe, weil sie nicht gentgend
lockert). Femoralsymptom beiderseitig (I,
1961) bzw. rechts schwach positiv (8. XI.
1963).

Psychischer Zustand sehr labil, Reak-
tionszeit verldngert, Interessenkreis (inner-
halb normaler Grenzen) eingeengt. An den
Ndgeln Feersche Querlinien bzw. Flecke.
Rand der Schneidezdhne — besonders der
unteren — gezackt.

F. Gerldczy et al. : Hypoparathyreoidismus

Besprechung

Wir haben zwei an juveniler idio-
pathischer Tetanie leidende Patien-
ten vorgestellt, deren Familienmit-
glieder auf Nebenschilddriseninsuf-
fizienz deutende Symptome aufwie-
sen.

l. Die Familie K. beobachten wir

seit 3 Jahren.

Der 16jahrige Patient K. F. erlitt
die erste — zwei Wochen anhalten-
de — Reihe von Krampfanféllen
im Neugeborenenalter. Spéater kamen
die Attacken seltener vor, doch treten
sie auch jetzt noch jéhrlich 2—6mal
auf. Dem Charakter und Klinischen
Verlauf nach handelte es sich teils
um die tetanische Form (tonische
Krampfe, Karpopedalspasmus bzw.
Geburtshelferstellung), teils um die
epileptische (Aura, tonisch-klonische
Spasmen, Bewulitseinsverlust), teils
um eine Mischform (verspirt das
Nahen des Anfalls, wird reizbar, emp-
findet Taubheit in den Gliedern, die
Hénde gelangen in Geburtshelfer-
stellung, verliert hiernach das Be-
wuftsein, dann treten tonisch-klo-
nische Krampfe auf, doch kam es
auch vor, daB dem Karpopedalspas-
mus  keine klonischen  Krédmpfe
nachfolgten). Prdgnante Symptome
deuteten auf den Hypoparathyreoi-
dismus des Kranken, und zwar die
Hypokalzdmie (bis 5 mg% sinkender
Se-Ca-Wert), die Hyperphosphat-
&mie (bis 11,2 mg% ansteigender
Se-P-Wert) sowie die gesteigerte neu-
romuskulédre elektrische Reizbarkeit
(KOZ 3,0 mA; KSZ 20mA, ASZ
3,5 mA) und deren Anzeichen: das
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Tabelle 111
L. G. und ihre Familie

S Se-Ca Se-P Alk. Se-K Elektrische
L. G. (Patientin, geb. 1947) mg% ma%  Phosphat E in:equ. K/Ca neuromuskulére
9 (Bodansky) AReizbarkeit

I. Klinikaufenthalt

8.7.1967 65 114 3,0 4,3 2,6
Il. Klinikaufenthalt
24.10.1959 6,7 6,8 0,9
9.11. 7,3 11,7 3,9 2,1 Gesteigerte Nervenreiz-
24.11. 7.0 6.2 0.9 barkeitam N. ulnaris
8.12. 6,95 11,0 3,0 51 2,9
6.1.1960 6,45 12,0 41 2,4 Muskulatur am ganzen
6.2. 9,2 10,4 zung; faradischem
172 101 72 fndichkerseige.
2.3. 8,5 5,8 9,0 4,1 1,8 rung fraglich
10.3. 8,0 5,2 8,0
1.4. 9,6 8,2
Ambulante Kontrolle
17.9. 6,4 12,0
I1l. Klinikaufenthalt
27.1.1961 6.2 12,0 6,0 4,3 2,7 Reizschwelle am N. med.
10.2. 7.0 18,0 gerlniatodenoffnung
14.2. 7,4 9,0 4,2 21
27.2. 96 11,0 4,3 17
Ambulante Kontrolle
27.11. 7,2 9,6
30.11.1062 9,8 8,8 3,4 4,5 1,8
8.11.1963 10,6 5,8 7,6 4,6 1,6 Beigalvanischer Reizung

mit 2,8 mA kommt
Kontraktion zustande

Frau L. Gy. (Mutter, geb. 1922)
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Tabette iii (Fortsetzung)
o Se-Ca Se-p Alk. Se-K Elektrische
L. G. (Patientin, geb. 1947) I'TQOA) n-g%) Iz’llggég:?ky)E maequ. K/Oa ne&r;r;bu;:(kuel{atre
Ambulante Kontrolle
27.11. 9,3 54
8.11.1963 9,6 47 46 18 Bei galvanischer Reizung
mit 4 mA kommt Kon-
traktion zustande
L. M. (Schwester, geb.1943)
Ambulante Kontrolle
5.1.1960
I. Klinikaufenthalt
8.4.
Ambulante Kontrolle
15.2.1961
9.6.
L. M. (2. Schwester, geb.
I. Klinikaufenthalt
8.4.1960 9,8 32 8,4 4,5 17
1. Klinikaufenthalt Katodensff ‘
atodendffnungszuckung:
25.1.1961 95 40 130 45 18 gmA (linksseit. N.
Ambulante Kontrolle med.) Bei galvanischer
Reizung mit 6 mA
8.11.1963 113 5.4 49 16 kommt Kontraktion
zustande
sehr lebhaft auslésbare Chvostek- Form in Erscheinung tritt sowie im

Symptom und das positive Femoral-
symptom. Diese Symptome waren
jedoch mit wechselnder Starke und
nicht immer zu beobachten. So fiel
auch das EMG je nach dem Zustand
der Tetanie einmal negativ aus, wah-
rend ein andermal mittels Hyper-
ventilation provozierbare, charakte-
ristische, tetaniebedingte Doppelpo-
tentiale zutage traten.

Auf Grund der Tatsache, daB die
Tetanie nicht nur in der klassischen,
sondern auch in der epileptischen

Hinblick auf das wechselnde Aus-
maR der Hypokalzdmie kdnnte man
annehmen, dall es sich in unserem
Fall gar nicht um echten Hypopara-
thyreoidismus, sondern um ein ande-
res Krankheitsbild handelt, um Epi-
lepsie oder zumindest um koexistie-
rende Symptomenkomplexe. Bei den
wiederholten EEG-Untersuchungen
sahen wir generalisiert anomale Kur-
ven ohne kortikale Lokalisationszei-
chen. Auf zentrenzephale Epilepsie
deutende paroxysmale Zeichen sind
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niemals aufgetreten. Die EEG-Ver-
&nderungen entsprachen inder Tetanie-
EEG-Aufteilung von Alajottanine
und Mitarbeitern [1] dem 2. Typ.
Weiterhin ist folgendes zu berick-
sichtigen: 1. Im Anfall war der Se-Ca-
Wert mehrmals niedrig (7,8, 7,6, 5,0
mg%) und der Se-P-Wert hoch (8,0,
7.0 mg%), jedoch hat 2. in allen Féllen
(auch in denjenigen, in denen der
Gesamt-Ca-Wert nicht signifikant
niedriger war) das iv. zugefiihrte Ca
den Krampfprompt behoben. 3. Unter
Wirkung von Dihydrotachysterin ist
a) der Se-Ca-Wert gestiegen, der Se-P-
Wert gesunken (im Verlauf der vom
21. 1. —9. V. durchgefihrten Be-
handlung mit Dichystrol der Se-Ca-
Spiegel von 8,0 auf 10,4 mg% gestie-
gen und der Se-P-Spiegel von 7,4 auf
6.0 mg% gesunken, und wéhrend der
vom 16. VII.—16. V1II. durchgefihr-
ten Behandlung hat sich der Se-Ca-
Spiegel von 5,0 auf 9,8 mg% erhdéht);
b) die Symptome wurden allméhlich
schwécher und verschwanden, spé-
ter wurde Patient vollig beschwerde-
frei, so dall selbst die in der krampf-
freien Periode sonst empfundenen
Beschwerden (Ziehen, Spannung in
den Fingern, Taubheit) nicht mehr
vorhanden waren und c) die Besse-
rung der klinischen Symptome und
Laborbefunde Abh&ngigkeit von der
Grole der Dichystroldosis zeigte. 4.
Unter Wirkung von Dephenytoin trat
eine Verschlechterung des Zustandes
ein. 5. Das EKG zeigte die fiir Teta-
nie bzw. Hypokalzdmie bezeichnende
Verldangerung der QT-Strecke. 6. Iv.
gegebenes Parathormon bewirkte eine
jdhe Erhdéhung des P-Gehalts im

Harn (positive Ellsworth-Howard
Probe). 7. Die konsekutiven trophi-
schen Symptome des chronischen

Hypoparathyreoidismus bzw. der Te-
tanie, vor allem die Cataracta teta-
nica, sind ebenfalls anzutreffen.
Angesichts all dieser Tatsachen
betrachten wir unseren Fall als ech-
ten (hypokalzdmischen) idiopathischen
juvenilen Hypoparathyreoidismus.
Die Mutter, den Vater und é&lteren
Bruder des Patienten K. F. haben
wir ebenfalls untersucht. In der
Anamnese von zwei der drei Familien-
mitglieder (Mutter und Vater) kommt
eine klinisch als tetaniedquivalent

zu bezeichnende Parasthesie vor.
Schwach  hypokalzdmische Werte
wurden in samtlichen drei Fallen

ermittelt (8,4, 8,0, 8,0 mg%), doch
war der Se-P-Wert niemals erhdht.
Die Se-K-Werte waren normal, so
daB auch die K/Ca-Konstellation kein
charakteristisches Bild zeigte, weil
der K/Ca-Quotient anléBlich der drei-
mal vorgenommenen 9 Untersuchun-
gen nur in 4 Fallen (Mutter 2mal,
Vater Imal, Bruder Imal) >> 2 aus-
fiel. Die neuromuskuldre Reizbarkeit
ist in allen 3 Fallen als erh6ht anzu-
sehen, denn bei der Untersuchung
an den Reizpunkten des N. medianus
bzw. Thenars trat bereits 5 mA KOZ
auf. In allen 3 Fédllen war das Chvos-
tek-Zeichen, und zwar Chvostek |,
zeitweise markiert (Mutter: beidseitig,
Vater: rechtsseitig, Bruder: linkssei-
tig). Das EMG zeigte nur bei der M ut-
ter ein charakteristisches Bild, das
EEG in keinem Fall pathologische
Abweichungen. In einer friheren Ar-
beit sind wir bereits auf jene psycho-
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logischen Eigentiumlichkeiten einge-
gangen [15], die sich im chronischen
Hypoparathyreoidismus entwickeln
und als mehr oder weniger bezeich-
nend fir diesen angesehen werden
kdnnen (neurastheniedhnliche Zustén-
de, Verdnderung des Verhaltens, Ge-
mtslebens und der Stimmung, Reiz-
barkeit, leichte Ermudbarkeit, Nach-
lassen der Arbeitsfahigkeit, weiterhin
Verminderung des Konzentrations-
vermdgens). Dementsprechend er-
wéhnen wir als (bliche Begleiter-
scheinungen der chronischen Neben-
schilddriseninsuffizienz, die Gefuhls-
labilitdt (Mutter, Vater) bzw. die
Labilitdt, den extremen Zustand des
emotionalen Gleichgewichts, des Af-
fektbildes (Bruder).

Besonders hervorgehoben sei die
Katarakta. Beachtenswert ist, dal
die Tiefenlage der Linsentribungen
bei dem Patienten (K. F.) den anam-
nestischen Angaben entspricht. Die
erste Anfallsserie erlitt der Kranke
im Neugeborenenalter. In dieser Zeit
dirften sich die an der Grenze der
&ulReren Embryonalkernzone sicht-
baren »Reiterchen« entwickelt haben.
Spéter traten die Attacken seltener
auf, aber bis zum Alter von etwa
8 Jahren wiederholten sie sich jahr-
lich. Seither sind sie unter Wirkung
der Behandlung seltener in Erschei-
nung getreten. Die Zahl der Tribun-
gen ist in der halben Dicke der Lin-
senrindenoberflache ebenfalls wesent-
lich kleiner als im Bereich des Alters-
kerns. Die in der inneren embryona-
len Kernzone enthaltene Zusammen-
ballung entspricht eher einem Schicht-
star.

Feine Linsentriibungen finden sich
auch bei den Familienmitgliedern
des Patienten: am &hnlichsten ist
die Verdnderung bei dem Bruder (K.
I. jun.). Die Linsentribungen der
Eltern (Frau K. I. und K. I.) weisen
den gemeinsamen Zug auf, dall sie
ausschliellieh  in  oberflachlichen
Rindenschichten sitzen. Bei der Mut-
ter sind zahlreiche Linsentribungen
vorhanden, auch ihr Glaskdrper ist
flissiger und zeigt ein reichhaltiges
Trabekularnetz.

Die Linsentriibungen bei dem Pa-
tienten entsprechen der typischen Ca-
taracta tetanica. Die bei den Angeho-
rigen beschriebenen Linsenverénde-
rungen sind an sich ohne diagnosti-
schen Wert, ihr Ursprung kann hoch-
stens im Einklang mit den anderen
klinischen bzw. Laborbefunden als
wahrscheinlich angesehen werden.

Die Linse reagiert auf die verschie-
densten Noxen in der Regel gleich-
artig. Das Grundleiden kann daher
aus dem morphologischen Bild nicht
festgestellt werden [29]. Linsentru-
bungen entwickeln sich selbst bei
Tetanie nicht notwendigerweise. Der
durch idiopathische Tetanie bedingte
Star ist ndmlich — obschon die Spas-
musbereitschaft immer vorher vor-
handen ist — keine direkte Folge-
erscheinung der Tetanie, sondern
die des Hypoparathyreoidismus bzw.
der Hypokalzdmie [32]. Die Dia-
gnose Cataracta tetanica kénnen wir
jedoch stellen, wenn das Grundleiden
konstatiert wurde und die Spalt-
lampenuntersuchung ein charakteris-
tisches Bild ergibt. Die anfangs un-
mittelbar subkapsuldr gelegenen Lin-
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sentribungen sinken infolge der
Schrumpfung des Alterskerns im Lau-
fe der Jahre immer tiefer, so daB
entweder reine Rindenschichten oder
neue Tribungen Uber ihnen liegen
[20, 30]. Aus der Tiefe der Trubungs-
zone kann man somit auf ihre Ent-
stehungszeit schlieBen [26]. Bei la-
tenter Tetanie tritt die Linsentru-
bung oft erst nach Jahren auf, doch
ist sie nach einem sieh auf den gan-
zen Korper erstreckenden akuten
Krampfanfall gegebenenfalls schon
nach einigen Tagen zu beobachten
[40]. Anfangs sind die Tribungen so
fein, dall sie keine Sehverschlechte-
rung verursachen. Bei idiopathischer
Tetanie sind auch die sog. Reiterchen
wahrnehmbar, und zwar meistens
in der &uBeren embryonalen Kern-
zone [20].

Bislang stellt Cataracta tetanica
die einzige Starform dar, die beim
Menschen mittels konservativer Be-
handlung beeinflult werden kann.
In Tierversuchen verhindert Dihystrol
die Progression der Linsentribun-
gen, ohne jedoch ihre Resorption
herbeifihren  zu  kdnnen. Beim
Menschen trat dies nicht so ein-
deutig zutage, obzwar Félle be-
schrieben wurden, in denen die Tri-
bungen — wie in unserem Fall —
unter Behandlung jahrelang keine
Progression zeigten [20].

. Die Familie L. steht seit
Jahren unter unserer Beobachtung.

Die 16jahrige Patientin L. G. hat
den ersten Anfall im Alter von 2 1/2
Jahren erlitten; sie wiederholten sich
mit klrzeren oder ldngeren Unter-
brechungen (tdglich bis zu halbj&hr-

lich). Die Kranke verspirt das In-
gangkommen der Attacken, ihre H&n-
de gelangen in Geburtshelferstellung,
die Beine werden steif (Karpopedal-
spasmus), dann verliert sie das Be-
wuBtsein; ihr Mund schdumt, im
Anfall 14Rt sie Harn und Stuhl un-
ter sich, danach schlaft sie tief und
erinnert sich an nichts. In anderen
Fallen klagte sie nur Gber Unwohlsein
(sie spitzte die Lippen, die Hénde
wurden steif und kamen in Geburts-
helferstellung, die Augen »zog der
Krampf«, Parésthesie, ziehendes Ge-
fihl in den GliedmaBen). Typische
Symptome deuteten auf Hypopara-
thyreoidismus, und zwar die Hypo-
kalzdmie (bis 6,2 mg% sinkender Se-
Ca-Wert), die Hyperphosphatdmie
(bis 12 mg% ansteigender, ja einmal
bei gleichzeitiger Hypokalzdmie sogar
18 mg% erreichender Se-P-Wert), die
fur Tetanie kennzeichnende lonen-
konstellation, der K/Ca-Quotient >m
> 2 (der bis 2,9 stieg), die gesteigerte
elektrische neuromuskulére Reizbar-
keit (KOZ 2,0 mA) und deren Anzei-
chen: das stark positive Chvostek
| —I11- und positive Trousseau-Sym-
ptom. Die Symptome traten in wech-
selnder Stérke zutage.

Der Ellsworth-Howard-Test fiel po-
sitiv aus. Die Harn-Ca- und -P-Aus-
scheidung zeigte wechselnde Werte.
Ergebnisse der Ca-Belastungsunter-

6suchung:

Nichternwerte Se-Ca 7,3 mg;

5' nach iv. Inj.
Ca 9,0 mg%;
Ih nach iv. Inj. von 10 ml 10%igem
Ca 7,1 mg%;,

von 10 ml 10%igem
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2h nach iv. Inj. von 10 ml 10%igem
Ca 7,0 mg%;
4h nach iv. Inj.
Ca 6,9 mg%;

von 10 ml 10%igem

Doppelte Ca-Belastung:

Nichternwert Se-Ca 8,0 mg%;

5' nach iv. Injektion von 10 ml 10%-
igem Ca 8,5 mg%;

Ihnach iv. Injektion von 10 ml 10%-
igem Ca 15,0 mg%;
Nach iv. Injektion
10 ml 10 %igem Ca
5' spater 8,0 mg%;
Ih spater 9,5 mg%;
2h spéter 8,0 mg%.

von weiteren

Von einigen negativen Resultaten
abgesehen, fiel die Sulkovitch-Probe
stark oder schwach positiv aus.

Die konsekutiven tropischen Sym-
ptome des Hypoparathyreoidismus
(Katarakta, unentwickelte Zadhne mit
Schmelzhypoplasie, Feersche Linien
an den Ndgeln) waren bei der Patien-
tin ebenfalls anzutreffen. AnlaBlich
der ambulanten Kontrolle (X, 1962)
zeigte das EMG eine fir Tetanie cha-
rakteristische Verdnderung. Nach Ab-
schnirung erschienen doppelte und
dreifache Aktionspotentiale. — Das
EEG war dysrhythmisch, enthielt
mehrere langsame Elemente aufwei-
sende Kurven und kann mit den
Hypersynchronisationszeichen des
Befundes vom Februar 1961 der
Gruppe des 3. Typs der tetano-epi-
leptischen EEG-Kurven zugereiht
werden [1] — Aus dem psychologi-
schen Status ist die Aggressivitat
hervorzuheben. — Im EKG st die
QT-Strecke verlangert.

Ausfuhrlicher missen die Kalzifi-
kationen besprochen werden. Im
Schédel sieht man eine ausgedehnte
Kalzifikation, die in seitlicher Rich-
tung (Abb. 3) Uber der Sella sitzt,
und zwar auf einem etwa 3x5 cm
groRen Gebiet; sie ist von kdrniger
Struktur. Im Sagittal-Rtg-Bild (Abb. 2)
befindet sie sich etwa 1—1 1/2
fingerbreit von der Mittellinie. In der
Lokalisation entspricht dies dem Be-
zirk der grofRen Basalganglien. Diese
Kalzifikation ist seit 1960 intensiver
und umfangreicher geworden. Am
vorderen, etwas lateral gelegenen
Mittelabschnitt des linken Oberschen-
kels sieht man etwa 1 Querfinger
unter der Haut einen bohnengroflen
und einige erbsengroBe Kalkschat-
ten ziemlich eng nebeneinander,
die auffallend reichhaltig und ver-
zweigt — wahrscheinlich den Lymph-
wegen entsprechend — im Medial-
abschnitt der Glutaei und in den &u-
Reren Genitalien in Erscheinung tre-
ten. Das Bild wirkt so, als ob die
Lymphwege mit einem Kontrast-
mittel aufgefillt wéren. In der im
Jahre 1961 gemachten Rtg-Auf-
nahme ist diese Verdnderung noch
nicht zu sehen. In der 1961 gemachten
Handaufnahme sehen wir einen erb-
sengroflen, als umschriebene Kalzifi-
kation imponierenden intensiveren
Fleck im rechten Os capitatum.

Die bei L. G. wahrgenommene, ty-
pisch lokalisierte intrazerebrale Ver-
kalkung ist ein charakteristisches
Merkmal des FAHRschen Syndroms
[11]. Dieses Symptom ist auch bei
idiopathischem, postoperativem und
Pseudo-Hvpoparathyreoidismus  zu
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beobachten [25]. Die intrazerebrale
Kalzifikation ist mitunter bei meh-
reren Mitgliedern einer Familie — bis-
weilen auch bei klinisch symptom-
freien Individuen —vorzufinden [31].
Ihr Zustandekommen beruht nach
der heutigen Auffassung neben endo-
krinen Stdrungen auf GefadBpermea-
bilitatsfaktoren [24, 21].

Die Anfélle zeigen tetano-epilep-
tischen Charakter (sie setzen mit
schmerzhaftem Karpopedalspasmus
ein und gehen in Bewuf3tseinsverlust
uber), die Indispositionen tetanischen
Charakter (Extremitidten- bzw. Fin-
ger Parésthesien). Welche Argumente
sprechen dafir, daR das Krankheits-
bild auf Hypoparathyreoidismus be-
ruht, und wie ist seine an Epilepsie
erinnernde  Manifestationsform  zu
bewerten ?

Im Zusammenhang mit der ersten
Frage miussen wir folgende Uberle-
gungen beriicksichtigen: 1. Der Se-
Ca-Wert war auch in der anfallsfreien
Periode ausgesprochen niedrig und
der Se-P-Wert hoch; 2. das iv. zuge-
fuhrte Ca hat den Anfall prompt
kupiert; 3. unter Wirkung von Diliy-
drotachysterin ist der Se-Ca-Spiegel
von 6,6 mg% auf 10 mg% gestiegen,
der Se-P-Spiegel von 9,6 auf 5,6 mg%
gesunken; 4. das EKG zeigte die fur
Tetanie bzw. Hypokalzdmie typische
Verldngerung der QT-Strecke; 5. unter
Wirkung von iv. eingespritztem Para-
thormon hat sich der P-Gehalt des
Harns auf das 7,9fache vermehrt;
6. die Ca- und P-Ausscheidung im
Harn war nicht charakteristisch,
ebensowenig 7. das Verhalten der
Sulkovitch-Probe; 8. das Verhalten

der Ca-Belastungskurve erinnert an
die von Hetényi beschriebene, flr
Tetanie kennzeichnende kalzédmische
Reaktion [16a, 20a]. 9. Die konseku-
tiven tropischen Symptome des chro-
nischen Hyperparathyreoidismus bzw.
der Tetanie, vor allem die Cataracta
tetanica, sind gleichfalls vorhanden.

Angesichts vorstehender Tatsachen
missen wir den Fall als echten (hypo-
kalzdmischen) idiopathischen juveni-
len Hypoparathyreoidismus ansehen.

Was die zweite Frage betrifft, so
ergeben sich aus den EEG-Unter-
suchungen bzw. aus den Zusammen-
hangen zwischen Hypoparathyreoi-
dismus und Epilepsie folgende diffe-
rentialdiagnostische Erwégungen: In
der Literatur wird heute bereits all-
gemein anerkannt, dalR es sich beim
gleichzeitigen Auftreten des Hypo-
parathyreoidismus und der epilepti-
schen Manifestationen nicht um eine
akzidentelle Assoziation der beiden
Krankheitsbilder handelt, sondern daf}
auf Grund der verdnderten Stoff-
wechselprozesse ein kausaler Zusam-
menhang besteht [22, 28, 3]. Diese
Assoziation kann sich in den idber-
gangsartigen EEG-Kurven, in den
klinischen Symptomen und psychi-
schen Verdnderungen manifestieren.

Wir haben auch die Mutter und
zwei Schwestern (eine dltere und eine
jingere) der Patientin L. G. unter-
sucht. Die Anamnese dieser drei
Personen weist Pardsthesien und ver-
&nderte Stimmung (Labilitat, alle
drei weinen leicht) auf, die klinisch
als Tetanie-Aquivalente angesehen
werden koénnen. Bei zwei Familien-
mitgliedern kam Hypokalzdmie (bei
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der 4&lteren Schwester 7 mg% und
bei der Mutter 8,0 mg%) bzw. Hyper-
phosphatdmie (bei der Mutter 7,0
mg%, bei der &lteren Schwester
8,8 mg%) vor. Die Kklinischen Zei-
chen der gesteigerten peripheren Ner-
venreizbarkeit (positives Chvostek-
bzw. Femoralsymptom) waren bei
samtlichen drei Angehdrigen anzu-
treffen. KMG und EKG zeigten kein
charakteristisches Bild. Katarakta
wiesen die Angehdrigen nicht auf.
Bei zwei Familienmitgliedern (den
beiden Schwestern) fanden wir auf
Tetanie hinweisende trophische Sym-
ptome (Nagelverdnderungen).

Die in der Einleitung angefiihrten
Kriterien der idiopathischen Tetanie
bzw. des Hypoparathyreoidismus ha-
ben wir bei den Mitgliedern der bei-
den Familien demnach nicht vorge-
funden, ja fast keine der angetrof-
fenen fruste-Erscheinungen kann al-
lein als pathognomisch gelten. Den-
noch berechtigt uns der Umstand,
dal wir bei jeweils 3 Familienmit-
gliedern der an idiopathischer Teta-
nie leidenden 2 Patienten zwar in
schwacher, fast nur markierter Form
mehrere Symptome des Hypopara-
thyreoidismus doch gleichzeitig fest-
stellten (Tabellen W, 11l und V),
zu der folgenden Hypothese. In unse-
ren beiden Féllen handelt es sich
um familidren Hypoparathyreoidis-
mus bzw. darum, dalR die Angehori-
gen unserer mit idiopathischer Teta-
nie behafteten Kranken an Neben-
schilddrlseninsuffizienz leiden. In die-
sen Fallen hat sich demnach die Te-
tanie anscheinend bei einem Mit-
glied der durch insuffiziente Neben-
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schilddriusenfunktion gekennzeich-
neten Familie manifestiert. Mit vor-
stehender Arbeit winschten wir die
Aufmerksamkeit auf die Wichtigkeit
familidrer Untersuchungen zu lenken,
zumal die selten vorkommende chro-
nische hypokalzdmische sog. juvenile
idiopathische Tetanie auch heute
noch als eine Erkrankung mit unge-
klarter Atiologie angesehen werden
muf.

Zusammenfassung

Es wird auf die Wichtigkeit fami-
lidrer Untersuchungen bei der juve-
nilen idiopathischen Tetanie hinge-
wiesen. Die Tetanie kann sich bei
einzelnen Mitgliedern der durch in-
suffiziente  Nebenschilddrisenfunk-
tion gekennzeichneten Familie mani-
festieren. Als Beispiele werden die
Verhdltnisse in zwei Familien ge-
schildert.

In der einen Familie litt ein im
Alter von 12—16 Jahren beobachte-
ter Knabe an klassischer idiopathi-
scher Tetanie. Es traten bei ihm mit
Bewultseinsverlust einhergehende
Krampfanféille auf, die von Karpo-
pedalspasmus  eingeleitet wurden;
bisweilen kam nur Karpopedalspas-
mus ohne Bewultseinsverlust vor.
Einige derartige Anféalle wurden im
Verlauf des Klinikaufenthalts beob-
achtet. In dieser Zeit war der Se-Ca-
Spiegel niedrig, der Se-P-Spiegel hoch.
Von iv. gegebenem Ca wurden die
Attacken stets prompt behoben. An-
zutreffen waren Cataracta tetanica,
trophische Symptome und psychische
Labilitdt. Das EMG und die gestei-

Acta Paediatrica Academiae Scieniiarurn Uungaricae 8, 1967



no F. Gerlaczy et dl.: Hypoparathyreoidismus

gerte neuromuskuldre Reizbarkeit er-
wiesen gleichfalls die Tetanie. Die
Familienmitglieder zeigten Abortiv-
symptome des Hypoparathyreoidis-
mus. Bei den Eltern und dem dlteren
Bruder wurden Linsentribungen, ge-
ringe Hypokalzdmie und psychische
Labilitat festgestellt. AulRerdem Kka-
men bei den Eltern Hand- bzw. Arm-
parésthesien vor; das EMG der Mutter
deutete auf Tetanie. Diese Befunde
sind zwar allein nicht von diagnosti-

schem Wert, weisen aber gemein-
sam auf Nebenschilddriuseninsuffi-
zienz hin.

Bei der anderen Familie traten die
Symptome der idiopathischen Teta-

nie (von Karpopedalspasmus einge-
leitetes Unwohlsein, Hypokalzdmie,
Hyperphosphatdmie, Cataracta te-
tanica, der Tetanie entsprechendes
EMG) einer Tochter zutage. Auf Ne-
benschilddriiseninsuffizienz deutende
Abortivsymptome wurden auch bei
zwei Schwestern und der Mutter der
Patientin angetroffen. Als Tetanie-
Aquivalente zu bewertende anamne-
stische Angaben (Handpardasthesie,
Unwohlsein) kamen bei allen drei
Angehdrigen vor. Das Chvostek-Sym-
ptom fiel stets positiv aus. Aullerdem
wurde bei einer der Schwestern mé-
Rige Hypokalzdmie bzw. Hyperphos-
phatdmie festgestellt.
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