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Zur Frage der Familiarität des 
Hypoparathyreoidismus

(Mit Beschreibung von zwei Fällen juveniler »idiopathischer« Tetanie in 
je einer an Nebenschilddrüseninsuffizienz leidenden Familie)
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(E ingegangen  am

Der sog. echte idiopathische Hypo
parathyreoidism us kommt, wie den 
Feststellungen von Steinberg  und 
M itarbeitern [33] entnommen wer
den kann, ziemlich selten vor. Eines
teils vermochten diese Autoren aus 
den letzten 31 Jahren  m it dem eige
nen insgesamt nur 52 Fälle zusam- 
m enzustelbn, andernteils konstatier
ten  sie in 15 Jahren  nur einen Fall 
von idiopathischem H ypoparathy
reoidismus unter 213,025 K ranken
hauspatien ten.

Juveniler Hypoparathyreoidismus 
(idiopathische Tetanie) ist noch 
seltener zu beobachten; die ersten — 
m it Dichystrol behandelten — Fälle 
wurden 1938 veröffentlicht [13, 14,15].

U nter idiopathischem H ypopara
thyreoidismus (juveniler idiopathi
scher Tetanie)* verstehen wir ein

* In  d e r  angelsächsischen  L ite ra tu r  
f in d e n  w ir am  h ä u fig s te n  d ie  B enennungen  
» id iopath ic  h y p o p ara th y reo id ism « , »idio
p a th ic  te tan y « . In  d e r  d eu tsch sp rach ig en  
L i te r a tu r  w ird  d a s  K ra n k h e itsh ild  als 
» id iopath ische  N  ebensch ildd rüsen in su ffi- 
zienz«, » idopath ische  T etan ie«  bzw . von  
J e s s e r e r  als » k ryp togene tische  N eb en 
sch ildd rüsen insu ffiz ienz«  b ezeichnet.

19. N o v em b er 1966)

gut umreißbares K rankheitsbild, so 
daß wir bei der Diagnosestellung der 
Fälle m it strenger K ritik  Vorgehen 
müssen. Von idiopathischer Tetanie 
können wir nur dann sprechen, wenn 
deren sämtliche Merkmale anwesend 
sind. Die latenten, manifesten und 
konsekutiven Symptome der idio
pathischen Tetanie haben wir in einer 
früheren Arbeit zusammengefaßt [15]. 
H ier wollen wir nur diejenigen grund
legenden Symptome erwähnen, die 
gleichsam als Kriterien der Diagnose 
anzusehen sind. Diese K riterien w ur
den von D rake  und M itarbeitern [10] 
festgelegt und später von Stein ber g  
[33] modifiziert. Von den Festste l
lungen dieser Autoren ausgehend und 
auf Grund eigener Erfahrungen kön
nen wir sagen, daß die idiopathische 
Tetanie vor allem durch Hypokalz- 
ämie, Hyperphosphatämie sowie d a 
durch gekennzeichnet ist, daß sie 
au f D ihydrotachysterol sehr em p
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 
Ä quivalente (Extrem itäten- bzw. Fin- 
ger-Parästhesien usw.), ja  auch unter 
N achahm ung der Epilepsie (H oesch- 
sche Parathyreoidea-Epilepsie) m a
nifestiert. Bezeichnend ist weiterhin, 
daß sich konsekutive trophische Sym
ptom e (K atarak ta , Zahn-, H aut-, 
N agel-und Haarveränderungen) in den 
ektoderm alen Organen entwickeln.

W ir können die Diagnose der idio
path ischen  Tetanie bestärken, in
dem  wir die vom G esichtspunkt der 
D ifferentialdiagnose in Frage kom 
m enden wichtigsten Möglichkeiten aus- 
schließen. Sekundärer (postoperativer, 
»strum ipri ver « ) H ypoparat hyreoidis - 
mus is t  auszuschließen, wenn vorher 
keine Thyreoidektom ie oder andere 
ausgedehnte chirurgische Eingriffe am 
H als vorgenommen worden sind. Die 
M öglichkeit einer im Anschluß an 
Niereninsuffizienz entstehenden — 
m it H yperphosphatäm ie einherge
henden — Tetanie kann bei in tak ter 
N ierenfunktion verworfen werden. 
Die Differenzierung von den infolge 
H y p erv en tdation oder ständigem  E r
brechen zustande kom menden T eta
nien (»normokalzämische« Tetanien) 
w ird durch das Fehlen der Hypo- 
kalzäm ie ermöglicht.*

* E s  m u ß  jed o ch  e rw ä h n t w erd en , daß  
N eb en sch ild d rü sen in su ff iz ien zen , d . h . im  
G ru n d e  id io p a th isch e  T e ta n ie n  bisw eilen 
a u c h  im  B ilde  sog. »norm okalzäm ischer«  
T e ta n ie n  V orkom m en. D e r G e sa m tk a lz iu m 
sp ieg e l is t  in  d iesen  F ä llen  zw ar n o rm al, 
a b e r  d e r  K /C a -Q u o tie n t h o c h  ( > 2 ) .  D e r
a r t ig e  F ä lle  zeigen u n te r  W irk u n g  von  
D ih y d ro ta c h y s te ro l  d u rc h  d ie  N o rm a lis ie 
r u n g  d e r  K rä m p fe , p sych ischen  S tö ru n g en  
u n d  d e s  K /C a -Q u o tien ten  m i tu n te r  eine 
B e sse ru n g  bzw . R egression , o h n e  d aß  sich  
d e r  G esam t-C a-S p iegel e rh ö h en  w ü rd e , ja  
so g a r  w e n n  d ieser s in k t [16].

Mit H ille der Rtg-Aufnahmen von 
den Knochen kann im Säuglingsalter 
die R achiti з oder im Erwachsenenalter 
die Osteomalazie ausgeschlossen wer
den. In  Frage kommen noch die Hypo- 
kalzämie h ervorrufenden chronischen 
Intestinals boningen, wie Steatorrhoe, 
chronische Diarrhoe.

Trennen müssen wir schließlich 
den Hypoparathyreoidism us bzw. 
die idiopathische Tetanie von einer 
gleichfalls seltenen, in noch jünge
rem  A lter auftretenden E rkrankung, 
dem Pseudo-Hypoparathyreoidism us 
oder Albrightschen I. Syndrom. In 
dessen verursacht die Differenzie
rung keine Schwierigkeiten, wenn wir 
berücksichtigen, daß es sich bei die
ser E rkrankung nicht um eine Neben
schilddrüseninsuffizienz, sondern d a r
um handelt, daß die Peripherie (Nie
rentubuli) — ebenso wie bei der am 
Menschen zuerst erkannten klini
schen Form  des Seabright-Bantam - 
Syndroms (»non response«-Erschei- 
nung) — außerstande ist, au f P a ra 
thorm on zu reagieren, d. h. die tu b u 
läre P-Reabsorption einzuschränken 
(negative Ellsworth-Howard-Probe). 
Vorhanden sind dagegen die charak
teristischen Symptome (kleine, ge
drungene Gestalt, rundes Gesicht, 
kurze M etacarpen und M etatarsen, 
subkutane Kalzifikationen). S c h ö n - 
gut und M itarbeiter veröffentlichten 
eine beachtenswerte Analyse der H e
reditätsverhältnisse bei diesem K ran k 
heitsbild [31a].

D er Grund für die herabgesetzte 
Nebenschilddrüsenfunktion ist bis 
heute unbekannt. (So kann m an den 
sog. idiopathischen H ypoparathyreo-

Acta Paediatrica Aridemiae Scientiarum Hnngaricae 8, 1967



F. Oerlóczy et al. : Hypoparathyreoidismus 85

idismus auch als ein der postoperati
ven Tetanie analoges Krankheitsbild 
auffassen [10], bei dem jedoch ir
gendeine andere — bislang unbe
kannte — Ursache zur Insuffizienz 
der Nebenschilddrüsen führt.) Schon 
deshalb verdienen alle W ahrnehm un
gen Beachtung, die sich auf das mehr
fache Vorkommen dieses K rankheits
bildes innerhalb einer Familie bezie
hen.

Literaturüb  ersicht

Angaben über die Fam iliarität des 
Hypoparathyreoidism us bzw. der idio
pathischen Tetanie sind in der L ite
ra tu r kaum  anzutreffen. Diese spär
lichen Angaben wollen wir nachfol
gend kurz zusammenfassen, wobei 
wir den sog. Albrightschen Pseudo- 
Hypoparathyreoidism us sowie den 
Pseudo-Pseudohypoparathyreoidismus 
(bzw. das Albrightsche I. und II. 
Syndrom), deren hereditäre Bezie
hungen seit A lbright [2] geklärt 
erscheinen, ganz außer acht lassen.

U hlem ann  [37] beobachtete an zwei 
Schwestern ein Syndrom, bei dem die 
idiopathische Tetanie m it Zwerg
wuchs, W achstumsstörungen (Brachy- 
phalangie, kurzer IV. und V. Meta
carpus*), Fettleibigkeit und H ypo
genitalismus verbunden war. Gold-

* Im  H in b lick  a u f  die g u te  B ee in flu ß 
b a rk e i t  d e r  Ilypokal/.ä rn ie  sow ie des 
T e tan ie -S y n d ro m s m itte ls  D ich y stro l h a n 
d e lte  es sieh  in  beiden  F ä llen  s e h r  w a h r
schein lich  u m  N eb en sch ild d rü sen in su ffi
zienz u n d  n ic h t u m  A lb righ tschen  Pseudo- 
H y p o p a ra th y reo id ism u s .

man und M itarbeiter [18] beschrie
ben den H ypoparathyreoidism us bei 
3 Brüdern. Alle drei waren hypokalzä- 
misch; die Tetanie war bei dem  einen 
laten t, bei den anderen tra ten  auch 
K ram pfanfälle auf. Da die Schilddrü
senfunktion bei den Eltern keine A b
weichung zeigte, dachten die A utoren 
an die Möglichkeit rezessiver V erer
bung. W h ita k er  und M itarbeiter [41] 
beobachteten gleichzeitig Addisonsche 
K rankheit, H ypoparathyreoidism us 
und oberflächliche Moniliasis bei 
einem 15jährigen Knaben und bezeich- 
neten den Fall als »Syndrome of 
familial juvenile hypoadrenocorticism, 
hypoparathyreoidism  and superficial 
moniliasis«, weil unter den in der 
L ite ra tu r zuvor beschriebenen 12 F ä l
len, bei denen dieses Syndrom  oder 
m indestens 2 von dessen K om ponen
ten vorkam en, 3 Geschwister betei
ligt waren [34]. Steinberg  und  M it
arbeiter [33] vermochten in den be
reits erw ähnten 42 Fällen, die sie aus 
der L iteratu r von 31 Jahren  kritisch 
ausgewählt hatten, einen hereditären 
F ak to r lediglich in den von S u t p h in  
und M itarbeitern [34] beschriebenen 
Fällen nachzuweisen. Bem erkt sei 
jedoch, daß sie nur den Fall von 2 der 
3 Geschwister, den d ritten  jedoch 
nicht als idiopathischen H ypopara thy 
reoidismus ansahen, da der höchste 
Serum -P-W ert 5,0 mg% betrug. 
H a n st e d  und Mitarbeiter [19] beob
achteten idiopathischen H ypopara
thyreoidism us bei zwei Mädchen (Ge
schwistern) im Alter von 19 und  2 
Jahren . T a y b i und M itarbeiter [36] 
teilten  gleichfalls einen Fall von fam i
liärem Hypoparathyreoidism us m it;
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bei einem der beiden Geschwister 
lagen auch Steatorrhoe und Pseudo- 
Obstruktionsileus vor. Sehr beachtens
w ert is t der Fall von Moese und 
M itarbeitern [27], bei dem es sich 
um  den idiopathischen H ypopara
thyreoidism us von 5 Geschwistern 
handelte; bei einem h a tte  sich gleich
falls Steatorrhoe zugesellt. K lotz und 
M itarbeiter [23] reihen die chroni
schen, sog. idiopathischen Tetanien 
au f G rund der eigenen 20 Beobach
tungen  in 3 Gruppen ein: 1. chroni
sche konstitutionelle Tetanien (10 
Fälle), 2. chronische polydystrophi
sche Tetanien (6 Fälle, Übergangs
form  zwischen der 1. und 2. Gruppe: 
3 Fälle), 3. idiopathischer H ypopara
thyreoidism us (1 Fall). Zwar fanden 
die A utoren in 17 der 20 Fälle ähn
liche Veränderungen auch bei den 
Fam ilienm itgliedern der Kranken, 
aber zur 1. Gruppe rechneten sie 
die an  normokalzämischer Tetanie, 
zur 2. Gruppe die an  Albrightschem 
Pseudo- bzw. Pseudo-Pseudohypo
parathyreoidism us leidenden P a ti
enten. Als idiopathische Tetanie bzw. 
H ypoparathyreoidism us wäre dem
nach — auf Grund der Hypokalzämie 
und  H ypophosphatäm ie — im Grunde 
nu r der in die 3. Gruppe eingereihte 
einzige K ranke zu betrachten, bei 
dessen M utter sie — übrigens der 1. 
G ruppe entsprechende — Tetanieer
scheinungen beobachteten. B ethe- 
TOD und M itarbeiter [4] publizierten 
den Fall eines an prim ärem  Hypo
parathyreoidism us leidenden 8 %
Ja h re  alten Mädchens, bei dessen 
19jährigem  Bruder fü r H ypopara
thyreoidism us bezeichnende Zahn

veränderungen und die EEG-Zeichen 
der Tetanie, ohne Hypokalzämie, 
H yperphosphatäm ie, K a ta ra k ta  oder 
Sym ptom e der Nervenreizbarkeit Vor
lagen. Ch a pta l  und M itarbeiter [9] 
meinen geradezu, die Nebenschild
drüseninsuffizienz lasse sich unter 
anderem  durch das Fehlen des fam i
liären Charakters vom Pseudo-Hypo- 
parathvreoidism us differenzieren.

D a es sich bei der Neugeborenen- 
te tan ie  um einen besonderen, gut 
um rissenen Symptomenkomplex han
delt, sei hier nur erwähnt, daß B uchs 
[6, 7] diesen bei 2 von 4 Geschwistern 
beobachtet hat.

N icht als »familiär« anzusehen sind 
auch diejenigen Fälle, in denen Te
tan ie  bei zwei oder mehr K indern 
einer an  primärem H yperparathyreo
idism us leidenden M utter aufgetreten 
is t (so bei 2 Töchtern [39] bzw. bei 
3 K naben  [8] einer an H yperpara
thyreoidism us leidenden M utter). In  
diesen Fällen handelte es sich w ahr
scheinlich darum, daß die H yperak ti
v itä t  der mütterlichen P arathy reo 
idea die A ktivität der fötalen P a ra 
thyreoidea unterdrückte. Es liegt 
hier dem nach sicherlich derselbe Me
chanism us vor wie in denjenigen F ä l
len, in  denen Tetanie bei jeweils 
einem K ind  der an H yperparathyreoi
dism us leidenden M utter vorkam  [5, 
12, 35, 38].

D er umgekehrte Fall, daß das 
Neugeborene einer an chronischem 
H ypoparathyreoidism us leidenden 
M utter an Hyperparathyreoidismus 
erk rank t, wird nur in einer einzigen 
M itteilung erwähnt [17a, b].
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E igene  B eo bach tung en

D er K nabe  K . F . is t im  V e rla u f  von  3 
J a h r e n  insgesam t 9m al, d a s  M ädchen  L . G. 
w äh ren d  6 J a h re n  in sg esam t 3m al aufge
n om m en  w orden . I n  d ieser Z e it haben  
w ir die F am ilienm itg lieder v o n  K . F . bzw. 
L . G. je  v ierm al u n te r s u c h t. D ie G escheh
nisse d e r  Z eitperioden  zw ischen  den  einzel
nen  A n s ta ltsa u fe n th a lte n  h a b e n  w ir in 
d en  »Anamnesen« a n g e fü h r t. V on den  
L a b o ra to riu m su n te rsu ch u n g en  w u rd en  die 
S e—C a-, Se—P -, P h o sp h a ta se -, Se —K -, 
K /C a- sowie N erv en re izb ark e its-B efu n d e  in 
ze itlicher R eihenfolge tab e lla r isch  zusam 
m en g efaß t (T abellen I  u n d  I I I ) .  Ü b er die 
R e su lta te  der an d eren  U n te rsu ch u n g en  
(neurologische, o p h tha lm o log ische  (S p a lt
lam pe), EM G, E E G , psycho log ische u . a.) 
w ollen w ir nachfolgend — in  d e r  R eihenfolge 
d e r e inzelnen K lin ik- bzw . K ra n k e n h a u sa u f
e n th a lte  — b e rich ten . D ie E rgebnisse  
d erjen igen  w iederholt d u rc h g e fü h rte n  U n 
tersuchungen* , die ke ine  A bw eichung  vom  
N o rm alen  zeigen bzw . o h n eh in  n ic h t oder 
k au m  m it der G ru n d k ra n k h e it Z usam m en
h ängen , haben  w ir g eso n d ert a n g e fü h rt.

I .  F a m il ie  K .

K . F., geboren am 4. IV . 1948.

I . Klinikául enthalt 1. — 26. VIII.  1960.

Anamnese. D ie M u tte r  w u rd e  in  der 
zw eiten  S ohw angerschaftshä lfte  vom  E h e 
m a n n  geschlagen, fiel h in  u n d  h a t  sich 
d e n  B auch  gestoßen . D as  K in d  k am  a u f  
T e rm in  m it s tü rm isch e r G e b u rt u n d  2500 g 
G ew icht zu r W elt. B is zu m  A lte r  von 2 
W o ch en  w ar es fa s t ü b e rh a u p t n ic h t w ach.

* M ein icke-R eak tion , M an to u x -P ro b e , 
R R , W esterg reen , B lu tb ild , Se-E iw eiß , Se- 
E lek tropho rese , S e—Cl, S e —N a , Se-Chole- 
s te r in , R N , B lu tz u c k e r , B lu tzu ck e rb e 
la s tu n g , R eservalkali, S e -B ilirub in , L e
b e rfu n k tio n sp ro b en , H a rn , H arn -17- 
K e to s te ro id e  und  -O x y ste ro id e , T ho rax - 
R tg , P yelograph ie , V e rd ü n n u n g s-K o n 
zen tra tio n sp ro b e  .

4 M o n a te  w u rd e  es n u r  g e s tillt , danach  
g em isch t e rn ä h r t  un d  im  A lte r  von  1 1/2 
J a h r e n  a b g estillt. Im  A lte r v o n  1 J a h r  
k a m e n  d ie  e rs ten  Z ähne, im  A lte r von  1 1/2 
J a h r e n  w a ren  sie be re its  ge lb lich  und  
b rü ch ig . D ie I I .  B ezahnung  se tz te  im  
A lte r  v o n  8 J a h r e n  ein; auch  diese Z ähne 
w aren  gelb  u n d  w u rd en  ra sch  b rüch ig . 
D er K n a b e  ne ig te  zu k a ta rrh a lisc h e n  
E rk ra n k u n g e n . V om  18. M o n a t a n  ü b e r
s ta n d  e r  jä h r lic h  eine P n eu m o n ie , im  
S äu g lin g sa lte r eine H e p a tit is  ohne Ik te ru s , 
w eite rh in  P e rtu ss is , so d an n  V arizellen  
(im  A lte r  vo n  1 J a h r )  u n d  M orbilli (im  
A lte r v o n  4 J a h re n ) .

Z um  e rs te n m a l t r a te n  K rä m p fe  im  
A lte r  vo n  2 W ochen  auf; sie e rs treck ten  
sich a u f  d ie  linke K ö rp e rh ä lfte . A nläß lich  
der n ä c h s te n  A tta c k e  zu ck te n  säm tliche  
4 G liedm aßen , d ie  H än d e  w aren  zu r F a u s t  
geb a llt, d ie  A ugen  »verdreht«. I n  den 
n ä c h s te n  2 W ochen  verm och te  d e r  Säug
ling  n ic h t zu  saugen; d ie A nfälle  w ieder
h o lten  sich  im  allgem einen täg lich  4 — 5m al 
und  h ie lte n  e tw a  5 M inuten  an ; d ie  K rä m 
pfe ze ig ten  ton ischen  C h a rak te r. S p ä te r 
t r a te n  d ie  A nfälle  se ltener au f, u n d  zw ar 
jäh rlich  5 — Cmal (1955 und  1956), 4m al im 
J a h r e  1958, Omal 1959 und  2m al 1960. Seit 
1960 w erden  die A ttack e n  von  K arpo - 
p ed a lsp a sm u s e ingele ite t, w onach  d as K ind  
einige S ekunden  sp ä te r  d as  B ew uß tse in  
v e rlie r t; d ie  A ugäpfe l verd rehen  sich , die 
L ip p en  sin d  zu sam m en g ep reß t. S tu h l und 
H a rn  lä ß t  d e r  K n ab e  n ic h t u n te r  sich. 
N ach  B een d ig u n g  des A nfalls k n irsch t 
er m i t  d e n  Z ähnen , d e r M und b lu te t, au f  
F ra g e n  a n tw o r te t  e r n ich t; ansch ließend  
sch lä ft e r  e ine h a lb e  S tunde , d an ach  fü h lt 
e r sich  w ieder w ohl. N ach  eigenen  A n g a
ben  em p fin d e t d as  K ind , d aß  es sein  B e
w u ß tse in  verlie ren  w ird : es fü h l t  die E r 
s ta r ru n g  d e r  B eine, is t  gefüh lsm äß ig  sehr 
labil, w ird  »nervös«, die H än d e  gelangen  in 
G eb u rtsh e lfe rste llu n g . H ie rn ach  v e rlie r t 
das K in d  in  d e r  R egel nach  1 — 2 Sekunden  
das B ew u ß tse in . Selten  k o m m t es auch  vor, 
daß  k e in  K ra m p f  a u f  den  K arp o p ed a lsp as- 
m u s fo lg t.

Status. I n  d e r  E n tw ick lu n g  zurückge-
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b lie b e n e r  K n a b e . M angelhafte  B ezah n u n g , 
m e h re re  k a riö se  Z ähne, S chm elzhypop lasie . 
S tra b is m u s  convergens p e rio d icu s  o. d . 
Z e itw eise  h o rizo n ta le r N y s tag m u s , h a u p t 
säch lich  n a c h  rech ts. G eringer E p ic a n th u s , 
m im ik a rm e s  G esicht. Schw er v e r s tä n d 
liche, verschw om m ene, n asa l g e tö n te  
S p rach e . D ie  T onsillen sind  e n tfe rn t , 
m ä ß ig e  A d en o id v eg e ta tio n . L u n g e  u n d  
H e rz  ze ig e n  keine A bw eichung . B au ch  
w eich, L e b e r  und  M ilz n ic h t ta s tb a r .  
I n t a k te s  M uskel- un d  G e lenksystem . 
R e c h ts s e it ig  P es ex cav a tu s , g ro ß e  Z ehe 
in  H a m m e rh a ltu n g .

U ntersuchungen . C h v o stek -S y m p to m  
sch w ach  p o sitiv , F em o ra lsy m p to m  a u s 
lö sb a r. A m  A u g en h in te rg ru n d  s t a r k  g e 
w u n d e n e  G efäße. In  der V order- u n d  H in 
te r r in d e  b e id e r L insen  sow ie in d e m  dem  
A lte r sk e rn  en tsp rechenden  G eb ie t z ah l
lose fe in e , n u r  m it der S p a ltlam p e  s ic h tb a re  
p u n k t-  u n d  lin iena itige  T rü b u n g en , deren  
Z ah l in  d e m  der A lte rsk ern zo n e  e n ts p re 
c h e n d e n  B ere ich  auffa llend  g rö ß e r  is t. 
A n  d e r  G renze  der äußeren  em b ry o n a len  
K e rn z o n e  sind  einige e tw as g rö ß e re  Z u 
sam m en b a llu n g en  (R eiterchen) z u  sehen . 
E in e  e in z ig e  ähn liche V erän d e ru n g  b e fin d e t 
sich  a u c h  in  der linken  L inse, u n m itte lb a r  
u n te r  d e r  inneren  em bryona len  K ern zo n e  
(A bb . l a  u n d  b). In  den d re i B e o b a c h tu n g s 
ja h re n  i s t  d a s  beschriebene B ild  im  w e
se n tlic h e n  u n v e rä n d e r t geb lieben ; eine 
P ro g re ss io n  w ar n ich t n ach w eisb a r, w es
h a lb  w ir  a u f  die w äh rend  d e r  v e rsch ied e 
nen  K lin ik a u fe n th a lte  vo rg en o m m en en  
o p h th a lm o lo g isch en  (S p a ltlam p en -) U n te r 
su c h u n g e n  n ic h t gesondert e ingehen . D as 
E E G  z e ig t diffus geschäd ig te  A k tiv i tä t .  
D a s  E M G  is t n ich t ty p isch  te ta n is c h , doch 
d e u te n  d ie  V eränderungen  a u f  K ra m p f 
b e re i ts c h a f t  der M u sk u la tu r. A u f  gei
s t ig e r  E b e n e  en tsp rich t die L e is tu n g  n ach  
B i n e t — S im o n  höchstens d e r  e ines 8jäh ri- 
gen . D ie  In te lligenz  is t völlig  re p ro d u k tiv , 
d ie  A f fe k t iv itä t  le ich t zu  b e h a n d e ln ; d e r 
K n a b e  i s t  anhänglich  u n d  b a u t  le ic h t neue  
B ez ieh u n g en  aus, doch ze ig t e r  e in e  z iem 
lich  ag g ressiv e  K om ponen te . S u lk o v itch - 
P ro b e : n eg a tiv .

I I .  K lin ika u fen th a lt vom  24. I I I .  — 3. V .
1961

A nam nese . T e tan isch e r K ra m p fa n fa ll 
am  20. I I I .

U ntersuchungen. N eu ro log ischer, p sy 
chologischer B efund  s t im m t m i t  d em  v o ri
gen (I. K lin ik au fn ah m e) ü b e re in . D as  EM G  
zeig t ke ine  b ew ertb a re  V e rä n d e ru n g . In  
geringem  M aße g en era lis ie rt a b n o rm  ohne 
lokale E E G -S y m p to m e . S u lk o v itch -P ro b e : 
positiv .

I I I .  K lin ika u fen th a lt vom  11. V . —10. 
V I .  1961

A nam nese . 3 1/2 S tu n d e n  v o r  d e r  A uf
nahm e e in  K ram p fan fa ll in  d e r  Schu le .

U ntersuchungen. C h v o stek -S y m p to m
I —I I  p o sitiv .

D ecursus. W äh ren d  des s ta tio n ä re n  
A u fe n th a lts  t r a te n  lin k sse itig  F u ru n k e l 
a u f  d em  G esich t au f, die n ach  en tsp re c h e n 
der an tib io tisch e r T h erap ie  h e ilten .

I V .  K lin ika u fen th a lt vom  10. I V .  — 5. V.
1962

A nam nese . Von e inem  a n d e ren  K in d e r
k ra n k e n h a u s  m it  d e r D iagnose  B ro n ch o 
pneum on ie  1. d . ü b ern o m m en .

U ntersuchungen. R e c h te r  M undw inkel 
a sy m m etrisch , S p o n tan m im ik  b le ib t aus.

D e r R N -W e rt w a r e rh ö h t, d ie  Ver- 
dünnungs- u n d  K o n zen tra tio n sp ro b e  sowie 
die w ied erh o lte  R N -U n te rsu c h u n g  ergaben  
no rm ale  W erte .

V . K lin ika u fen th a lt vom  8. V .  — 11. V I .  
1962

A nam nese . D iesm al e rfo lg te  d ie  A uf
nahm e, w eil sich der K n a b e  e in ige T age 
zuvo r be im  B allsp ielen  d en  re c h te n  F uß  
gestoßen  u n d  se ith e r S chm erzen  am  
rech ten  K nöche l h a t, d e r  geschw ollen  ist, 
so daß  e r a u f  dem  re c h te n  F u ß  n ic h t zu 
stehen  verm ag .

U ntersuchungen. D ie  D o rsa lse ite  des 
re c h te n  F u ß e s  is t u n te r  u n d  v o r dem  ä u ß e 
ren  K n ö ch e l geschw ollen u n d  b läu lich  v e r
fä rb t , d ie  ak tiv e  u n d  p ass ive  B ew egung 
n ic h t b e sch rän k t, K re p ita tio n  n ic h t  w a h r
n eh m b ar. I n  der R tg -A u fn ah m e  s ie h t m an
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an  d e r  B asis des rech ten  У. M e ta ta rsu s  eine 
la te ra l sch räg  verlau fende, in  die G elenke 
e ind ringende  B ruch lin ie ; an d e r B asis  des 
re ch ten  V. M e ta ta rsu s  is t der ab g eb rochene  
T eil d is loziert. Im  K nöchelgelenk  s ie h t 
m a n  keine A bw eichung .

Decursus. In n e rh a lb  einer W oche V e r
k le inerung  d e r  Schw ellung und des H ä m a 
to m s in d e r K nöchelgegend; n u n m eh r legen  
w ir am  re c h te n  B ein  einen L a u fg ip sv e r
b an d  an , d e r n ach  3 1/2 W ochen  e n tf e rn t  
w ird . G eheilt en tlassen . S u lk o v itch -P ro b e : 
p o sitiv .

VI. Klinikaufenthalt vom 20. I X .  — 10.
X I. 1962
Anamnese. I n  diesem  J a h r  s in d  die 

A nfälle  häu fig e r au fg e tre ten . D ie le tz te  
K ra m p fa tta c k e  befiel ihn  am  T age v o r  d e r 
A ufnahm e. N ach  A bklingen des A n fa lls  
e rsch ienen  P e tech ien  a u f  der H a u t.

Untersuchunyen. C hvostek -S y m p to m  
beidse itig  le b h a f t p o sitiv . F em o ra lsy m p - 
to m  linksseitig  m a rk ie r t. S chu ltze-S ym p- 
to m  positiv . E igen re flexe  seh r le b h a f t, 
ohne  S eitenun te rsch ied . Bei A uslösung  des 
P la n ta rre f le x e s  beidse itig  schnelle D o r
sa lflex ion  d e r  g roßen  Zehen. E M G : D as 
E rsch e in en  von D o p p elpo ten tia len  a n  d e r 
K u rv e  d e u te t a u f  T e tan ie . U n te r  W irk u n g  
von H y p e rv e n ti la t io n  u n d  S tra n g u la tio n  
sind  m ehrm als  n ic h t typ ische  D o p p e lp o 
te n tia le  zu b eo b ach ten , die m it T e ta n ie  im  
E in k lan g  s teh en  können . E E G : G e n e ra li
s ie r t pa tho log ische  K u rv e  oh n e-b ew ertb a re  
L okalisa tionszeichen . In d ire k te  K e h lk o p f
spiegelung: Schw ächerer R ach en reflex , g ro b  
pap illä re , m assive  Z ungonw urzel u n d  e tw a s  
tonuslose  E p ig lo ttis . S u lk o v itch -P ro b e : n e 
g a tiv  bzw . p o sitiv . D as V e rh a lte n  is t 
w esen tlich  in fan til, e tw a  wie bei e in em  
6 — 7jährigen . D ie m otorische B e re itsc h a f t 
ze ig t ein  langsam es T em po. Seelisch is t 
se it 1960 k au m  eine E n tw ick lu n g  w a h r 
n eh m b ar. A ffe k tiv itä t s ta rk  a n g s tb e d in g t, 
u nse lb ständ ig , gefügig; gefüh lsm äß ig  la b i
les P u b e rtä tsb ild .

U nsere  A nw eisung fü r  die B eh an d lu n g  
zu  H ause : M epheny to in  3 x 1 /2  T a b l. 10 
T ag e  lang , d an ach  4 T age Pause, un d  so  fo rt.

VII.  Klinikaufenthalt vom 2. I . — 3. V. 
1963
Anamnese. N ach  M itte ilung  d e r  E lte rn  

h a t  die B eh an d lu n g  eine V e rsch lech te ru n g  
h e rb e ig e fü h rt, n ach  lO tägiger M ed ika tion  
is t  ein  te ta n is c h e r  K ra m p f  a u fg e tre te n  
(G ebu rtshe lfe rste llung , K arp o p ed a lsp as- 
m us).

Untersuchungen. B eidseitig  le b h a fte s  
C h v o stek -S y m p to m  I —I I I .  R e c h te r  F a- 
c ia lisnerv  in d e r  S p o n tan m im ik  e tw a s  
trä g e r  in n e rv ie r t. EM G : Im  A ugenb lick  
d e r U n te rsu ch u n g  k e in  a u f  T e tan ie  d e u te n 
des Zeichen. E E G : G enera lisie rt p a th o 
logische K u rv e , d ie  d a s  B ild  e in e r in  d iffus 
w echselnder L o k a lisa tio n  e rsche inenden  
F u n k tio n ss tö ru n g  ze ig t. K eine  Z eichen  der 
E pilepsie . Im  V ergleich  zu r vo rig en  A u f
nahm e (V I. K lin ik a u fe n th a lt)  ze ig t die 
K u rv e  keine  w esen tliche  V erän d eru n g .
P a ra th o rm o n -B e la s tu n g  (E llsw o rth -H o - 
w ard -T est): I n  dem  m it K a th e te r  e n t 
nom m enen  H a rn  C a 13 m g % , P 0 4 25 m g % . 
N ach  3 S tu n d en  G esam th arn m en g e  600 m l. 
N ach  iv . V e rab re ich u n g  von 500 E  P a r a t 
horm on

l h sp ä te r  H arn -C a-G eh a lt 19 m g %
P 0 4 75 m g%

2h sp ä te r  H arn -C a -G eh a lt 15 m g %
P 0 4 145 m g%

3h sp ä te r  H arn -C a-G eh a lt 19 m g %
P 0 4 177 m g%

Decursus. A m  8 . I .  t r i t t  u m  21h p lö tz 
lich ein m it B ew u ß tse in sv erlu s t e in h e rg e 
h en d er A nfall au f; d e r K ö rp e r v e rs te if t  
sich , und  säm tlich e  v ier G liedm aßen  b e 
wegen sich in  ton isch -k lon ischen  Z u c k u n 
gen. In tra v e n ö s  e in g esp ritz te  3 m l C a G lu - 
co n a t k u p ie ren  d ie  A ttack e . I n  dem  w äh 
rend  des A nfalls en tn o m m en en  B lu t n ied 
riger Ca- u n d  h o h e r  P -G eh a lt (T abelle  1).

A m  16. I .  h ö ren  w ir um  14h30 ' la u te  
B ro n ch ia la tm u n g , dann  v e rs te ifen  sich 
beide A rm e in d e r  S ch u lte r in A d d u k tio n s -, 
im  E llbogen  in  E x te n s io n sh a ltu n g , sow ie 
beide H ä n d e  in G ebu rtsh e lfe rste llu n g . 
D er M und sc h ä u m t. N ach  iv . V e rab fo l
gung  von 3 m l C a G lucona t lö s t sich  d e r 
K ram p f, d a s  K in d  b lick t au f, sch ließ t d an n

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Hungaricae 8, 1967



90 F . Gerlóczy et al. : Hypoparathyreoidismus

d ie  A u g en  und  v e rs in k t in  tie fe n  Schlaf; 
n a c h  iv . E insp ritzung  v o n  4 m l C a Glueo- 
n a t  lö s t  sieh auch die G e b u rtsh e lfe rs te l
lu n g .

A m  23. I .  n eu e rlic h e r  te tan isch e r 
K ra m p fa n fa ll , der v o n  4 m l C a G luoonat 
b in n e n  3 M inuten b e h o b e n  w ird . N ach  
d e r  A tta c k e  schläft d e r  K n a b e  ein.

A m  30. I .  fä llt e r n e b e n  d e m  B e tt  hin. 
A ls  m a n  zu ihm  eilte, w a r  e r  schon bei 
B e w u ß tse in . K eine Z u ck u n g en . D iesm al 
t r a t  au ch  die te ta n isc h e  G eb u rtsh e lfe r
s te llu n g  n ich t auf. F ü h l t  s ich  m ü d e , u n te r 
h ä l t  sich  aber.

A m  11. I I .  leiten  w ir  d ie  B eh an d lu n g  
m i t  D ichystro l*  ein  (3 X 20 T ropfen).

V o m  17, —21. I I .  u n te rb re c h e n  w ir 
d ie  M ed ikation , d an n  g e b e n  w ir  vom  21. 
I I .  — 9. IV . w ieder tä g lic h  2 x 2 0 ,  sp ä te r 
2 X 30 T ropfen  D ich y stro l; v o n  n u n  an  
i s t  d e r  P a tie n t besch w erd e fre i. V or der 
B e h a n d lu n g  lagen H y p o k a lz ä m ie  und  
H y p o p h o sp h a täm ie  v o r; n a c h  d e r  B eh an d 
lu n g  b e s ta n d  N o rm okalzäm ie .

A nw eisung  fü r die B e h a n d lu n g  zu H au- 
зе : so b a ld  ein te ta n is e h e s  U nw ohlsein
a u f t r e te n  sollte, is t d ie  B e h a n d lu n g  m it 
D ic h y s tro l in einer d e r  S ch w ere  des A n 
fa lls  en tsp rechenden  M enge e inzu le iten .

V I I I .  K lin ikau fen tha lt vom  28. V I —17. 
V I I I .  1963

A nam nese . Seit dem  le tz te n  K lin ik au f
e n th a l t  b is A nfang M ai i s t  e in  A n fa ll au f
g e tr e te n , der e tw a 3 — 5 M in u te n  anh ie lt. 
V o n  d a  an bekam  d as  K in d  täg lich  40 
T ro p fe n  D ichystro l. A m  A u fn ah m etag e  
b e fa n d e n  sich die H ä n d e  in  G eb u rtsh e l
fe rs te llu n g , auch noch w ä h re n d  d e r A uf
n a h m e .

Untersuchungen. C h v o stek -S y m p to m  
I —I I  seh r lebhaft lin k sse itig , e tw as  w eni
g e r  le b h a f t rech tsse itig . I m  E M G  keine 
T e tan ieze ich en . E E G : G e n e ra lis ie r t p a th o 
lo g isch e  A k tiv itä t m i t  a u sg e p rä g te r  F u n k 
tio n s s tö ru n g  im  Z e n tre n z e p h a lo n . A u f 
G ru n d  des Bildes is t d e r  V e rd a c h t  au f  ei
n e n  zen trenzephalen  H e rd  n ic h t  au szu 
sch ließ en ; E K G : QT la n g g e s tre c k t.

*A ls D ichystro l w u rd e  0.5%  AT 10 
(M erck ) angew endet.

D ecursus. D ie D ich y stro l-B eh an d lu n g  
w u rd e  m i t  2 X 20 T ro p fen  begonnen , sp ä te r  
d ie  D osis a u f  2 X 30 T rop fen  e rh ö h t. B ei 
E in le itu n g  d e r T h erap ie  w a r seh r ausge
p rä g te  H y p o k a lzäm ie  (T abelle I)  sowie 
H y p e rp h o sp h a tä m ie  v o rh an d en , n ach  A b 
sch luß  d e r  B eh an d lu n g  lag  N o rm o k alz 
äm ie  v o r  (Tabelle I) . D ie  K rä m p fe  w ieder
h o lte n  sich  n ich t.

V e ro rd n u n g  fü r d ie  M ed ika tion  zu 
H a u se : 2 X 30 T rop fen  D ich y stro l.

I X .  K lin ika u fen th a lt vom  21. X I I .  1963 — 
28. I I .  1964

A nam nese . Seit d e r  E n tla s su n g  h a t te  
sich P a t .  w oh lgefüh lt; e r  n ah m  2 X 30 
T ro p fen  D ichystro l. S e it e tw a  e iner W oche 
is t  e r  a b e r  w ieder nervös, re izb a r. A m  A u f
n a h m e ta g e  k o llab ie r te  e r  a u f  d e r T reppe  
u n d  is t  im  bew ußtlosen  Z u s tan d  m it den 
H ä n d e n  in  G eb u rtsh e lfe rste llu n g  eingelie
fe r t  w o rden . N ach  e tw a  20 M inu ten  k am  
er zu  sich , n ach  1 %  S tu n d e n  begam . er 
w ied er zu  sp rechen .

U ntersuchungen. C h vostek -S ym ptom  
n e g a tiv . A m  rech ten  O b era rm  S puren  eines 
S toßes. W egen  V e rd a c h t a u f  C om m otio 
bzw . S ch äd e ltrau m a  vorgenom m ene n e u 
ro logische, oph thalm o log ische  u n d  Schä- 
d e l-R tg -U n te rsu ch u n g en  e rgaben  keine  
p a th o lo g isch en  V eränderungen .

D ecursus. E r  k o m m t a u f  eigenen F ü ß en  
u n d  k la g t ü b e r  T a u b h e it in  den  G liedern. 
A usgesp rochene H y p o k a lzäm ie . U n te r  W ir 
k u n g  v o n  4 m l iv . C a verschw inden  die 
B eschw erden . W ir erhöhen  die D ichystro l- 
D osis a u f  3 X 30 T rop fen . N ach  3 W ochen  
N o rm o k alzäm ie . V on n u n  a n  bew egt sich 
d e r S e-C a-W ert s tä n d ig  u m  10 m g % .

A nw eisung  fü r d ie B eh an d lu n g  zu  H a u 
se: 3 x 3 0  T ropfen  D ich y stro l. Sollte  eine 
V erän d e ru n g  im  Z u s ta n d  e in tre te n  o d e r 
d e r K n a b e  auch  n u r  s tä rk e r  e rreg b ar sein, 
so soll e r u n s  zw ecks B esprechung  d e r 
w eite ren  T h erap ie  w ieder aufsuchen .

X

D ie  S chäd e l-R tg -A u fn ah m en  w iesen 
m ass iv e re  S chädelknochen  au f. U m  die 
N ä h te  s ie h t m a n  v e rm e h rte  K alz ifik a tio n
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T a b e l l e  I

K . F . u n d  seine F am ilie

К. P. (Patient, geb. 1948)
Se—Oa
rng%

S e - P
mg%

Alk.
Phosphat. E 
(Bodansky)

S e -K
niaequ. K/Ca

Elektrische
neuromuskuläre

Reizbarkeit

I. K linikaufenthalt
2.8.1960. 8,0 6,2 11,0 3,7 1,8 U nter 5 mA keine K ato-

16.8. 10,0 5,9 10,0 denöffnungszuckung
17.8. 9,6 5,8 13,0

A m bulante Kontrolle
12 .10 . 10,6 5,8 10,0

II . K lin ikaufenthalt
24.3.1961. 11,0 5,6 9,0 KÖZ: 3 mA (rechtssei-
24.4. 10,0 3,9 6,2 tiger K. med.)

I I I .  K lin ikaufenthalt

11.5.1961. 9,0 6,6 9,0

IV. K lin ikaufenthalt
13.4.1962. 9,0 5,5 11,0 4,3 1,9 KSZ : 4 mA

V I. K lin ikaufenthalt
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 1,9 KSZ: 2,0 mA

V II. K lin ikaufenthalt

3.1.1963 10,4 7,8 12,0 4,0 1,5
7.1. 11,6 8,0 12,0 4,2 1,4
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 7,2

4.3. 9,6 6,8 9,2
11.3. 8,2

18.3. 10,5 6,6 5.2

25.3. 9 ,7 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

V III. K lin ikaufenthalt
28.6.1963. 7,8 7,0 6,0

8.7. 8,1 6,8 7,6

»Bei einem Kram pfanfall festgestellter W ert
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T a b e l l e  i  ( F o r ts e tz u n g )

K. F. (Patient, géb. 1948)
Se- C a  
mg%

S e - P
mg%

Alk.
Phosphat. E 
(Bodansky)

S e -K
maequ. К /Ca

Elektrische
neuromuskuläre

Reizbarkeit

15.7. 5,0 6,8 6,2
19.7. 7,6 7,0 5,8
5.8. 9,4 5,1 7,2
9.8. 10,0 6,0

12.8. 11,0 5,4 6,5
16.8. 9,8 6,8 8,0

IX. Klinikaufenthalt
21.12.1963. 7,6 4,8 8,0 4,1 2,1
29.12. 8,1 4,8 8,0

7.1.1964. 8,3 5,0 7,6
10.1. 10,2 5,1 7,9
14.1. 9,3 4,8 7,9
18.1. 10,2 6,5 7,0
25.1. 10,5 5,2 6,8
29.1. 10,1 6,0 7,6

3.2. 11,0 6,0 10,2

К. I. (Vater, géb. 1920)

8.1960. 12,0 3,8 8,0 4,8 1,6 KÖZ: 5 mA (rechtssei-
4.1961. 11.2 6,2 8,0 tiger N. medianus)

4.1962. 8,6 6,2 11,0 4,2 1,9
10.1962. 8,4 5,1 6,8 4,5 2,1 KÖZ : unter 5 mA

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

8.1960. 11,0 4,3 7,0 4,4 1,6 KÖZ : 5 mA (rechtssei-
4.1961. 8,6 4,1 tiger N. medianus)

4.1962. 8,0 5,6 9,2 4,4 2,2
10.1962. 8,5 5,0 6,6 4,6 2,1 KÖZ : unter 5 mA

К. I. jun. (Bruder, geb. 1945)

8.1960. 11,0 5,6 10,0 3,8 1,3
4.1961. 12,0 5,2 7,6
4.1962. 9,2 5,2 9,0 4,1 1,8 KÖZ : unter 5 mA

10.1962. 8,0 4,5 11,5 4,6 2,3 (Thenar)
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sow ie s tä rk e re  Im press ionen . D as D orsurn  
se llae  ze ig t e tw as  v e rm in d e r te n  K a lk g e 
h a lt ,  d ie  Sella eine dem  A lte r  e n ts p re 
chende G röße. Im  V ergleich zum  G eh irn 
sch äd e l is t d e r G esich tsschädel e tw as g rö 
ß er.

I n  d e n  R tg -A u fn ah m en  vo n  den  langen  
u n d  ku rzen  R ö h ren k n o ch en  sind  s t ru k 
tu re lle  V eränderungen  n ic h t zu sehen, 
h ö c h s te n s  stellenw eise k leine B allungen 
in  d em  neben  d e r  E p ip h y se  befind lichen  
A b sc h n itt  d er M etaphysen . D er V. F in g er 
d e r  re c h te n  H a n d  ze ig t S u b lu x a tio n  im  
e rs te n  G elenk u n d  is t m e d ia n w ä rts  e inge
bogen. H an d w u rze lv e rk n ö ch eru n g  dem  A l
te r  en tsp rech en d , n o rm ale  S tru k tu re n .

Die Mutter (Frau К . I . , geh. 1926)

E in e  N e rv en e rk ran k u n g  k o m m t in 
d e r  A nam nese  n ic h t v o r. S e it 8 J a h re n  
le id e t sie an  h e ftig en  K opfschm erzen , 
h au p tsäch lich  in  d e r S tirn - u n d  N ack en g e
gend , w elche a u f  eine zerv ika le  D iskopa- 
th ie  z u rü c k g e fü h rt w erden . Im  J a h re  1959 
w urde  e ine S tru m a o p e ra tio n  v o rgenom 
m en . S e it 4 — 6 J a h re n  — also  auch  schon 
v o r d e r  O p era tio n  — w erden  ih re  F in g e r
sp itz en  nach  d em  H in legen  ta u b . D ie E r 
s ta r ru n g  e rs tre c k t sich in  le tz te r  Z eit auch  
a u f  die A rm e, g leichzeitig  w erden  s te ts  
au ch  ih re  Z ehen ta u b . S chm erzen  oder 
H a ltu n g san o m alien  a n  den  F in g e rn  un d  
Z ehen w aren  n ic h t v o rh an d en . Seit e tw a  
14 J a h r e n  h a t  sie zeitw eise rech tsse itig  
lum boisch ialg ische B eschw erden .

C hvostek  I  be idse itig  m a rk ie r t (V III , 
1900, IV , 1961) bzw . n eg a tiv  (IV , 1962; 
X , 1962). M it d e r  S p a ltlam p e  s ieh t m an  
a u f  b e id en  Seiten  u n te r  d e r  L insenkapsel 
zahllose, w inzige, p u n k ta r tig e  T rü b u n g en  
u n d  linksse itig  in d e r h in te re n  R in d e  m e h 
re re  oberfläch lich  gelegene, rad iä re , s tä b 
chenfö rm ige  T rü b u n g en  (A bb. 1 e). D ieses 
Bild is t  ebenso w ie die be im  V a te r und  
B ru d e r  des P a tie n te n  w ahrgenom m ene 
L in sen v erän d eru n g  in 3 J a h r e n  im  w esen t
lichen  u n v e rä n d e r t geb lieben . D as EM G  
zeig te  im  A pril 1961 ein te ta n ie a r tig e s  B ild . 
D as E E G  ergab  im  O k to b er 1962 eine

g en era lis ie rt pa tho log ische  K u rv e  ohne 
b ew ertb a re  L okalisa tionszeichen . P sy ch o 
logische U n te rsu ch u n g : K o m b in a tiv e r  V er
s ta n d , G efü h ls lab ilitä t.

Der Vater (К . I ., geh. 1920)

Im  J a h r e  1938 is t »2 W ochen  nach 
e iner T e tan u s-In jek tio n «  w äh ren d  d e r  A r
b e it eine 15 M inu te  a n d a u e rn d e  T au b h e it 
in  se iner lin k en  K ö rp e rh ä lfte  au fg e tre ten , 
w äh ren d  w elcher e r  die E x tre m itä te n  n ich t 
zu bew egen verm o ch te . S e it e tw a  10 — 15 
J a h r e n  w ird  seine H a n d , w en n  e r  s ta rk  
a rb e ite t ,  m itu n te r  fü r  einige M in u ten  tau b .

Z eitw eise (X . 1962) re ch tsse itig  m a r 
k ie r te s  C hvostek -S ym ptom . S p a ltlam p en 
u n te rsu c h u n g : B eidseitig  u n te r  d e r  L in sen 
kapse l v o rn  u n d  h in te n  zah llose w inzige, 
b räun lich -w eiße , p u n k ta r tig e  T rübungen . 
I n  d e r  V o rderrinde  einige w inzige, w eißli
che, lin ienförm ige T rü b u n g en  (ebensolche 
wie bei dem  B ru d e r  des P a t ie n te n ) . R e c h ts 
se itig  eine ra d iä re  feine T rü b u n g  in  der 
V o rd e rrin d e  (A bb. Id ). E M G  u n d  E E G  
zeigen keine  A bw eichung . Psychologische 
U n te rsu ch u n g : V erstan d  schw ach  m itte l
m äß ig . A ffe k tiv itä t: L ab iles G efühls- und 
A ffek tg leichgew icht.

Der Bruder (К . I. jun., geh. 1946)

B isher ke ine  B eschw erden.
Z eitw eise (IV . 1962) lin ksse itig  C hvos

te k  I  m a rk ie r t. S p a ltlam p en u n te rsu ch u n g : 
B eidse itig  einige ziem lich oberfläch lich  
gelegene p u n k t-  u n d  k o m m aartig e , ge lb 
lichw eiße, w inzige T rü b u n g en  in d e r V or
der- un d  H in te rrin d e . L in k sse itig  in  der 
H in te rr in d e  ro se tte n a rtig  g ru p p ie r te , zah l
lose p u n k ta r t ig e  T rü b u n g en  in  e iner tie 
feren S ch ich t (A bb. 1 c). Im  E M G  keine 
A bw eichung  bzw . (X . 1962) e ine  rep e titiv e  
E n tlad u n g sre ih e . E E G : I n  g eringem  G rade 
gen e ra lis ie rt abno rm es E E G , ohne  lokale 
Z eichen. P sychologische U n te rsu ch u n g : 
R e p ro d u k tiv e  In te llig en z  a n  d e r  u n te ren  
G renze des A lte rs. B es itz t g u te n , p ra k t i
schen  S inn . A ffek tiv itä t: E x tre m  affek 
tiv es  P u b e rtä tsb ild .
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T a b e l l e  I I

T etan ie -S y n d ro m  bei K . F . u n d  se iner F am ilie *4
Klinische Symptome

Hypo-
kalz-
ämie

Hyper-
phos-
phat-
ämie

Tetani-
gene

Ionen-
Kon-

stellation
K/Ca-

Quotient

Gestei
gerte

neuro
musku

läre
Reizbar

keit

Chvo-
stek

Cata
racta

tetanica
EMG EEG

EKG
QT-Ver-
länge-
rang

Psycho
logische
Veränd.

Sulko-
witch

Ells-
worth-

Howard-
Test

Tetanie
Tetanie-
Äquiva

lente
Klas
sische
Form

Epilep
tische
Form

Patient + + + + + + + + + + - + + + + + + +  + + + + + ± + +

Mutter - - +  + + - ±  . + + + +  + - +

Vater - - + + + - ± + + + - - +

Bruder - - - + - ± + + + - - +

d— \- =  p o sitiv ; =  m a rid é r t; ±  =  frag lich ; — =  n eg a tiv

G
erlöczy et dl. : H
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us



F. Gerlóczy et al. : Hypoparathyreoidismus 95

I I .  F a m il ie  L .

L. G., geb. 22. I . 1947

1. Krankenhausaufenthalt vom 9 .-2 2 . VII.  
1957

Anamnese. K a m  n ach  u n g e s tö r te r  
S chw angerschaft a u f  T erm in  n o rm a le r 
G e b u rt un d  e inem  G ew icht v o n  4100 g 
zu r  W e lt. E n tw ick e lte  sich im  S äug lings
a lte r  einw andfrei, e rh ie lt regelm äß ig  V ita 
m in  D 2. D ie Z ah n u n g  se tz te  im  A lte r  von 
9 M o n a ten  ein, m i t  12 M onaten  k o n n te  d as 
M ädchen  gehen  u n d  sprechen . Im  A lte r  
v o n  4 J a h re n  ü b e rs ta n d  es eine la n g d a u 
e rn d e  febrile  E rk ra n k u n g , die m a n  w egen 
d e r  H au tab sch ä lu n g  fü r  Scharlach  g e h a l
te n  h a tte .

Im  A lte r von  2 % J a h re n  e r l i t t  d as  
K in d  den  e rs ten  m it  B ew u ß tse in sv e rlu s t 
e inhergehenden  A nfall; d e r B e z irk sa rz t 
in  d e r  P rov inz  s te llte  einen »kleinen K a l
zium m angel« fest u n d  g ab  eine C a-In jek - 
tio n . W egen W iederho lung  d e r  A nfä lle  
u n te rsu c h te  m an  d a s  M ädchen im  A lte r  
vo n  3 Ja h re n  m ehrere  T age lan g  in  e in em  
P ro v in zk ran k en h au s , w o m a n  T e ta n ie  
k o n s ta tie r te  und  als M edizin eine F lü s s ig 
k e it  verschrieb . D en  S ch lu ß b erich t d ieser 
U n te rsu ch u n g  v e rm o ch ten  w ir u n s  le ider 
n ic h t zu  beschaffen . Solange d as K in d  die 
versch riebene M edizin nah m , w ar es b e 
schw erdefrei, nach  W eglassen  des M itte ls  
t r a te n  die A nfälle w ieder au f. D e r A b te i
lu n g  w urde  es v o m  P ro v in z -B ez irk sa rz t 
m i t  d e r  D iagnose T e tan ie  zw ecks D u rc h 
u n te rsu c h u n g  zugew iesen.

Status. M itte lm äß ig  en tw icke ltes M äd 
chen . K ariöse  Z ähne. F eersche L in ien  a n  
d e n  H an d - und  F u ß n äg e ln . C hvostek - 
S y m p to m  positiv . M äßige A näm ie. H y p o - 
k a lzäm ie  (Se-Ca 6 ,6  m g % ), H y p erp h o s- 
p h a tä m ic  (P  11,4 m g % ). E K G : S teile  S te l
lu n g , QT langgestreck t.

Decursus. W ie d ie  ro u tin em äß ig  a u s 
g e fü h r te n  bak terio log ischen  S tu h lu n te r 
su chungen  ergaben , e n tle e r t d as K in d  
D y se n te r ie -B a k te rie n  (Sonne), w eshalb  w ir 
es in s In fek tio n sk ran k en h au s  überw iesen , 
w o m a n  T e tan iek räm p fe  beo b ach te te , d en

Se-C a-W ert n ied rig , den P -W e r t dagegen  
hoch fan d  u n d  d e r  »Se-C a-W ert n ach  e n t 
sp rech en d er B eh an d lu n g  eine E rh ö h u n g  
zeigte«.

N ach  d e r  E n tla s su n g  n ah m  d as  K in d  
kein  M ed ik am en t u n d  w ar m e h r a ls  ein 
J a h r  h in d u rch  sym p tom fre i.

II. Krankenhausaufenthalt vom 23. X . 
1959 — 15. IV . 1960

Anamnese. S e it e tw a  6 — 6 M onaten  
(se itdem  sich  d a s  M ädchen a u f  e ine E r 
sa tz p rü fu n g  v o rb e re ite t)  h a t  es w ieder 
m it  B ew u ß tse in sv e rlu s t v e rb u n d en e  A n 
fälle, d ie  in le tz te r  Z e it bere its  täg lich  a u f 
tr a te n . E s  v e rs p ü r t d as  N ah en  d e r  A t ta k 
ken  u n d  ja m m e r t, die H ä n d e  s ind  in  
G ebu rtshe lfe rste llung , d ie  B eine ste if, d e r 
M und sc h ä u m t. W äh ren d  d e r  A nfälle  
lä ß t  es H a rn  u n d  S tu h l u n te r  sich, n ach  
d e r A tta c k e  sc h lä f t es tie f, u n d  n ach  dem  
E rw ach en  e r in n e r t es sich an  n ich ts . 
Schw ache S chü lerin , tro tz iges, a b e r  d isz ip 
lin ie rb ares  K in d . U nausgeglichene fa m i
liäre  U m gebung , h äu fig e r Z ank, d e r  V a te r  
tr in k t .

Status. L e b h a fte  E igenreflexe . Chvos- 
te k  I —I I I  b e id se itig  s ta rk  positiv .

Untersuchungen. A usgep räg te  H y po- 
kalzäm ie  (bis 6,45 m g %  ab sin k en d er Se- 
C a-W ert) u n d  H y p e rp h o sp h a tä m ie  (bis 
12 m g %  an ste ig en d er S e-P -W ert). B ei d e r 
P a ra th o rm o n -B e la s tu n g  (E llsw orth -H ow - 
a rd -P ro b e) sahen  w ir (die P -M enge im  
ausgesch iedenen  H a rn  w urde  n ach  iv . 
In je k tio n  von  200 E  P a ra th o rm o n  s tü n d 
lich b e s tim m t), d aß  n ach  an fäng lich  
jä h e r  hoch g rad ig e r P -A usscheidung  (560 
m g/h) d ie  e n tle e r te  P-M enge s tä n d ig  a b 
n ah m  (7. F ra k t io n  110 m g/h). D ie o p h th a l-  
m ologische U n te rsu ch u n g  (S pa ltlam pe) 
zeig t C a ta ra c ta  incip iens. EM G : A uch  n ach  
H y p e rv e n tila tio n  kein  a u f  T e tan ie  d e u 
ten d es Zeichen. E E G : D iffus period ische  
D y srh y th m ie , lin ksse itig  p a tho log ische  
A k tiv i tä t .  P h o to se n s ib ilitä t g e s te ig e rt. 
G ru n d rh y th m u s  dem  A lte r en tsp rech en d . 
Z erebrale  A k tiv i tä t  ausgesp rochen  lab il. 
D iffus o rg an ischer B efall m it linksseitigem  
Ü bergew ich t als w ahrschein lich  zu  bezeich-
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n e n . T e tan o -E p ilep sie  is t  an zu n eh m en . 
— D ie  psychologische U n te rs u c h u n g  e r
g ib t  e in e  dem  A lte r vo n  9 — 12 J a h r e n  e n t 
sp re c h e n d e , sich a n  d e r  u n te re n  G renze 
d e s  N o rm a len  bew egende, u n g le ichm äß ige  
L e is tu n g . P rim itiv  re p ro d u k tiv e  In te ll i
gen z , d e r  a u f  k o m b in a tiv e r In te llig en z  
b e ru h e n d e  a b s tra k te  B eg riffssch a tz  is t 
s e h r  ä rm lic h . Die A ffe k tiv itä t z e ig t P r ä p u 
b e r tä ts c h a ra k te r ;  d as Z e n tra lp ro b le m  is t 
d ie  A g g re ss iv itä t des M ädchens, a u ß e r 
o rd e n tl ic h  langsam ; p a th o lo g isch  ver- 
1 ä n g e r te  R  eaktion  sze iten .

E K G : QT 0,38" (no rm al 0,34") F re 
q u e n z  84 /m in , S in u srh y th m u s.

D ie  S chädel-R tg  zeigen in S ag itta l- 
r ic h tu n g  eine etw as k ü rze re , in  F ro n ta l
r ic h tu n g  eine etw as b re ite re  S chädelfo rm . 
I n  d e n  B asalganglien  s ie h t m a n  kalzifika- 
tio n sv e rd ä c h tig e  lin sengroße F lecke . — 
D ie  w ied e rh o lte  A u fn ah m e  w e is t in den 
B asa lg an g lien  u ngefäh r sy m m etrisch  a u f  
b e id e n  Seiten  der V o rd e rsk a la  gelege
n e  k a lz ifik a tio n sv e rd äch tig e  e rb seng roße  
F le c k e  a u f  (Abb. 2 u n d  3). I n  d e r  H a n d 
w u rz e l s ieh t m an  d is ta l in d e r  V . M itte l
p h a la n x  d e r linken  H a n d  e ine h irsek o rn 
g ro ß e  k ondensie rte  R eg ion .

P E G : U n te r  A nw en d u n g  v o n  m i t te l 
m ä ß ig e m  D ruck  e n tle e r te  sich  w asser
k la r e r  (in  bezug a u f  E iw e iß , Zellzahl, 
Z u c k e r  u n d  S ed im en t n e g a tiv e r)  L iquo r. 
N a c h  In su ffla tio n  vo n  L u f t  sc h re it das 
M ä d c h e n  plö tzlich  au f, v e r l ie r t  das B e
w u ß tse in , der M und sc h ä u m t, es rö ch e lt. 
A n d e r th a lb  M inuten  sp ä te r  g ew in n t es 
d a s  B ew u ß tse in  zu rück , g le ichzeitig  t r i t t  
a b e r  K arp o p ed a lsp asm u s a u f , d e r  sich 
n a c h  lan g sam er iv . Z u fu h r von C aG lu co n a t 
lö s t. D a s  Sensorium  is t k la r , d a s  K in d  g ib t 
a d ä q u a te  A n tw orten . A n sch ließ en d  sch lä ft 
es e in e  ha lb e  S tunde  tie f . W ä h re n d  der 
P E G -U n te rsu c h u n g  is t B rech re iz  u n d  e in 
m a l E rb re c h e n  au fg e tre ten . D ie  R tg -A uf- 
n a h m e n  zeigen ziem lich g u t  au fgefü llte , 
n o rm a l w eite  G eh irn k am m ern ; a u sg e 
p rä g te  su b arachno ida le  F ü llu n g  in  der 
F ro n ta lre g io n .

T oxop lasm ose  (S ab in -F e ld m an n -R eak  - 
tio n )  w iederho lt n eg a tiv .

Decursus. A m  14. X I .  1959 beg innen  
w ir täg lich  1 x 5  T ro p fen  D ich y s tro l zu 
ve rab re ich en . N ach  dem  26. X I . is t kein 
m i t  B ew u ß tse in sv e rlu s t v e rk n ü p f te r  A n 
fall au fg e tre ten . D ie B eh an d lu n g  w ird 
d re im al, 3 T age bzw . 2 u n d  3 W ochen, 
u n te rb ro ch en , d a n n  w ieder fo r tg ese tz t. 
B ei d e r D osis von  2 x  20 T rop fen  w ird  der 
Z u s ta n d  nach  2 y2 M onaten  norm al. 
Z w ei W ochen  n ach  B eh and lungsbeg inn  
sind  d ie  S ym ptom e (K räm p fe  usw .) v e r
schw unden , der Se-Ca- u n d  S e-P -W ert 
is t  n ach  2 y2 M onaten  n o rm al, die Sulko- 
v itc h -P ro b e  bzw . die P -A ussche idung  im  
H a rn  ergeben w echselnde R e su lta te . A n 
w eisung  fü r  die B e h an d lu n g  zu H ause : 
2 x 1 5  T ropfen  D ichystro l.

Ambulante Kontrolle am 17. IX . 1960. 
L a u t  A ngaben  d e r  M u tte r  n im m t das 
K in d  d ie  T ropfen  m it  k ü rze ren  o d er lä n 
g e ren  U n te rb rech u n g en . E in e  m it B ew u ß t
se in sv e rlu s t e inhergehende A tta c k e  is t 
n ic h t au fg e tre ten , »nur k ra m p ft sich 
m an ch m a l die H a n d  zusam m en«. C hvostek  
I —I I I  p o sitiv , F eersche  L in ien  u n d  F lecke 
a n  d en  F inger- u n d  F u ß n äg e ln . H ypokalzä- 
m ie  (Se-Ca 6,4 m g % ) u n d  H yperphos- 
p h a tä m ie  (12 m g % ). I n  d e r  R tg -A u fn ah m e  
vom  Schädel is t im  B ere ich  d e r B asa l
ganglien  a u f  einem  p flau m en g ro ß en  G e
b ie t e in  au s h irsekorn- b is h an fk o rn g ro ß en  
F lecken  zu sam m en g ese tz te r kö rn iger K a lk 
sc h a tte n  zu  sehen, im  V ergleich  zum  v o ri
gen  B ild  in e iner au sg ed eh n te ren  R eg ion  
u n d  m it  s tä rk e r k o n d en sie rtem  S ch a tten . 
A n d e r  M ed ikation  v e rm o ch ten  w ir n ich ts  
zu  än d e rn , weil die M u tte r  m it d em  K ind  
v o r d em  E in tre ffen  d e r  L ab o rb efu n d e  
n ach  H au se  re iste .

III .  Krankenhausaufenthalt vom 24. I .— 
1. III .  1961

Anamnese. A n d e rth a lb  J a h r e  keine 
A nfälle ; in  le tz te r  Z e it h a t  das K in d  die 
A rznei w ieder n ic h t rege lm äß ig  genom m en, 
es k am en  auch  längere  P a u se n  v o r. Zwei 
W o ch en  v o r d e r A u fn ah m e  is t e in  m it 
B ew u ß tse in sv e rlu s t e inh e rg eh en d er A n 
fa ll au fg e tre ten , doch h a t t e  das K in d  m e h r
m als  d ie  E m p fin d u n g , als ob »sich die
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A b b . 2. P a tie n t L . G. A usgedehn te  K alz ifika tion  im  S chädel, 1 — 1 / 2 Q u e rfin g e r von
d er M ittellin ie

A b b . 3. P a tie n t L . G. In  d e r  se itlichen  A ufnahm e s ieh t m a n  dieselbe K a lz if ik a tio n  ü b e r
d e r  Sella
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H a n d  verkram pfe« . M e n s tru a tio n  is t noch 
n ic h t  a u fg e tre te n  (14jährig).

U ntersuchungen. H y p o k a lz ä m ie  (Se-Ca 
6,2 m g % ) u n d  H y p e rp h o sp h a tä m ie  (Se-P 
1 2 m g % ) . G esteigerte e lek trisch e  N erven- 
re iz b a rk e i t  (2 m A ). D ie S p a lt la m p e n u n te r
s u c h u n g  e rg ib t in  be iden  L in sen , jedoch 
a u sg e p rä g te r  in der re c h te n  e in e  w olken
a r t ig e  T rü b u n g  in der v o rd e re n  u n d  h in 
te r e n  L in sen rinde  (C a ta ra c ta  incipiens 
1. u .) .

E E G : D ysrhy thm ische , p o ly rh y th m i
sch e  zereb ra le  A k tiv itä t,. D ie  A k tiv i tä t 
d e r  r e c h te n  H em isphäre  e n th ä l t  m e h r lang
sa m e  E lem en te . L in k sse itig  tem poro-ok- 
z ip i ta l  S puren  von  H y p e rsy n ch ro n isa tio n .

W ie  d ie  psychologische U n te rsu ch u n g  
z e ig te , h a t  sich die L e is tu n g  d es K indes 
im  V erg leich  zur v o rjä h rig e n  U n te rsu 
c h u n g  ve rsch lech te rt. D ie R e a k tio n sz e it w ar 
lä n g e r , d as  In te re ssen g eb ie t eingeengt. 
V o r e in em  J a h r  in te re ss ie r te  es sich fü r 
w e it m e h r  E inzelheiten  u n d  ze ig te  reichere 
A sso z ia tio n en . G egenw ärtig  w e is t es das 
B ild  zu n eh m en d er V erö d u n g  a u f . G efühls
m ä ß ig  is t  es am b iv a len t, m a n ife s t a g 
g re ss iv , d u rch  ex trem e k u rz d a u e rn d e  G e
fü h ls- u n d  A ffek treak tio n en  gekennze ich 
n e t  (des in teg rie rende  P e rsö n lich k e it) .

H an d w u rze lv e rk n ö ch e ru n g  dem  A lter 
e n tsp re c h e n d , die E p ip h y se n s p a lte n  der 
R ö h re n k n o c h e n  sind noch  offen . Im  p ro x i
m a le n  A b sc h n itt des lin k en  C a p ita tu m s  ein 
s te c k n a d e lg ro ß e r  K o n d en sfle ck . Im  B e
re ic h  des U ro g en ita lsy s tem s k e in e  R a t i f i 
k a t io n  zu sehen. M an s ie h t 6 L u m b a lw ir
be l. I m  m ittle re n  D rit te l d es lin k e n  O ber
sch en k e ls  zeichnen sich la te ra l  v o m  F em ur, 
a u f  d ie  W eichteile p ro jiz ie r t, e in  erbsen
g ro ß e r  u n d  m ehrere  h irsek o rn - b is h a n f
k o rn g ro ß e , runde K a lk s c h a t te n  ab .

D e r  linke  I I .  Z ahn  is t  m a n g e lh a f t e n t
w ic k e lt , infolge d e r S chm elzhypop lasie  
s ie h t m a n  b raunes D e n tin . D e r  linke IV . 
u n d  V . is t  n ich t h e rau sg ek o m m en , in der 
R tg -A u fn a h m e  s ieh t m a n  ru d im e n tä re  
Z ä h n e ; d e r  V I. is t fo rm a l en tw ick e lt, d er 
V I I .  d a h in te r  n u r  in d e r  R tg -A u fn ah m e  
zu  seh en . D er rech te  o b e re  I I .  Z ahn  is t 
w e n ig e r  en tw icke lt a ls  d e r  lin k e , die K ro 

ne d es I I I . is t  noch n ic h t herausgew achsen , 
d e r  IV . u n d  V. m an g e lh a ft, d e r  V I. g u t 
en tw ick e lt, d e r  rech te  u n te re  IV . u n d  V. 
n u r  in  d e r  R tg -A u fn ah m e  s ic h tb a r . D ie 
n ic h t herausgekom m enen  Z äh n e  h ab en  im  
R tg -B ild  u n en tw icke lte , k u rze  W u r
zeln.

D ecursus. E ines M orgens k la g t das 
K in d  ü b e r  U nw ohlsein , w onach  es den  
K o p f  n ach  rech ts  d re h t, d ie  L ip p e n  sp itz t 
u n d  d ie  H ä n d e  G eb u rtsh e lfe rste llu n g  a n 
n eh m en . N ach  10 m l C a G lu co n a t iv. 
w ird  d e r  Z u s tan d  rasch  w ieder no rm al. 
B ew u ß tse in sv e rlu s t is t n ic h t e in g e tre ten , 
a b e r  n a c h h e r  v erm och te  es sich  a n  n ich ts 
zu  e rin n e rn .

F ü n f  W ochen  lang  ve rab fo lg ten  w ir 
2 x 1 5 ( 3  W ochen) und  d a n n  2 X 20 (2 W o
chen) T ro p fen  D ichystro l. A nw eisung  fü r 
d ie  B e h a n d lu n g  zu H au se : 2 x 1 5  T ropfen  
D ich y s tro l.

A m b u la n te  Kontrolle am  27. X I .  1961. 
I n  d e n  vergangenen  8 M o n a ten  h a t  sich 
d a s  K in d  w oh lgefüh lt, w obei es d as M e
d ik a m e n t z iem lich  u n rege lm äß ig  einnahm . 
V or e tw a  2 W ochen  is t n ach  e in e r g rößeren  
p h y s isc h e n  A n stren g u n g  U nw ohlse in  au f
g e tre te n . H y p o k a lzäm ie  (Se-Ca 7,2 m g% ) 
u n d  H y p e rp h o sp h a tä m ie  (Se-P  9,6 m g% ). 
D ie  D ichystro l-D osis  w ird  a u f  täg lich  
2 x 1 8  T ro p fen  e rh ö h t.

A m b u la n te  K ontrolle am  30. X I .  1962. 
Im  ab g e lau fen en  J a h r  h a t  d as  M ädchen 
die M edizin  im  g roßen  u n d  ganzen  rege l
m ä ß ig  genom m en u n d  w a r anfallsfrei. 
I n  a n d e r th a lb  Ja h re n  is t es 8 cm  ge
w ach sen  u n d  h a t  5 kg  zugenom m en . N och 
im m e r is t  P a tie n tin  eine schw ache S chü 
le r in . C h vostek  I —I I I  p o s itiv . H y p e r
p h o sp h a tä m ie  (Se-P  8 ,8  m g % ). E K G
n o rm a l. S chäde l-R tg : die zuvo r beschriebene 
S tam m g an g lien k a lz if ik a tio n  h a t  zugenom 
m en .

A m b u la n te  Kontrolle am  8. X I .  1963.
A n a m n ese . D as n u n m e h r 16jährige 

M äd ch en  h a t  sich im  le tz te n  J a h r  s ta rk  
e n tw ic k e lt u n d  is t  e ine au fm erksam e, 
g u te  S chü le rin  gew orden. E s  fü h l t  sich 
w oh l u n d  h a t  keine A nfälle . D ie vo rgeschrie
b en en  2 x 1 8  T ropfen  D ich y stro l n im m t
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sie regelm äßig  ein. Sie v e rsu ch te  d as M e
d ik a m e n t zeitw eise einige T ag e  w egzu
lassen , doch w urden  ih re  H ä n d e  sogleich 
s te if, u n d  h a tte  k ra m p fa rtig e  E m p fin d u n 
gen  in d en  A ugen . W en n  sie d a s  M itte l 
rege lm äß ig  n im m t, so t r i t t  d as  frü h e r 
em p fu n d en e  T au b h e its - u n d  z iehende G e
fü h l n ic h t in  E rsch e in u n g .

Untersuchungen. Se-Ca- u n d  -P -G eh alt 
n o rm al. E K G : Q T 0,30", F re q u e n z  86/  
m in , S in u srh y th m u s.

C hvostek  I —I I I  be idse itig  le b h a f t p o si
tiv . E igenreflexe  n ic h t le b h a f t, sy m m e t
risch . K n iesy m p to m  be id se itig  n eg a tiv . 
W ed er T rem or noch  A tax ie . N ach  A b 
sch n ü ru n g  m it d e r  B lu td ru c k m e ß m a n 
sc h e tte  em p fin d e t P a t .  a m  linken  A rm  
15 sec sp ä te r, am  re c h te n  A rm  10 sec sp ä 
te r  T au b h e it; am  I . —I I I .  F in g e r  is t eine 
schm erzhafte , spas tische , te ta n ie a r tig e  
K o n tra k tio n  zu b eo b ach ten , d ie  tr o tz  
A bnehm en  der M an sch e tte  in  den  fo lgen
d en  3 — 4 M inu ten  noch ein-zw eim al zu 
s ta n d e  ko m m t (T ro u sseau -P ro b e  p o sitiv ). 
M it ga lvan ischem  S tro m  is t  g este igerte  
e lek trisch e  N e rv en re izb a rk e it nach w eisb a r 
(E rg -P ro b e  positiv ).

D as EM G  ze ig t dopp e lte -d re ifach e  P o 
ten tia le .

E E G : Im  V erh ä ltn is  zum  A lte r  z iem 
lich u n stab ile  e lek trische  R in d e n a k tiv i tä t ,  
d ie w ahrschein lich  von z en tren zep h a len  
F u n k tio n ss tö ru n g en  s ta m m t. D en  V e r
ä n d e ru n g en  is t e in  schw aches Ü b erg ew ich t 
im  h in te re n  rech tsse itig en  Q u a d ra n te n  zu 
en tn eh m en .

Die Mutter (Frau L. Oy., geb. 1922)
S e it 1958 le id e t die F ra u  an  K o p f

schm erzen  und  Schw indel. S e it 1955 h a t  
sie s ta rk e  Schw indelanfälle , zeitw eise, 
h au p tsäch lich  m orgens beim  E rw ach en , 
t r i t t  T a u b h e it in be id en  U n te ra rm e n  un d  
am  U ln a rra n d  d e r  H ä n d e  a u f . Sie k a n n  
n ic h t a rb e ite n  un d  sich  n ic h t k o n zen tr ie ren ; 
es k a m  vor, daß  sich  ih r  S ehverm ögen  fü r  
einige S tu n d en  v e rsch lech te rte , sie »sieht 
d a n n  d ie  G esta lten  n ic h t rich tig« . R o te  
R in g e  ta n z te n  vor ih ren  A ugen . Ih re  S tim 
m u n g  is t  ged rü ck t, sie w ein t o f t. D en  Z u 
s ta n d  h ie lt m an  fü r  N ervenerschöp fung .

C h v o stek -S y m p to m  beidse itig  s ta rk  p o 
sitiv  (12. I I . ,  9, IV . 1960) bzw . I I .  und 
I I I .  schw ach  p o sitiv  (12. IV . 1960) bzw . 
p o sitiv  linksse itig  im  I . —I I I . ,  rech tsse itig  
im  I I .  — I I I .  (8 . X I .  1963). F cm ora lsym p- 
to m  be id se itig  schw ach  p o s itiv  (12. TV. 
1960) bzw . p o sitiv  (8 . X I. 1963). E ig en 
reflexe am  ganzen  K ö rp e r seh r leb h a ft. 
G elegentlich  le ich te  H y p o k a lzäm ie  (8 
m g% ) bzw . H y p e rp h o sp h a tä m ie  (7 m g % ). 
E E G : A u f au sg ep räg te  zen tren zep h a le
F u n k tio n ss tö ru n g  h inw eisende E rreg u n g s
zeichen. In  d e r  se itlichen  R tg -A u fn ah m e  
vom  Schädel is t e ine h a n fk o rn g ro ß e  un d  
eine re isko rng roße  K a lz if ik a tio n  im  C or
pus p ineale  zu  sehen .

Ältere Schwester (L. M., geb. 1943)
I n  den  le tz te n  zw ei J a h r e n  l i t t  sie 

zeitw eilig  a n  F o rm ica tio , u n d  4 —5m al 
is t ein m it O hrensausen , K opfsausen , 
K opfschm erzen , W ärm eg efü h l, Schw eiß
ausb ruch  u n d  e inem  1 — 2 M inu ten  d a u e rn 
den B ew u ß tse in sv e rlu s t e inhergehendes 
U nw ohlsein  au fg e tre te n . H ie rb e i k o lla 
b ie r te  sie, o f t h a t  sie sich  au ch  gestoßen . 
In  den  le tz te n  M o n a ten  sind  ih r  e tw a  w ö
chen tlich  e in m al d ie U n te ra rm e  u n d  F in g er 
der H ä n d e  — h au p tsäch lich  rech tsse itig  — 
abgesto rben , »als o b  sie n ic h t v o rh an d en  
w ären«, h äu fig  em p fin d e t sie »N adelstiche« 
in  d e r  H a n d , m e is ten s  am  M orgen. D ie 
N ägel sind  rissig  u n d  sp lit te rn  ab . V or 
2 M onaten  h a t  sie sich an läß lich  eines 
F am ilienzw istes h in g e leg t u n d  w ar s ta rk  
dyspnoeisch , h a t  a b e r  d as B ew ußtse in  
n ic h t verlo ren . V or einem  M o n a t h a t te  
sie w iederum  e in  d en  frü h e ren  ähn liches, 
m it B ew u ß tse in sv e rlu s t v e rb u n d en es U n 
w ohlsein. S e ith e r w e in t sie ö fte r , is t re iz 
b a r  u n d  von  lab ile r S tim m u n g .

C hvostek  I I  b e id se itig  p o sitiv . Fem o- 
ra lsy m p to m  be id se itig  — h au p tsäch lich  
rech ts  — s ta rk  p o s itiv . B ei d e r U n te r 
suchung  w ird  d e r  A rm  so s ta r r ,  d aß  sie 
ihn  n ic h t bew egen k a n n . E rm ü d e t ra sch . 
Die N ägel sind  b rüch ig , au fg e fase rt und  
w eisen au sg ep räg te  halb m o n d fö rm ig e  Q u er
fu rchen  a u f  (F eersches S ym ptom ). E in 
m al H y p o k a lzäm ie  (7,0 m g % ) u n d  zw ei
m al H y p e rp h o sp h a tä m ie  (8,0 u n d  8,8
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m g % ). E E G : In n e rh a lb  n o rm a le r V a r ia t io 
n en .

I n  d e r  S ag itta l-R tg -A u fn ah m e  vom  
S c h ä d e l is t  u n te r  der L a m b d a n a h t  a u f  d e r 
r e c h te n  S e ite  ein  von  h e lle re r U m g e b u n g  
u m r a n d e te r  erbsengroßer in te n s iv e re r  
F le c k  z u  sehen , der V e rd ach t a u f  K a lz if ik a - 
t io n  e rw e c k t.

Jüngere Schwester (L. M ., geh. 1951)
S e it  d e r  K in d h e it is t d ie  u n te r e  E x t r e 

m i t ä t  m o n a tlic h  1 — 2m al — h a u p ts ä c h 
lich  w e n n  sie lange a u f  e in e r S te lle  g e s ta n 
d e n  i s t  — »angespannt« u n d  b is  zum  
K n ie  t a u b  (einm al das re c h te , e in m a l das 
lin k e ) , u n d  hierbei verm ag  sie d e n  F u ß  au s 
d e r  P la n ta rf le x io n  (P ed a lsp asm u s) n ic h t 
a k t iv  »zurückzuziehen«. D ieser Z u s ta n d  
h ä l t  e in ig e  M inu ten  an  u n d  h ö r t  v o n  se lb s t 
w ie d e r  a u f .  V or zwei J a h r e n  is t  sie be im  
A u s d rü c k e n  eines k le inen  F u ru n k e ls  am  
K in n  p lö tz lich  kreidew eiß  gew o rd en , sie 
z u c k te  zw eim al zusam m en , fie l h in  u n d  
w u rd e  oh n m äch tig , k a m  a b e r  s e h r  ra sch  
— s c h o n  a ls m an  sie a u f  d a s  B e t t  g e leg t 
h a t t e  — w ieder zu sich. S p ä te r  k la g te  sie 
e in m a l n a c h ts  (I. 1961) ü b e r  U n w o h lse in ; 
sie sc h re c k te  aus dem  S ch la f a u f  u n d  h a t t e  
d a s  G e fü h l, ih r  ganzer K ö rp e r  w e rd e  s te if. 
D a s  B e w u ß tse in  h a tte  sie n ic h t  verlo ren , 
in  k u r z e r  Z e it kam  sie sp o n ta n  w ied e r in  
O rd n u n g . I n  der Schule le rn t  sie  v o rzü g 
lich . I m  le tz te n  H a lb ja h r  w a r sie  re izb ar, 
e m p fin d lic h  und  b rach  ra sch  in  T rä n e n  aus. 
E r s te  M en s tru a tio n  vor 1% M o n a ten .

C h v o s te k  links au sg ep räg t, r e c h ts  z e it
w eise  m a rk ie r t  (9. IV . 1960), I I  be id se itig  
sc h w a c h  p o sitiv  (12. IV . 1960) b zw . links 
I I  — I I I ,  re ch ts  I  —I I I  p o s itiv  (8 . X I .  1963). 
E ig e n re fle x e  träg e  (h au p tsäch lich  d ie  P a - 
te l la r re f le x e , weil sie n ic h t gen ü g en d  
lo c k e r t) . F em o ra lsy m p to m  b e id e rse itig  (I, 
1961) bzw . rech ts schw ach  p o s itiv  (8 . X I .  
1963).

P sy c h isc h e r  Z u stan d  seh r la b il, R e a k 
t io n s z e i t  verlängert, In te re sse n k re is  (in n e r
h a lb  n o rm a le r  G renzen) e in g ee n g t. A n den 
N ä g e ln  F eersche Q uerlin ien  b zw . F lecke . 
R a n d  d e r  Schneidezähne — b eso n d e rs  der 
u n te r e n  — gezackt.

Besprechung

Wir haben zwei an juveniler idio
pathischer Tetanie leidende Patien
ten  vorgestellt, deren Fam ilienm it
glieder au f Nebenschilddrüseninsuf
fizienz deutende Symptome aufwie
sen.

I. Die Familie K . beobachten wir 
seit 3 Jahren.

Der 16 jährige P a tien t K. F . erlitt 
die erste — zwei W ochen anhalten
de — Reihe von Kram pfanfällen 
im Neugeborenenalter. Später kamen 
die A ttacken seltener vor, doch treten 
sie auch je tz t noch jährlich 2—6mal 
auf. Dem Charakter und klinischen 
Verlauf nach handelte es sich teils 
um die tetanische Form  (tonische 
Kräm pfe, Karpopedalspasm us bzw. 
Geburtshelferstellung), teils um die 
epileptische (Aura, tonisch-klonische 
Spasmen, Bewußtseinsverlust), teils 
um eine Mischform (verspürt das 
Nahen des Anfalls, wird reizbar, emp
findet Taubheit in den Gliedern, die 
Hände gelangen in Geburtshelfer
stellung, verliert hiernach das Be
wußtsein, dann tre ten  tonisch-klo
nische K räm pfe auf, doch kam es 
auch vor, daß dem K arpopedalspas
mus keine klonischen Krämpfe 
nachfolgten). P rägnante Symptome 
deuteten auf den H ypoparathyreoi
dismus des K ranken, und zwar die 
Hypokalzämie (bis 5 mg% sinkender 
Se-Ca-Wert), die Hyperphosphat- 
ämie (bis 11,2 mg% ansteigender 
Se-P-W ert) sowie die gesteigerte neu
romuskuläre elektrische Reizbarkeit 
(KÖZ 3,0 mA; KSZ 2,0 mA, ASZ
3,5 mA) und deren Anzeichen: das
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T a b e l l e  I I I  
L . G. u n d  ih re  F am ilie

S e -C a S e - P Alk. S e -K Elektrische
L. G. (Patientin, geb. 1947) mg% mg% Phosphat E inaequ. K/Ca neuromuskuläre

(Bodansky) ^Reizbarkeit

I. K lin ikaufen thalt
8.7.1967 6,5 11,4 3,0 4,3 2,6

II . K lin ikaufenthalt
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 barkeit am  N. u lnaris

8 .12 . 6,95 11,0 3,0 5,1 2,9
6.1.1960 6,45 12,0 4,1 2,4 M uskulatur am  ganzen
1.2 .
6 .2 .

17.2.

9,9
9,2

10,1

5,6
10,4
7,2

Körper hyperexzitabel 
au f galvanische R e i
zung; faradischem  
Strom gegenüber E m p 
findlichkeitssteige-

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

A m bulante K ontrolle
17.9. 6,4 12,0

I I I .  K lin ikaufenthalt
27.1.1961 6,2 12,0 6,0 4,3 2,7 Reizschwelle am N. m ed.
10.2 . 7,0 18,0 bei K atodenöffnung 

2 mA
14.2. 7,4 9,0 4,2 2,1
27.2. 9,6 11,0 4,3 1,7

A m bulante K ontrolle
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 Bei galvanischer R eizung
m it 2,8 mA kom m t 
K ontraktion zustande

F rau  L. Gy. (M utter, geb. 1922)
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T a b e l l e  i i i  (F o r tse tz u n g )

L. G. (Patientin, geb. 1947)
Se-Ca
mg%

Se-P
mg%

Alk.
Phosphat. E 
(Bodansky)

Se-K
maequ. K/Oa

Elektrische
neuromuskuläre

Keizbarkeit

Am bulante Kontrolle 
27.11.

8.11.1963
9,3
9,6

5,4
4,7 8,0 4,6 1,8 Bei galvanischer Reizung 

mit 4 mA kommt Kon
traktion zustande

L .  M. (Schwester, geb.1943)

I. Klinikaufenthalt 
8.4.1960 9,8 3,2 8,4 4,5 1,7

II. Klinikaufenthalt 
25.1.1961 9,5 4,0 13,0 4,5 1,8

Ambulante Kontrolle 
8.11.1963 11,3 5,4 7,5 4,9 1,6

Katodenöffnungszuckung : 
6 mA (linksseit. N. 
med.) Bei galvanischer 
Reizung mit 6 mA 
kommt Kontraktion 
zustande

sehr lebhaft auslösbare Chvostek- 
Sym ptom  und das positive Femoral- 
sym ptom . Diese Sym ptom e waren 
jedoch mit wechselnder Stärke und 
n ich t immer zu beobachten. So fiel 
auch  das EMG je nach dem Zustand 
der Tetanie einmal negativ  aus, wäh
rend  ein andermal m ittels H yper
ventilation provozierbare, charakte
ristische, tetaniebedingte Doppelpo
ten tia le  zutage tra ten .

A uf Grund der Tatsache, daß die 
T etan ie  nicht nur in der klassischen, 
sondern auch in der epileptischen

Form  in Erscheinung t r i t t  sowie im 
Hinblick auf das wechselnde Aus
m aß der Hypokalzämie könnte man 
annehmen, daß es sich in unserem 
F all gar nicht um echten H ypopara
thyreoidismus, sondern um ein ande
res K rankheitsbild handelt, um Epi
lepsie oder zumindest um  koexistie
rende Symptomenkomplexe. Bei den 
wiederholten EEG-Untersuchungen 
sahen wir generalisiert anomale K ur
ven ohne kortikale Lokalisationszei
chen. Auf zentrenzephale Epilepsie 
deutende paroxysmale Zeichen sind
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15.2.1961 
9.6.

L. M. (2. Schwester, geb.
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T a b e l l e  IV

Tetanie-Syndrom  bei L. G. und Fam ilie

Klinische Symptome

Hypo-
kalzämie

Hyper-
phos-
phat-
ämie

Tetani-
gene

Ionen-
Kon-

stellation
(K/Ca-

Quotient)

Gestei
gerte

neuro
musku

läre
Reizbar

keit

Chvo-
stek

Cata
racta

tetanica
EMG EEG

EKG
QT-Ver-
länge-
ning

Psycho
logische
Yeränd.

Sulko-
vitch

Ells-
worth-

Howard-
Test

Tetanie
Tetanie-
Äquiva

lente
Klassi

sche
Form

Epilep
tische
Form

Patientin +  + +  + +  + +  + +  + +  + +  + +  + +  + +  + + + + + + + +  +

M utter - - + +  + - - - -

Schwester

Margit - - + - - - - + + - - - - ± +  +

Schwester

Matild - - + + + 4 - +  + - -

+  -f- =  positiv; -f- =  m ark iert; ±  =  freiglich; — =  negativ

G
erlóczy et al. : H

ypoparathyreoidism
us
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niem als aufgetreten. Die EEG-Ver- 
änderungen entsprachen in der Tetanie- 
EEG -A ufteilung von A lajottanine  
und  M itarbeitern [1] dem 2. Typ. 
W eiterh in  ist folgendes zu berück
sichtigen: 1. Im  Anfall war der Se-Ca- 
W ert mehrmals niedrig (7,8, 7,6, 5,0 
m g% ) und  der Se-P-W ert hoch (8,0,
7.0 m g% ), jedoch hat 2. in allen Fällen 
(auch in  denjenigen, in  denen der 
Gesam t-Ca-W ert nicht signifikant 
n iedriger war) das iv. zugeführte Ca 
den K ra m p f prompt behoben. 3. U nter 
W irkung  von D ihydrotachysterin ist
a)  d e r Se-Ca-Wert gestiegen, der Se-P- 
W ert gesunken (im Verlauf der vom 
21. I I .  —9. IV. durchgeführten Be
hand lung  m it Dichystrol der Se-Ca- 
Spiegel von 8,0 auf 10,4 mg%  gestie
gen u n d  der Se-P-Spiegel von 7,4 auf
6.0 m g%  gesunken, und w ährend der 
vom  16. V II. —16. V III. durchgeführ
ten  Behandlung hat sich der Se-Ca- 
Spiegel von 5,0 auf 9,8 mg% erhöht);
b)  d ie  Symptome wurden allmählich 
schw ächer und verschwanden, spä
te r  w urde Patien t völlig beschwerde
frei, so daß selbst die in der kram pf
freien  Periode sonst empfundenen 
Beschwerden (Ziehen, Spannung in 
den F ingern, Taubheit) n icht mehr 
vo rhanden  waren und c) die Besse
rung  der klinischen Sym ptom e und 
L aborbefunde Abhängigkeit von der 
G röße der Dichystroldosis zeigte. 4. 
U n te r  W irkung von D ephenytoin tra t  
eine Verschlechterung des Zustandes 
ein. 5. Das EKG zeigte die für T eta
nie bzw. Hypokalzämie bezeichnende 
V erlängerung der QT-Strecke. 6. Iv. 
gegebenes Parathorm on bewirkte eine 
jähe  E rhöhung des P-G ehalts im

H arn  (positive Ellsworth-Howard 
Probe). 7. Die konsekutiven trophi- 
schen Symptome des chronischen 
Hypoparathyreoidism us bzw. der Te
tanie, vor allem die C ataracta te ta - 
nica, sind ebenfalls anzutreffen.

Angesichts all dieser Tatsachen 
betrach ten  wir unseren Fall als ech
ten  (hypokalzämischen) idiopathischen 
juvenilen Hypoparathyreoidism us.

Die M utter, den V ater und älteren 
B ruder des Patienten K . F . haben 
wir ebenfalls untersucht. In der 
Anamnese von zwei der drei Fam ilien
m itglieder (Mutter und Vater) kom mt 
eine klinisch als tetanieäquivalent 
zu bezeichnende Parästhesie vor. 
Schwach hypokalzämische W erte 
wurden in sämtlichen drei Fällen 
erm itte lt (8,4, 8,0, 8,0 mg% ), doch 
war der Se-P-Wert niemals erhöht. 
Die Se-K-Werte waren normal, so 
daß auch die K/Ca-Konstellation kein 
charakteristisches Bild zeigte, weil 
der K/Ca-Quotient anläßlich der drei
mal vorgenommenen 9 U ntersuchun
gen nu r in 4 Fällen (M utter 2mal, 
V ater lm al, Bruder lm al) >> 2 aus
fiel. Die neuromuskuläre Reizbarkeit 
ist in allen 3 Fällen als erhöht anzu
sehen, denn bei der Untersuchung 
an den Reizpunkten des N. medianus 
bzw. Thenars tra t  bereits 5 mA KÖZ 
auf. In  allen 3 Fällen war das Chvos- 
tek-Zeichen, und zwar Chvostek I, 
zeitweise markiert (M utter: beidseitig, 
V ater: rechtsseitig, Bruder: linkssei
tig). Das EMG zeigte nur bei der M ut
te r  ein charakteristisches Bild, das 
E E G  in keinem Fall pathologische 
Abweichungen. In  einer früheren A r
beit sind wir bereits auf jene psycho
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logischen Eigentümlichkeiten einge
gangen [15], die sich im chronischen 
Hypoparathyreoidism us entwickeln 
und  als mehr oder weniger bezeich
nend für diesen angesehen werden 
können (neurasthenieähnliche Z ustän 
de, Veränderung des Verhaltens, Ge
m ütslebens und der Stimmung, Reiz
barkeit, leichte Erm üdbarkeit, N ach
lassen der Arbeitsfähigkeit, weiterhin 
Verminderung des K onzentrations
vermögens). Dementsprechend er
wähnen wir als übliche Begleiter
scheinungen der chronischen Neben
schilddrüseninsuffizienz, die Gefühls
lab ilität (Mutter, Vater) bzw. die 
L ab ilitä t, den extremen Zustand des 
emotionalen Gleichgewichts, des Af
fektbildes (Bruder).

Besonders hervorgehoben sei die 
K a ta rak ta . Beachtenswert ist, daß 
die Tiefenlage der Linsentrübungen 
bei dem Patienten (K. F.) den anam 
nestischen Angaben entspricht. Die 
erste Anfallsserie erlitt der K ranke 
im Neugeborenenalter. In  dieser Zeit 
dürften  sich die an der Grenze der 
äußeren Embryonalkernzone sich t
baren »Reiterchen« entwickelt haben. 
Später tra ten  die A ttacken seltener 
auf, aber bis zum Alter von etwa 
8 Jah ren  wiederholten sie sich jäh r
lich. Seither sind sie unter W irkung 
der Behandlung seltener in Erschei
nung getreten. Die Zahl der T rübun
gen ist in der halben Dicke der L in
senrindenoberfläche ebenfalls wesent
lich kleiner als im Bereich des A lters
kerns. Die in der inneren em bryona
len Kernzone enthaltene Zusammen
ballung entspricht eher einem Schicht
s ta r.

Feine Linsentrübungen finden sich 
auch bei den Fam ilienm itgliedern 
des Patienten: am ähnlichsten ist 
die Veränderung bei dem B ruder (K.
I. jun.). Die Linsentrübungen der 
E ltern  (Frau К . I. und К . I.) weisen 
den gemeinsamen Zug auf, daß sie 
ausschließ lieh in oberflächlichen 
Rindenschichten sitzen. Bei der M ut
ter sind zahlreiche Linsentrübungen 
vorhanden, auch ihr Glaskörper ist 
flüssiger und zeigt ein reichhaltiges 
Trabekularnetz.

Die Linsentrübungen bei dem P a 
tienten entsprechen der typischen Ca
ta rac ta  tetanica. Die bei den Angehö
rigen beschriebenen Linsenverände
rungen sind an sich ohne diagnosti
schen W ert, ihr Ursprung kann höch
stens im Einklang m it 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 B ild nicht 
festgestellt werden [29]. L insentrü
bungen entwickeln sich selbst bei 
Tetanie nicht notwendigerweise. Der 
durch idiopathische Tetanie bedingte 
Star ist nämlich — obschon die Spas
m usbereitschaft immer vorher vor
handen ist — keine direkte Folge
erscheinung der Tetanie, sondern 
die des H ypoparathyreoidism us bzw. 
der Hypokalzämie [32]. Die D ia
gnose C ataracta tetan ica  können wir 
jedoch stellen, wenn das Grundleiden 
konstatiert wurde und  die Spalt
lampenuntersuchung ein charakteris
tisches Bild ergibt. Die anfangs un
m ittelbar subkapsulär gelegenen Lin
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sentrübungen sinken infolge der 
Schrumpfung des A lterskerns im Lau
fe der Jahre  immer tiefer, so daß 
entw eder reine R indenschichten oder 
neue Trübungen über ihnen liegen 
[20, 30]. Aus der Tiefe der Trübungs
zone kann man somit au f  ihre E n t
stehungszeit schließen [26]. Bei la
ten te r  Tetanie t r i t t  die Linsentrü
bung oft erst nach Ja h re n  auf, doch 
ist sie nach einem sieh au f  den gan
zen K örper erstreckenden akuten 
K ram pfanfall gegebenenfalls schon 
nach einigen Tagen zu beobachten 
[40]. Anfangs sind die Trübungen so 
fein, daß sie keine Sehverschlechte
rung verursachen. Bei idiopathischer 
Tetanie sind auch die sog. Reiterchen 
wahrnehm bar, und zwar meistens 
in der äußeren em bryonalen Kern
zone [20].

Bislang stellt C a tarac ta  tetanica 
die einzige Starform dar, die beim 
Menschen mittels konservativer Be
handlung beeinflußt werden kann. 
In  Tierversuchen verh indert Dihystrol 
die Progression der L insentrübun
gen, ohne jedoch ihre Resorption 
herbeiführen zu können. Beim 
Menschen tra t dies n ich t so ein
deutig  zutage, obzwar Fälle be
schrieben wurden, in  denen die Trü
bungen — wie in unserem  Fall — 
u n ter Behandlung jahrelang keine 
Progression zeigten [20].

I I . Die Familie L. s te h t seit 6 
Jah ren  unter unserer Beobachtung.

Die 16jährige P a tien tin  L. G. hat 
den ersten Anfall im A lter von 2 1/2 
Ja h re n  erlitten; sie wiederholten sich 
m it kürzeren oder längeren U nter
brechungen (täglich bis zu halbjähr

lich). Die K ranke verspürt das In- 
gangkommen der Attacken, ihre H än
de gelangen in  Geburtshelferstellung, 
die Beine werden steif (Karpopedal- 
spasmus), dann verliert sie das Be
w ußtsein; ihr Mund schäum t, im 
Anfall läß t sie Harn und Stuhl un 
te r  sich, danach schläft sie tie f und 
erinnert sich an nichts. In  anderen 
Fällen klagte sie nur über Unwohlsein 
(sie spitzte  die Lippen, die Hände 
wurden ste if und kamen in G eburts
helferstellung, die Augen »zog der 
Krampf«, Parästhesie, ziehendes Ge
fühl in den Gliedmaßen). Typische 
Sym ptom e deuteten auf H ypopara
thyreoidism us, und zwar die Hypo- 
kalzämie (bis 6,2 mg% sinkender Se- 
Ca-W ert), die Hyperphosphatämie 
(bis 12 mg% ansteigender, ja  einmal 
bei gleichzeitiger Hypokalzämie sogar 
18 mg%  erreichender Se-P-W ert), die 
für Tetanie kennzeichnende Ionen- 
konstellation, der K/Ca-Quotient >■ 
> 2  (der bis 2,9 stieg), die gesteigerte 
elektrische neuromuskuläre Reizbar
keit (KÖZ 2,0 mA) und deren Anzei
chen : das stark  positive Chvostek 
I —III -  und positive Trousseau-Sym
ptom . Die Symptome tra ten  in wech
selnder S tärke zutage.

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

N üchtern werte Se-Ca 7,3 mg;

5' nach iv. Inj. von 10 ml 10%igem 
Ca 9,0 m g% ;
l h nach iv. Inj. von 10 ml 10%igem 
Ca 7,1 m g% ;
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2h nach iv. Inj. von 10 ml 10%igem 
Ca 7,0 mg%;
4h nach iv. In j. von 10 ml 10%igem 
Ca 6,9 mg%;

Doppelte Ca-Belastung:

Nüchtern wert Se-Ca 8,0 mg%;
5' nach iv. Injektion von 10 ml 10%- 
igem Ca 8,5 mg% ; 
l h nach iv. Injektion von 10 ml 10%- 
igem Ca 15,0 mg%;
Nach iv. Injektion von weiteren 
10 ml 10 %igem Ca 
5 ' später 8,0 mg%; 
l h später 9,5 mg%;
2h später 8,0 mg%.

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

Die konsekutiven tropischen Sym
ptome des Hypoparathyreoidism us 
(K atarak ta , unentwickelte Zähne mit 
Schmelzhypoplasie, Feersche Linien 
an den Nägeln) waren bei der Patien
tin  ebenfalls anzutreffen. Anläßlich 
der am bulanten Kontrolle (X, 1962) 
zeigte das EMG eine für Tetanie cha
rakteristische Veränderung. Nach Ab
schnürung erschienen doppelte und 
dreifache Aktionspotentiale. — Das 
EEG war dysrhythm isch, enthielt 
mehrere langsame Elemente aufwei
sende K urven und kann mit den 
Hypersynchronisationszeichen des 
Befundes vom Februar 1961 der 
Gruppe des 3. Typs der tetano-epi- 
leptischen EEG -K urven zugereiht 
werden [1] — Aus dem psychologi
schen S tatus ist die Aggressivität 
hervorzuheben. — Im EKG ist die 
QT-Strecke verlängert.

Ausführlicher müssen die Kalzifi- 
kationen besprochen werden. Im 
Schädel sieht man eine ausgedehnte 
Kalzifikation, die in seitlicher R ich
tung  (Abb. 3) über der Sella sitzt, 
und zwar auf einem etw a 3 x 5  cm 
großen Gebiet; sie ist von körniger 
S truk tur. Im  Sagittal-Rtg-Bild (Abb. 2) 
befindet sie sich etwa 1 — 1 1/2
fingerbreit von der M ittellinie. In  der 
Lokalisation entspricht dies dem Be
zirk der großen Basalganglien. Diese 
K alzifikation ist seit 1960 intensiver 
und umfangreicher geworden. Am 
vorderen, etwas lateral gelegenen 
M ittelabschnitt des linken Oberschen
kels sieht man etwa 1 Querfinger 
un ter der H aut einen bohnengroßen 
und einige erbsengroße K alkschat
ten  ziemlich eng nebeneinander, 
die auffallend reichhaltig und  ver
zweigt — wahrscheinlich den Lymph- 
wegen entsprechend — im Medial
abschnitt der Glutaei und in  den äu 
ßeren Genitalien in Erscheinung tre 
ten. Das Bild wirkt so, als ob die 
Lymphwege mit einem K o n tras t
m ittel aufgefüllt wären. In  der im 
Jah re  1961 gemachten Rtg-Auf- 
nahm e ist diese Veränderung noch 
nicht zu sehen. In  der 1961 gem achten 
H andaufnahm e sehen wir einen erb
sengroßen, als umschriebene K alzifi
kation imponierenden intensiveren 
Fleck im rechten Os capitatum .

Die bei L. G. wahrgenommene, ty 
pisch lokalisierte intrazerebrale Ver
kalkung ist ein charakteristisches 
M erkmal des FAHRschen Syndroms 
[11]. Dieses Symptom ist auch bei 
idiopathischem, postoperativem  und 
Pseudo-Hvpoparathyreoidism us zu

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Hungaricae 8, 1967



108 F. Oerlóczy et al.: Hypoparathyreoidismus

beobachten [25]. Die intrazerebrale 
K alzifikation  ist m itunter bei meh
reren M itgliedern einer Fam ilie — bis
weilen auch bei klinisch sym ptom 
freien Individuen — vorzufinden [31]. 
Ih r Zustandekom m en beruh t nach 
der heutigen Auffassung neben endo
krinen Störungen auf Gefäßperm ea
b ilitä tsfak toren  [24, 21].

Die Anfälle zeigen tetano-epilep- 
tischen Charakter (sie setzen mit 
schm erzhaftem  Karpopedalspasm us 
ein u n d  gehen in Bewußtseinsverlust 
über), die Indispositionen tetanischen 
C harak ter (Extrem itäten- bzw. F in
ger Parästhesien). Welche Argumente 
sprechen dafür, daß das K rankheits
bild a u f  H ypoparathyreoidism us be
ru h t, und  wie ist seine an Epilepsie 
erinnernde M anifestationsform zu 
bew erten  ?

Im  Zusammenhang m it der ersten 
Frage müssen wir folgende Überle
gungen berücksichtigen: 1. Der Se- 
C a-W ert war auch in der anfallsfreien 
Periode ausgesprochen niedrig und 
der Se-P-W ert hoch; 2. das iv. zuge
fü h rte  Ca hat den Anfall prompt 
kup iert; 3. unter W irkung von Diliy- 
dro tachysterin  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 EK G  zeigte die für 
T etan ie bzw. Hypokalzämie typische 
Verlängerung der QT-Strecke; 5. unter 
W irkung von iv. eingespritztem  P ara
tho rm on  hat sich der P-G ehalt des 
H arns au f das 7,9fache verm ehrt;
6. die Ca- und P-Ausscheidung im 
H arn  w ar nicht charakteristisch, 
ebensowenig 7. das V erhalten der 
Sulkovitch-Probe; 8. das Verhalten

der Ca-Belastungskurve erinnert an 
die von H etényi beschriebene, für 
Tetanie kennzeichnende kalzämische 
R eaktion  [16a, 20a]. 9. Die konseku
tiven tropischen Symptome des chro
nischen H yperparathyreoidism us bzw. 
der Tetanie, vor allem die C ataracta  
tetan ica , sind gleichfalls vorhanden.

Angesichts vorstehender Tatsachen 
müssen wir den Fall als echten (hypo- 
kalzämischen) idiopathischen juveni
len H ypoparathyreoidism us ansehen.

W as die zweite Frage betrifft, so 
ergeben sich aus den EEG -U nter- 
suchungen bzw. aus den Zusam m en
hängen zwischen H ypoparathyreoi
dismus und  Epilepsie folgende diffe
rentialdiagnostische Erwägungen: In  
der L ite ra tu r wird heute bereits all
gemein anerkannt, daß es sich beim 
gleichzeitigen Auftreten des H ypo
parathyreoidism us und der ep ilep ti
schen Manifestationen nicht um  eine 
akzidentelle Assoziation der beiden 
K rankheitsbilder handelt, sondern daß 
auf G rund der veränderten Stoff
wechselprozesse ein kausaler Zusam 
m enhang besteht [22, 28, 3]. Diese 
Assoziation kann sich in den über
gangsartigen EEG-Kurven, in den 
klinischen Symptomen und psychi
schen Veränderungen m anifestieren.

W ir haben auch die M utter und  
zwei Schwestern (eine ältere und  eine 
jüngere) der Patientin L. G. u n te r
sucht. Die Anamnese dieser drei 
Personen weist Parästhesien und  ver
änderte  Stimmung (Labilität, alle 
drei weinen leicht) auf, die klinisch 
als Tetanie-Äquivalente angesehen 
werden können. Bei zwei Fam ilien
m itgliedern kam Hypokalzämie (bei
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der älteren Schwester 7 mg% und 
bei der M utter 8,0 mg%) bzw. Hyper- 
phosphatäm ie (bei der M utter 7,0 
m g% , bei der älteren Schwester
8,8 mg% ) vor. Die klinischen Zei
chen der gesteigerten peripheren Ner- 
venreizbarkeit (positives Chvostek- 
bzw. Femoralsymptom) waren bei 
säm tlichen drei Angehörigen anzu
treffen. К MG und EKG zeigten kein 
charakteristisches Bild. K a ta rak ta  
wiesen die Angehörigen nicht auf. 
Bei zwei Familienmitgliedern (den 
beiden Schwestern) fanden wir auf 
Tetanie hinweisende trophische Sym
ptom e (Nagelveränderungen).

Die in der Einleitung angeführten 
K riterien  der idiopathischen Tetanie 
bzw. des Hypoparathyreoidism us ha
ben wir bei den Mitgliedern der bei
den Fam ilien demnach nicht vorge
funden, ja  fast keine der angetrof
fenen fruste-Erscheinungen kann al
lein als pathognomisch gelten. Den
noch berechtigt uns der U m stand, 
daß wir bei jeweils 3 Fam ilienm it
gliedern der an idiopathischer T eta
nie leidenden 2 Patienten zwar in 
schwacher, fast nur m arkierter Form 
m ehrere Symptome des H ypopara
thyreoidism us doch gleichzeitig fest
stellten (Tabellen И, I I I  und IV), 
zu der folgenden Hypothese. In  unse
ren beiden Fällen handelt es sich 
um familiären H ypoparathyreoidis
mus bzw. darum, daß die Angehöri
gen unserer m it idiopathischer T e ta 
nie behafteten Kranken an Neben
schilddrüseninsuffizienz leiden. In  die
sen Fällen hat sich demnach die Te
tanie anscheinend bei einem M it
glied der durch insuffiziente Neben

schilddrüsenfunktion gekennzeich
neten Familie m anifestiert. Mit vor
stehender Arbeit wünschten wir die 
Aufmerksamkeit auf die W ichtigkeit 
familiärer Untersuchungen zu lenken, 
zumal die selten vorkommende chro
nische hypokalzämische sog. juvenile 
idiopathische Tetanie auch heute 
noch als eine E rkrankung m it unge
klärter Ätiologie angesehen werden 
muß.

Z u sa m m en fa ssu n g

Es wird auf die W ichtigkeit fam i
liärer Untersuchungen bei der juve
nilen idiopathischen Tetanie hinge
wiesen. Die Tetanie kann sich bei 
einzelnen Mitgliedern der durch in
suffiziente Nebenschilddrüsenfunk
tion gekennzeichneten Fam ilie m ani
festieren. Als Beispiele werden die 
Verhältnisse in zwei Fam ilien ge
schildert.

In  der einen Familie l itt  ein im 
Alter von 12 — 16 Jahren  beobachte
ter Knabe an klassischer id iopathi
scher Tetanie. Es tra ten  bei ihm mit 
Bewußtseinsverlust einhergehende 
Krampfanfälle auf, die von Karpo- 
pedalspasmus eingeleitet wurden ; 
bisweilen kam nur K arpopedalspas- 
mus ohne Bewußtseinsverlust vor. 
Einige derartige Anfälle wurden im 
Verlauf des K linikaufenthalts beob
achtet. In  dieser Zeit war der Se-Ca- 
Spiegel niedrig, der Se-P-Spiegel hoch. 
Von iv. gegebenem Ca wurden die 
Attacken stets prom pt behoben. An
zutreffen waren C ataracta tetanica, 
trophische Symptome und psychische 
Labilität. Das EMG und die gestei
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gerte neuromuskuläre Reizbarkeit er
wiesen gleichfalls die Tetanie. Die 
Familienmitglieder zeigten A bortiv
sym ptom e des H ypoparathyreoidis
mus. Bei den Eltern und dem älteren 
B ruder wurden Linsentrübungen, ge
ringe Hypokalzämie und  psychische 
L ab ilitä t festgestellt. Außerdem  ka
men bei den Eltern H and- bzw. Arm- 
parästhesien vor; das EMG der M utter 
deu tete  auf Tetanie. Diese Befunde 
sind zwar allein nicht von diagnosti
schem W ert, weisen aber gemein
sam  au f Nebenschilddrüseninsuffi
zienz hin.

Bei der anderen Fam ilie tra ten  die 
Sym ptom e der idiopathischen Teta

nie (von Karpopedalspasm us einge
leitetes Unwohlsein, Hypokalzämie, 
Hyperphosphatäm ie, C ataracta te- 
tanica, der Tetanie entsprechendes 
EMG) einer Tochter zutage. Auf Ne
benschilddrüseninsuffizienz deutende 
Abortivsym ptom e wurden auch bei 
zwei Schwestern und der M utter der 
Patien tin  angetroffen. Als Tetanie- 
Äquivalente zu bewertende anamne
stische Angaben (Handparästhesie, 
Unwohlsein) kamen bei allen drei 
Angehörigen vor. Das Chvostek-Sym- 
ptom  fiel stets positiv aus. Außerdem 
wurde bei einer der Schwestern m ä
ßige Hypokalzämie bzw. Hyperphos
phatäm ie festgestellt.
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