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Fallbeschreibung

Ein 23-jéhriger Patient stellte sich einen Tag
nach einem Bodybuilding-Wettkampf mit
plotzlicher Muskelschwiche in den Beinen
und beidseitigen Schulterschmerzen vor. Eine
ahnliche Symptomatik mit zunehmenden
Schmerzen in den Oberschenkeln und sub-
jektiver Kraftminderung hatte bereits sechs
Monate zuvor, ebenfalls nach einem Wet-
tkampf, zu einer notfallmassigen Vorstellung
gefiihrt. Damals hatte der Patient angegeben,
Amilorid plus Hydrochlorothiazid ein-
genommen und Insulin verabreicht zu haben.
Zu beiden Vorstellungszeitpunkten fiel eine
Hypokalidmie auf, damals von 2,2 mmol/l,
aktuell von 2,9 mmol/l. Bei Erstvorstellung
war es unter Substitution zu einer Beschw-
erderegredienz und Normalisierung des Kali-
ums gekommen, sodass die Symptomatik als
medikamentds induziert interpretiert worden
war. Der Patient berichtete, seither auf die
Zufuhr kaliumhaltiger Kost geachtet zu
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haben. Die erneute Einnahme von Laxanzien,
Diuretika, Insulin oder Anabolika verneinte
er. Ebenfalls das Vorhandensein gastrointesti-
naler Symptome oder neurologischer
Erkrankungen in der Familie. Er hatte
beobachtet, dass die beschriebene Sympto-
matik nach  kohlenhydratreicher und
salzhaltiger Kost aufgetreten sei.

In der aktuellen Vorstellung sahen wir
einen muskul6sen Patienten mit unauffalli-
gen Vitalzeichen und blander internistischer
Untersuchung. Neurologisch bestand ein
«Glasgow Coma Scale» (GCS) von 15, es
zeigte sich kein Meningismus, der Hirnner-
venstatus war blande. In den Beinen bestand
beidseitig eine Kraftminderung auf M4/5; der
Achillessehnenreflex ~ war  symmetrisch
abgeschwicht. Die neurologische Unter-
suchung der oberen Extremititen blieb
unauffillig, ebenso die Sensibilititspriifung.
Die Wirbelsdule présentierte sich ohne

Druck- oder Klopfdolenz.

nach Body-

Frage 1

Was kommt anhand der Anamnese differen-
tialdiagnostisch am wenigsten in Betracht?

a) Hypokalidamische periodische Paralyse

b) Thyreotoxische periodische Paralyse

¢) Hyperkalidmische periodische Paralyse

d) Sekundire Hypokalidmie

e) Muskelkater

Aufgrund der Beschwerderegredienz unter
Kaliumzufuhr sowie der vom Patienten
beschriebenen Trigger mit korperlicher
Anstrengung, Auftreten nach kohlenhydra-
treicher und salzhaltiger Kost miissen die un-
terschiedlichen Differentialdiagnosen der pe-
riodischen Paralyse in Betracht gezogen
werden (Tab. 1).
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‘entialdiagnosen der periodischen Paralyse [1, 4, 7]

periodische Paralyse periodische Paralyse Paralyse

1. oder 2. Lebensjahrzehnt >20 Jahre 1. Lebensjahrzehnt

2-3x/dahr Seften Haufig (mehrfache Episoden/ Monatlich
Tag)

Stunden bis Tage Stunden bis Tage Minuten bis Stunden

Training, Stress, Training, Stress,
Zufuhr von Kohlenhydraten Zufuhr von Kohlenhydraten

Tief Tief

TSH, M
hoher T3-/Td-Spiege)) Late-onset-Myopathie

mogliche Ver-
erbliche Pradisposition erbung

(28,
lage, Propranolol Acetazolamid), Thiaziddiuretika

‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘

Zu den weiteren Ursachen, die differential-

diagnostisch eine intermittierende
Muskelschwiche verursachen kénnen, zihlen
die sekundire Hypokalidmie (zum Beispiel
durch Diarrhoe, Laxanzienabusus, Thiaziddi-
und Neben-

nierenrindeninsuffizienz, Aldosteronismus),

uretika-Einnahme, Nieren-
die Myasthenia gravis und die metabolische
Myopathie [1-3].

Frage 2

Auf welche der nachfolgenden Untersuchun-
gen sollten Sie zur weiteren Differenzierung
der Diagnose eher verzichten?

a) Vendse Blutgasanalyse mit Bestimmung
von Kalium und Glukose wihrend des An-
falls und im Intervall

b) Bestimmung des Thyroidea-stimulieren-
den Hormons (TSH)

¢) Untersuchung der Muskeleigenreflexe

d) Elektromyographie (EMG)

e) Provokationstests

Bei unserem Patienten erfolgte zunachst eine
venose Blutgasanalyse, in der sich die oben
beschriebene Hypokalidmie von 2,9 mmol/l
bei zeitgleich noch immer bestehender
Symptomatik zeigte. Der pH-Wert war mit
7,37 normwertig; der Kohlendioxidpartial-
druck (pCO,) mit 7,4 kPa, das Bikarbonat
(HCO5;7) mit 31,4 mmol/l
Basen©siberschuss (BE) mit 4,7 mmol/l waren

und der

jeweils erh®ht. Laborchemisch lag die
Glukose bei 6,3 mmol/l. Die Kreatinkinase
(CK) war mit 663 U/l deutlich angestiegen.
Da die thyreotoxische periodische Paralyse
oft nicht von der hypokali | mischen peri-
odischen Paralyse unterschieden werden
kann, sollten immer auch die Schilddrisen-
parameter bestimmt werden [4]. Bei unserem
Patienten waren diese normwertig. Die im
Referenzbereich liegenden Nierenretention-
sparameter, die normwertig Glukose und die
glaubhafte
sekund | re Hypokali | mie ausschliessen.

Anamnese liessen uns eine
Weiterhin sprach der Kaliumspiegel unseres
Hy-
pokali | mie, da hier die Kaliumkonzentra-

Patienten gegen eine sekund | re
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tion h | ufig <2,0 mmol/l betr | gt und das
erniedrigte Serum-Kalium zwischen den At-
tacken bestehen bleibt [5]. Erg | nzend und
wegweisend f%ir die Diagnose k&nnen, auf
dem H<&hepunkt eines Anfalls, die Ab-
schw | chung oder das Fehlen der
Muskeleigenreflexe Elektromyo-
graphisch f | llt das Muskelaktionspotential
bis auf die Nulllinie ab, und im Elektrokar-
diogramm (EKG) zeigen sich typische Hin-
weise foir eine Hypokali | mie mit einer
verl | ngerten QT-Zeit (hier 472 ms), einer
abgeflachten T-Welle und dem Vorhanden-
sein einer U-Welle (Abb. 1).

sein.
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Abbildung 1: Elektrokardiogramm des Patienten
bei Eintritt. Der rote Pfeil markiert die U-Welle.

Bezidiglich der verl | ngerten QT-Zeit
muss differentialdiagnostisch an das Ander-
sen-Tawil-Syndrom gedacht werden (Tab. 1).
Das Serum-Kalium ist im Intervall normal [2,
4], ebenfalls die neurologische Untersuchung.
Provokationstests in Form von sportlicher
Aktivit | t, Glukosebelastung oder Insulin-
verabreichung sind aufgrund ihres Risikos zu
siberdenken und sollten, wenn @iberhaupt,
nur unter |berwachung im station | ren Rah-
men erfolgen [6].

Frage 3

Mit welcher Untersuchung konnen Sie die
Diagnose bestatigen?

a) Genetische Testung

b) Muskelbiopsie

c) EMG

d) Elektrophysiologische Testung

e) Bestimmung des Kalium-Kreatinin-Quo-
tienten im Urin

Die Diagnose der periodischen Paralyse kann
durch einen Gentest bestdtigt werden (Gen
CACNAIS auf Chromosom 1q32.1, SCN4A
auf Chromosom 17q23., KCNJ18 auf Chro-
mosom 17p11.2) [7, 8]. Ein auf <2,5
erniedrigter Kalium-Kreatinin-Quotient im
Urin kann die Verdachtsdiagnose unter-
mauern, aber nicht bestatigen [9].

Frage 4

Welche Massnahme z&hlt nicht zum Behand-
lungsansatz der primiren hypokalidmischen
periodischen Paralyse?

a) Nur leichte korperliche Betitigung

b) Kaliumsubstitution

¢) Salz- und kohlenhydratarme Diét

d) Verzicht auf Lakritz

e) Carboanhydrase-Hemmer zur Anfallspro-
phylaxe

Der Behandlungsansatz der primdren hy-
pokalidmischen  periodischen = Liahmung
beriicksichtigt eine nicht pharmakologische
Strategie mittels nur leichter korperlicher
Betitigung. Praventiv kénnen eine salz- und
kohlenhydratarme Diit, eine Kaliumsubstitu-
tion oder eine Einnahme kaliumsparender
Diuretika erfolgen [2, 7].

Zur Stabilisierung des intrazelluldren Kali-
umwertes kann, nach Bestitigung durch
einen Gentest, prophylaktisch der Carboan-
hydrase-Hemmer Acetazolamid (125-1000
g/Tag) eingesetzt werden, alternativ Dichlor-
phenamid (50-200 mg/Tag) [3, 4].

Bereits auf dem Notfall wurde bei unserem
Patienten die intraventse Gabe von Kalium
sowie Magnesium etabliert und es erfolgte die
stationdre Aufnahme, wihrend der die Sub-
stitution per oral fortgesetzt wurde. Der Pa-
tient zeigte sich am Folgetag bei normal-
isierten Kaliumwerten beschwerdefrei und
ohne Kraftdefizit der Beine.

In einem neurologischen Konsilium im
symptomfreien Intervall zeigten sich weder
Paresen noch Perkussionsmyotonien, auch
kein Faszikulieren. Die Muskeleigenreflexe
der oberen Extremitéten stellten sich unauf-
fallig dar, ebenfalls der Achillessehnenreflex.
Sensibilititsstorungen zeigten sich nach wie
vor keine.

In Zusammenschau der Befunde unseres
Vorliegen einer hy-
pokalidmischen periodischen Lihmung als
am wahrscheinlichsten zu betrachten - trotz-
dem bleibt die Diagnose im vorliegenden Fall
suggestiv.

Der Patient wurde nach Normalisierung
des Kaliums auf 5,2 mmol/l mit einer oralen
Kalium- und Magnesiumsubstitution ent-
lassen. Thm wurde empfohlen, maximale
k&rperliche Aktivit | 't ebenso zu meiden
wie grosse Portionen kohlenhydrat- und
salzhaltiger Kost. Eine weitere moleku-
largenetische Abkl | rung nach Einreichen
eines Gesuchs zwecks Kosten®ibernahme bei

Patienten ist das

der Krankenkasse im ambulanten Rahmen
wurde empfohlen. Dies wurde jedoch leider
bisher nicht durchgef@:hrt. Auch die neurol-
ogische Verlaufskontrolle wurde seitens des
Patienten nicht wahrgenommen.
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Diskussion

Man unterscheidet zwischen der priméren
und der sekundiren hypokalidmischen peri-
odischen Lihmung.

Frage 5

Was trifft auf die primdre Form der hy-
pokalidmischen periodischen Paralyse nicht
zu?

a) Es handelt
nenkanalerkrankung, die autosomal-domi-
nant vererbt wird.
b) Es handelt
nenkanalerkrankung, bei der der Kalzi-
umkanal am hiufigsten betroffen ist.

¢) Es handelt sich um eine Io-
nenkanalerkrankung, bei der der Kali-
umkanal am hiufigsten betroffen ist.

d) Ménner und Frauen sind gleichermassen
betroffen.

e) Selten kann auch die Atemmuskulatur be-
troffen sein.

Die primidre Form zahlt
nenkanalerkrankungen der Skelettmusku-
latur. Sie wird autosomal-dominant mit einer
Hiufigkeit von etwa 1:100 000 vererbt und
entsteht durch Punktmutationen im Gen des
Kalzium- (Typ 1, Haufigkeit 60%), Natrium-
(Typ 2, Héufigkeit 10%) oder Kaliumkanals
(seltener) der Zellmembran. Dadurch kommt
es zu einer Verinderung der Ionenleit-
fahigkeit der Zellmembran und damit ein-
hergehend zu einer Verinderung der Erreg-
barkeit der Muskelzellen [3, 7].

Das Auftreten ist unabh | ngig vom
Geschlecht; Erstmanifestation ist im 1. oder
2. Lebensjahrzehnt. Durch kohlenhydratre-
iche Mahlzeiten, Stress oder schweres
k&rperliches Training k&nnen die Beschw-
erden vermehrt auftreten [3, 10], h | ufig in
der Nacht oder den fri%hen Morgenstunden
[4].

Klinisch besteht durch die Erniedrigung
des Serum-Kaliums eine h | ufig schmerzlose
Muskelschw | che von unterschiedlicher
Schwere, Frequenz und Dauer. Diese tritt ini-
tial symmetrisch in der proximalen Bein-
muskulatur auf und kann sich nach distal und

sich um eine Io-

sich  um eine Io-

zu den Io-
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auf die Arme sowie den Rumpf ausbreiten.
Gelegentlich auch  zu
Schluckst®rungen kommen, die Atem-
muskulatur ist nur selten beteiligt [3, 10], die
Vigilanz ~ bleibt ungest®rt [2]. Eine
vollst | ndige Erholung tritt in der Regel in-
nerhalb von Stunden bis Tagen ein (Tab. 1)
[7]. Weiteres wegweisendes Zeichen im La-

kann es

bor ist eine um mehr als das Zweifache
erh&hte CK [11].

Trotz mangelnder Diagnosesicherung
durch einen Gentest bestanden bei unserem
Patienten viele Hinweise, die das Vorliegen
der hypokalidmischen periodischen Lah-
mung wahrscheinlich machten: das Manifes-
tationsalter, die
entsprechenden Triggern (schwere korper-
liche Titigkeit, Verzehr kohlenhydrat- und
salzhaltiger Kost), die Laborbefunde und die
entsprechenden klinischen Befunde vor und

Anamnese mit den

unter normalisierten Kaliumwerten. Einzig
die leere Familienanamnese sprach gegen die
Diagnose dieser seltenen Erkrankung (Tab.
2).

e2:L - 59
lische Paralyse

iterien fiir die hypokaliami

oder mehr Anfélle von dche mit i Kali rt <3,5 mmol/l

6 Kiinischen oder laborchemischen Kriterien

Iifestation im 1. oder 2. Lebensjahrzehnt

lsdauer >2 Stunden

itiver Trigger

serung nach Kaliumzufuhr

itive Familienanamnese oder genetisch bestétigte Mutation
itiver McManis-L

Testung)

1fall von Muskelschwéche beim Patienten und ein Anfall von Muskelschwéche bei einem Verw
it dokumentiertem Serum-Kaliumwert <3,5 mmol/l

hluss anderer Genese
1 von Myotonien im EMG (ausser Augenlid)
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