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E n d o k r i n bedingte E n z e p h a l o p a t h i e n * 

V o n K . S C H W A R Z u n d P . C . S C R I B A 

D i e d i f ferent ialdiagnostischc Z u o r d n u n g der m e t a b o ­
l ischen b z w . der e n d o k r i n bed ing ten Enzephalopa­
t h i e n zu einer G r u n d k r a n k h e i t ist nach der speziellen 
neuro log i sch-psychopa tho log i schen S y m p t o m e n g e -
s ta l tung allenfalls g r o b m ö g l i c h . Bet rachte t m a n die 
i n T a b . 2 - 1 6 zusammengestel l ten S y m p t o m e der 

T a b e l l e 2 - 1 6 . N e u r o l o g i s c h - p s y c h o p a t h o l o g i s c h e 
S y m p t o m a t i k de r e n d o k r i n b e d i n g t e n E n z e p h a l o p a t h i e n 
n a c h Bleuler 

1 . K ö r p e r l i c h b e g r ü n d b a r e P s y c h o s e n 

B e w u ß t s e i n s s t ö r u n g e n , D u r c h g a n g s s y n d r o m , 
z e r e b r a l e K r a m p f a n f ä l l l e ( s o g . G e l e g e n h e i t s ­
k r ä m p f e ) , a k u t e - c h r o n i s c h e P s y c h o s e n 

2. Z e r e b r a l e H e r d s y m p t o m e 
z. B. H e m i p a r e s e n , Jackson-AniäWe 

3. „ E n d o k r i n e s " P s y c h o s y n d r o m 
S t ö r u n g e n v o n S t i m m u n g , T r i e b h a f t i g k e i t u n d I n ­
t e l l e k t 

4 . D i f f u s e o r g a n i s c h e H i r n s c h ä d i g u n g ( D e f e k t s y n d r o m ) 

A m n e s t i s c h e s P s y c h o s y n d r o m 

e n d o k r i n bed ing ten Enzephalopathien, so fä l l t v o r 
a l l e m auf, w i e w e n i g beweisend einzelne oder m e h ­
rere S y m p t o m g r u p p e n f ü r eine spezifische endokr ine 
E r k r a n k u n g s ind. D i e Symptomengestaltung ist bei der 
M i t b c t e i l i g u n g des Zentralnervensystems an endo­
k r i n bed ing ten S t o f f w e c h s e l s t ö r u n g c n tmspezifisch 

u n d v e r h ä l t n i s m ä ß i g ausdrucksarm. D i e Differential-

diagnose ist i n erster L i n i e Aufgabe der i n t e r n - m e d i z i ­
nischen D i a g n o s t i k . Dahe r soll i n diesem A b s c h n i t t 
das A u f t r e t e n der S y m p t o m e der Enzephalopathie 
unter differcntialdiagnostischer Be t r ach tung der 
e n d o k r i n e n Krankhe i t sb i l de r beschrieben w e r d e n . 
Dabe i un te r te i l t m a n z w e c k m ä ß i g e r w e i s e i n akute 
krisenhafte Exazerbationen der Krankhe i t sb i lde r u n d 
i n ih ren chronischen Verlauf, dies auch unter B e r ü c k s i c h ­
t i g u n g per ipher-neurologischer S y m p t o m e . D i e B e ­
r ü h r u n g des psychiatr isch-internist ischen Grenzgebie­
tes ist dabei n i ch t zu umgehen , was die dr ingende 
W i c h t i g k e i t gemeinsamer konsularischer B e t r e u u n g 
dieser Pat ienten unterstreicht . 

* Das in den ersten beiden Auflagen von H.SACJK U . 
J . F . K O I . L bearbeitete Kapitel „ Innersekre tor ische Krank-
hcitsbilder und Nervensystem" wurde dem vorliegenden 
Abschnitt mi t freundlicher Genehmigung der Autoren 
auszugsweise zugrunde gelegt. 

S c h i l d d r ü s e 

Hyperthyreose 

G r u n d s ä t z l i c h w e r d e n z w e i F o r m e n der S c h i l d d r ü ­
s e n ü b e r f u n k t i o n u n t e r s c h i e d e n 2 6 1 , der M o r b u s B A S E ­
D O W u n d das au tonome A d e n o m ( P L U M M E R ' S 
disease). B e i m Morbus Basedow f inden sich i m t y p i ­
schen Fal l eine schwir rende St ruma, die Ze ichen der 
I n t o x i k a t i o n m i t S c h i l d d r ü s e n h o r m o n e n u n d der 
E x o p h t h a l m u s , w o b e i die E r k r a n k u n g vie l le ich t 
d u r c h einen h u m o r a l e n Faktor des Plasmas un te rha l ­
ten w i r d ( L A T S ) . B e i m autonomen Adenom handel t es 
sich dagegen u m ein der h y p o p h y s ä r e n R e g u l a t i o n 
en tkommenes , s e l b s t ä n d i g S c h i l d d r ü s e n h o r m o n se-
zernierendes A d e n o m , das szint igraphisch nachge­
wiesen w i r d . B e i beiden F o r m e n der S c h i l d d r ü s e n ­
ü b e r f u n k t i o n kann es z u m A u f t r e t e n der g e f ü r c h t e t e n 
Basedow-Krise k o m m e n . F R I E D R I C H v o n M Ü L L E R 

hat 1 8 8 3 die thyreo tox ische Kr ise als eine akute zere­
brale V e r l a u f s f o r m der S c h i l d d r ü s e n ü b e r f u n k t i o n be­
schrieben. Diese StofFwcchselkrise ist gekennzeichnet 
d u r c h eine zunehmende Adynamic m i t den Ze ichen 
der Bulbar paralyse (verwaschene Sprache, V e r s c h l u k -
k e n ( D D : myasthenisches S y n d r o m ) , Tachyka rd i e 
oder T a c h y a r r h y t h m i a , Inappetenz, O b e r b a u c h ­
beschwerden m i t Erbrechen oder D u r c h f ä l l e n , 
Tempera turans t ieg unter U m s t ä n d e n a u f ü b e r 4 0 ° C 
u n d s ch l i eß l i ch d u r c h akute zerebrale Symptome. I m 
englischen Sprachgebiet h e i ß t das B a s e d o w k o m a 
auch treffend „ t h y r o i d s t o r m " . - I m Anfangss tadiuni 
k a n n eine Landry-Paralyse differentialdiagnostisch 
an eine B A S E D O W - K r i s e denken lassen. I n e inem Fall 
v o n Schwangerschaftspolyneuri t is w u r d e n w i r erst 
d u r c h die i n den V o r d e r g r u n d tretende A t e m l ä h ­
m u n g (Phrenikusparese) a u f die r i ch t ige Diagnose 
gebracht . 

Die difTcreiitialdiagnostischen Schwierigkeiten zeigt auch 
die Krankengeschichte einer 51jährigen Gastwirtsfrau, die 
in eine ncurochirurgischc K l i n i k eingewiesen wurde, da 
sie verwi r r t war und einen taumelnden Gang zeigte und 
man deshalb an einen H i rn tumor dachte. Bei zunehmen­
der Gangunsicherheit, verwaschener Sprache und einem 
psychotisch-deliranten Zustandsbild vermutete man dann 
ein Alkoholcntzugsdelir - die Patientin verlangte unter 
anderem, ständig nach Bier. So kam die Patientin in eine 
Nervenkl in ik . Das neurologische Zustandsbild war mi t 
Adynamic und schwach auslösbaren Reflexen uncharak­
teristisch. Internistischerseits dachte man wegen einer 
hochgradigen Tachykardie und eines Systolikums an eine 
Endokarditis. Nach einer beiderseitigen Karotisangiogra­
phie m i t jodhalt igem Kontrastmittel kam es zu einer leich­
ten Besserung! 
Bei nochmaliger sorgfäl t iger Erhebung der Anamnese 
stellte sich heraus, daß die Patientin seit 2 Jahren an den 
Symptomen einer Thyrcotoxikose l i t t und eine drohende 
BASEDOW-Krise mi t thyreotoxischer Enzephalopathie 
vorlag. Der Hausarzt der Patientin war von der Diagnose 
nicht überrascht . Er hatte vorher schon zur Operation ge­
raten, war als guter Freund des Hauses m i t seiner Ansicht 
jedoch nicht durchgedrungen. 
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Das akut leben she droh liehe B i l d des B a s e d o w - K o m a s 
l aß t meist w e n i g Z e i t , a u f beweisende L a b o r a t o ­
r iumsuntersuchungen zu w a r t e n . O h n e Z w e i f e l han­
delt es sich b e i m B A S E D O W - K o m a j edoch u m eine 
Thyroxitivergifiung u n d n i ch t , w i e f r ü h e r a n g e n o m ­
men, u m ein T h y r o x i n e n t z u g s k o m a . - B e i der B A S E -

D O w - K r i s e nach St rumaresekt ion k o m m t es in fo lge 
der S t ä g i g e n Plasmahalbwertszci t des T h y r o x i n s u n d 
der Latenzzeit einiger b io logischer T h y r o x i n c f r e k t c 
unter U m s t ä n d e n erst 2 Tage nach der O p e r a t i o n zur 
E n t w i c k l u n g der Kr ise . D i e S c h i l d d r ü s e n h o r m o n ­
spiegel i m B l u t s ind, nach den P B 1 2 7 1 - W e r t c n zu 
ur te i len , fast i m m e r e r h ö h t , al lerdings n i c h t i m m e r 
exzessiv h o c h 2 6 1 . U n t e r B e r ü c k s i c h t i g u n g der 
P la smapro te inb indung der S c h i l d d r ü s e n h o r m o n e 
d u r c h B e s t i m m u n g des sogenannten freien T r i j o d ­
thy ron ins ( T 3 ) w i r d sich j edoch k a u m e in B A S E D O W -
K o m a f inden lassen, bei d e m n i c h t e r h ö h t e Sch i ld ­
d r ü s e n h o r m o n s p i e g e l vo r l i egen . So entscheidend die 
schnelle klinische Diagnose ist, so w i c h t i g ist die sofor­
t ige intensive Therapie, die heute i n t ä g l i c h e r parente­
raler Z u f u h r v o n bis zu 200 m g Favistan u n d bis zu 5 
A m p u l l e n E n d o j o d i n , v o n K o r t i k o i d e n u n d Bc ta rc -
zcp torcnb lockern , sowie i n F lüs s igke i t s - , E l e k t r o l y t ­
subs t i tu t ion ( K a l i u m ! ) u n d eventueller H i b e r n a t i o n 
besteht. B e i 17 i n den letzten Jahren beobachteten 
thyreo tox ischen Kr i s en lag die Letalität t r o t z i n t e n ­
siver B e h a n d l u n g i m m e r n o c h u m 3 0 % . 
W i c h t i g ist die Beach tung kl in ischer Ze ichen , die fü r 
eine drohende thyreo tox ische Krise sprechen. I m 
S tad ium dieser Präkrise ist der rasche Wechsel zwischen 
motorischer Unruhe u n d fliiclitigei} Verwirrtheitszu­
ständen u n d Z u s t ä n d e n v o n Apathie oder ausge­
p r ä g t e r Adynamic charakterist isch. A u c h die b u l b ä r e 
Sprache (Tab . 2-17) ist e in A l a r m s y m p t o m . B e i V e r ­
lauf sbeobachtungen des EEG k ö n n e n unspezifische 
V e r ä n d e r u n g e n , w i e das Auf t r e t en langsamer R h y t h ­
m e n 1 8 9 ' 3 2 2 einen H i n w e i s a u f eine zerebrale M i t b e ­
t e i l i g u n g an der T h y r c o t o x i k o s e geben ( A b b . 2-198) . 
Bei dem 54jährigen Feinmechaniker S. L . zeigten sich 
schwere Allgemein Veränderungen mir Frequenzverlangsamung 
(Beobachtung mi t A . KOLLMANNSBERGER) . Der Patient 
wurde unter dem Verdacht auf einen Herzinfarkt einge­
wiesen. Es stellte sich heraus, daß er an einer schweren 
Thyrcotoxikose m i t Koronarinsuffizienz l i t t . Nach den 
Angaben der Ehefrau bestanden seit einem halben Jahr ge­
legentliche Verwir r the i t szus tände und eine ausgespro­
chene Unruhe. Die Thyrcotoxikose wurde durch einen be­
schleunigten Radiojodumsatz i n der Schilddrüse und eine 
E r h ö h u n g des P B 1 2 7 I auf 11,0/ /g% bewiesen. Einen Tag 
nach der Radiojodtherapie kam es zu einer Exazcrbation 
der Thyrcotoxikose i m Sinne einer BASEDOW-Kr i se . Es 
bestanden eine verwaschene, bu lbäre Sprache, eine extreme 
Adynamic, Exsikkose und Desorientiertheit. Phasen mo­
torischer Unruhe wechselten rasch m i t apathischen Z u ­
ständen. Daneben bestanden Tachykardie und Durch­
f ä l l e 3 2 2 . 

Durch Behandlung m i t Endojodin, Favistan und Predniso­
lon wurde die Krise beherrscht. Das 4 Monate nach der 
BASEDOW-Krise abgeleitete EEG war wieder normal (Abb. 
2-198 b ) : j 2 2 . 

T a b e l l e 2 - 1 7 . S t i m m s t ö r u n g e n als m ö g l i c h e L e i t ­
s y m p t o m e e n d o k r i n e r E r k r a n k u n g e n , n a c h H. Bauer 

M e n s e s : 
H y p e r ä m i e der S t i m m l i p p e n ( S ä n g e r i n n e n i n d i s p o s i ­
t i o n ) 

G r a v i d i t ä t : 
t i e fe re S t i m m e ( L a r y n g o p a t h i a g r a v i d a r u m . R ü c k b i l ­
d u n g p o s t p a r t u m ) 

P u b e r t ä t : 
S t i m m w e c h s e l ( M u t a t i o n bei M ä n n e r n u n d F r a u e n ) , 
v e r s c h i e d e n e S t ö r u n g e n ( a u s b l e i b e n d e , v o r z e i t i g e 
u n d v e r z ö g e r t e P u b e r t ä t ) 

A n d r o g e n e , a n a b o l e S t e r o i d e : 
V i r i l i s i e r u n g (be i F r a u e n b l e i b e n d t i e fe re S t i m m e ) , 
W a r n u n g v o r A n w e n d u n g be i s t i m m a b h ä n g i g e n b e ­
r u f s t ä t i g e n F r a u e n 

A k r o m e g a l i e : 
V e r g r ö ß e r u n g des K e h l k o p f e s - t ie fe , h o h l e , p l u m p e 
S t i m m e 

H V L - I n s u f f i z i e n z : 
P h o n a s t h e n i e ( E r m ü d b a r k e i t ) 

M o r b u s Addison: 
P h o n a s t h e n i e 

H y p e r t h y r e o s e : 
s c h w a c h e , n e r v ö s e , z i t t r i g e , e r m ü d b a r e S t i m m e , 
m y o p a t h i s c h - b u l b ä r e S p r a c h e be i Basedow-Koma 

M y x ö d e m : 
r a u h e , k r ä c h z e n d e , t i e fe S t i m m e , A u s d r u c k s a r m u t , 
l a n g s a m e S p r a c h e 

H y p e r p a r a t h y r e o i d i s m u s : 
P h o n a s t h e n i e 

Die auslösenden Ursachen der thyreotoxischen Krise sind 
recht unterschiedlich. W i r sahen in den letzten Jahren 
BASEDOVV-Kriscn nach diagnostischen Tr i jodthyroninga-
ben und TSFI-Testen, nach Radiojodtherapie bei Morbus 
B A S E D O W oder autonomem Adenom, nach Flüssigkcits-
vcrlusten bei Erbrechen oder Durchfallen, nach extra-
thyrcoidalen Operationen (Appendektomie, Z w c i d r i t t e l -
resektion des Magens) und nur in 2 Fällen nach Struma­
resektion wegen Schi lddrüsenübcrfunkt ion. V o r einer 
Strumarcscktion zur Behandlung der Schi lddrüsenübcr ­
funktion m u ß heute mi t thyreostatischen Medihainenten eine 
Euthyrcosc erzielt werden. Die alleinige Plummerung ist 
nicht ausreichend. Eine thyreostatische Vor - und vor allem 
Nachbehandlung ist auch bei Radiojodtherapie von 
schweren Thyreotoxikosefallen angebracht. 

A k u t e Psychosen i m Sinne der s y m p t o m a t i s c h e n 
P s y c h o s e n k o m m e n nach B L E U L E R 3 0 ' 3 1 bei le ichten 
Hyper thy reosen n u r selten v o r , w ä h r e n d sie bei K r i ­
sen oder bei P r ä k r i s c n sehr h ä u f i g sind. Z w i s c h e n der 
Schwerc der thyreo toxischen Krise u n d d e m A u s ­
m a ß der psychischen S t ö r u n g besteht aber ke ine d i ­
rekte Bez iehung. Es f inden sich ü b e r w i e g e n d „ t o ­
xische E r s c h ö p f u n g s p s y c h o s e n " , ferner akut deliratitc 



Sch. L 4 53 J. 16.3.66 

A b b . 2 - 1 9 8 . E E G - V e r ä n d e r u n g e n be i 
s c h w e r e r T h y r e o t o x i k o s e m i t K o r o n a r i n ­
s u f f i z i e n z u n d V e r w i r r t h e i t s z u s t ä n d e n . 

a ) S c h w e r e A l l g e m e i n v e r ä n d e r u n g m i t 
V e r l a n g s a m u n g b is in d e n D e l t a b e r e i c h 
b ) N o r m a l i s i e r u n g 4 M o n a t e n a c h e r f o l g ­
re i cher B e h a n d l u n g der T h y r e o t o x i k o s e . 
(aus Schwarz, K., P. C. Scriba: V e r h . d t s c h . 
Ges. i n n . M e d . 7 2 [ 1 9 6 6 ] 2 3 8 ) . 
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Zustaudsbiider u n d n u r selten manisch-depressive oder 
halluzinatorische Psychosen sowie katatone B i l d e r . 
W ä h r e n d bei der chronischen T h y r e o t o x i k o s e Psy­
chosen u n d zerebrale K r a m p f a n f ä l l e also selten sind, 
f indet sich m i t g r o ß e r R e g e l m ä ß i g k e i t i n diesen Fä l l en 
ein „endokrines" Psychosyndrom. N a c h B L E U ­

L E R 3 0 s ind innere Spannung, „ d i e sich hastig, u n g e o r d ­
net u n d w e n i g p r o d u k t i v m i t e r h ö h t e r E r m ü d b a r k e i t 
e n t l ä d t " , ferner Verstinunbarkeit u n d Konzentrations­

schwäche charakteristisch. Besonders typ isch ist auch 
e in ü b e r m ä ß i g e r Bewegungsdrang , e in Bewegungs­

überfluß u n d eine motor i sche U n r u h e . A n d e r e Pa­
t ienten fallen d u r c h G l e i c h g ü l t i g k e i t , Pas s iv i t ä t oder 
Läss igke i t auf. I m Gegensatz zu eu thyreo ten Pat ien­
ten m i t a u s g e p r ä g t e r vegetat iver L a b i l i t ä t ist bei der 
T h y r e o t o x i k o s e h ä u f i g eher eine Diss imula t ions ten­
denz festzustellen. 

D i e Diagnose der Schilddrüsenüberfunktion e r forder t die 
Zusammenarbe i t v o n N u k l e a r m e d i z i n e n ! u n d In t e r ­
nisten. D e r Nachwei s e r fo lg t d u r c h M e t h o d e n , die 
den S c h i l d d r ü s e n h o r m o n s p i e g e l i m B l u t charak te r i ­
sieren, w i e die B e s t i m m u n g des p ro te ingebundenen 
Jods ( P B 1 2 7 I ) u n d der P r o t c i n b i n d u n g s v c r h ä l t n i s s c 
der S c h i l d d r ü s c n h o r m o n e ( T 3 - i n - v i t r o - T c s t ) , we lche 
nur i n h ö c h s t e n s 5 % der Fäl le v o n S c h i l d d r ü s e n ü b e r ­
f u n k t i o n keine e r h ö h t e n W e r t e zeigen. 
E i n beschleunigter Radiojodumsatz w i r d ebenfalls n u r i n 
e twa 5 % der Fä l le v o n S c h i l d d r ü s c n ü b c r f u n k t i o n 
v e r m i ß t . E r h ö h t e s P B 1 2 7 I oder beschleunigter 
Rad io jodumsa tz f i nden sich j edoch auch bei einer 
Re ihe anderer Z u s t ä n d e , w i e z . B . nach K o n t r a s t m i t -
telgabc oder Ö s t r o g c n b e h a n d l t i ng b z w . bei ve rk le ine r ­
t e m H o r m o n j o d p o o l u n d bei cu thyreo te r endokr ine r 
O p h t h a l m o p a t h y . Daher sind diese Ver fah ren n u r 
bei s innvol ler K o m b i n a t i o n 1 5 0 beweisend. 

B e i 6 0 - 9 0 % der chronischen Hyper thyreosen be­
steht eine a u s g e p r ä g t e A d y n a m i c Diese kann in 
schweren Fä l l en den Patienten h i n d e r n , das Bet t zu 
verlassen, u n d f ü h r t i m Falle der B A S E D O W - K rise zu 
der e r w ä h n t e n m y o p a t h i s c h - b u l b ä r c n Sprache. I m 
M u s k e l w i r d v e r m i n d e r t Kreat inphosphat gebi ldet ; 
u r s ä c h l i c h k ö n n t e ferner die i n t r a z e l l u l ä r e K a l i u m v e r ­
a r m u n g , w i e sie d u r c h V e r m i n d e r u n g des austausch­
baren K a l i u m s 2 9 7 bei der Hyper thyreose nachgewie­
sen ist, eine R o l l e spielen. Diffcrent ialdiagnost isch 
m u ß eine Myasthenia gravis, die auch gleichzei t ig 
m i t einer Hyper thyreose vo r l i egen kann , ausgeschlos­
sen w e r d e n (Rc i ze l ck t romyograph i e ) . Periodische 
Lähmungen w e r d e n i n Europa bei der T h y r c o ­
toxikose selten gesehen. I n Japan s ind sie dagegen 
h ä u f i g e r 2 2 2 u n d weisen Beziehungen zu der k o h l e n -
hydra t induz ie rbaren h y p o k a l i ä m i s c h e n paroxysma­
len L ä h m u n g auf. 

Bei dem 49jährigen Patienten E. L. kam es i m Zusammen­
hang mi t einer Hyperthyreose zu mehreren schweren 
hypokal iämischen paroxysmalen L ä h m u n g e n . Nach Be­
seitigung der Hyperthyreose sistierten diese L ä h m u n g s ­
attacken. 

Besondere diftercntialdiagnostische Schwie r igke i t en 
bietet n i ch t selten die endokrine Ophthalmopathie. 
Es ist bis heute n ich t sicher g e k l ä r t , ob der h y p o p h y ­
säre „ c x o p h t h a l m u s p r o d u z i e r c n d e F a k t o r " (EPF) 
oder der fü r die Pathogenese der S c h i l d d r ü s c n ü b c r ­
f u n k t i o n bei M o r b u s B A S E D O W w i c h t i g e 2 2 3 „ l o n g 
ac t ing t h y r o i d s t i m u l a t o r " ( L A T S , ein G a m m a ­
g l o b u l i n , I g G ) fü r die endokr ine O p h t h a l m o p a t h i e 
v e r a n t w o r t l i c h sind oder ob beide Fak toren eine 
R o l l e spielen. F ü r die Bedeu tung des EPF spr icht die 
h ä u f i g zu beobachtende Verschlechterung einer 
O p h t h a l m o p a t h i e nach Besei t igung der S c h i l d d r ü -

Abb. 2 - 1 9 9 . A k r o m e g a l e r 4 9 j ä h r i -
ger M a n n v o r u n d n a c h Y t t r i u m - 9 0 -
I m p l a n t a t i o n : m e d i k a m e n t ö s e A u s ­
l ö s u n g e ines M o r b u s Basedow. 

a) A k r o m e g a l e Faz ies v o r de r Y t ­
t r i u m - 9 0 - I m p l a n t a t i o n . 
b ) M o r b u s Basedow m i t S t r u m a 
u n d E x o p h t h a l m u s ( e n d o k r i n e 
O p h t h a l m o p a t h i e ) n a c h H y p o p h y ­
sen v o r d e r l a p p e n a u s s c h a l t u n g m i t ­
te ls Y t t r i u m - 9 0 - I m p l a n t a t i o n , 
( aus Sen warz, K..P.C. Scriba / M e d . 
K ü n . 6 4 [ 1 9 6 9 ] 4 6 9 ) . 
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senüberfunktion durch. Strumarcscktion, Radiojod­
therapie oder antithyreoidalc Behandlung. Aus die­
sem Grund wird nach, diesen therapeutischen Maß­
nahmen ja auch zusätzlich Schilddrüsenhormon in 
kleinen Mengen gegeben. Andererseits gibt es eine 
ganze Reihe von Beobachtungen von Basedow-Fällen 
mit endokriner Ophthalmopathie, die nach Hypo-
physektomie 5 4 auftraten. 

W i r sahen einen 49jährigen Patienten, der nach Y t t r i u m -
90-Implantat ion wegen einer Akromcgal ic eine substitu­
t ionsbedür f t ige sekundäre Nebeiinicrcnrindeninsuffizienz 
und einen sekundären Hypogonad i sms entwickelte. 7 
Monate nach der Yt t r ium-90-Implanta t ion bekam der 
Patient einen typischen Morbus B A S E D O W m i t schwirren­
der Struma und Exophthalmus (Abb. 2-199b). Der T S H -
und der EPF-Nachweis waren negativ, der L A T S - N a c h -
vveis m i t + 280% positiv (Priv.-Doz. D r . A . HORSTER, 
D ü s s e l d o r f ) . W e g e n der Schi lddrüsenüberfunkt ion wurde 
eine Strumarcscktion du rchge füh r t . 

Wichtig ist, daß der endokrine Exophthalmus einseitig 
beginnen und bleiben kann. Gelegentlich beobachtet 
man später eine Ophthalmopathie der Gegenseite bei 
Rückbildung der Augenzeichen auf der zuerst befal­
lenen Seite. Die einseitige oder doppelseitige Oph­
thalmopathie kann das Initialsymptom einer sich evtl. 
erst Monate später dazu gesellenden Schilddrüsen-
Überfunktion sein. Manche Patienten mit endokriner 
Ophthalmopathie, die primär euthyreot sind, be­
kommen jedoch nie eine Hyperthyreose. Zusammen 
mit der endokrinen Ophthalmopathie findet sich 
gelegentlich das sogenannte zirkumskripte Myxödem 
und selten eine Ostcoarthropathia hypertrophicans 
(E.M.O.-Syndrom 4 8 ) . 

Abb. 2-200 zeigt einen 64jährigen Mann, bei dem wegen 
eines linksseitigen Exophthalmus der linke Sinus maxil la-
ris operativ revidiert wurde. Anfängl ich war der Patient 
euthyreot und hatte einen beschleunigten Rad io jodum­
satz, der durch Tr i jod thyron in nicht zu supprimieren war. 
Später entwickelte er einen typischen Morbus B A S E D O W . 
Nach Beseitigung der Schi lddrüsenüberfunkt ion durch 

A b b . 2 - 2 0 0 . E inse i t i ge r e n d o k r i n e r , n o c h e u t h y r e o t e r 
E x o p h t h a l m u s be i e i n e m 6 4 j ä h r i g e n M a n n . 

Radiojodtherapie bekam er später einen übe rwiegend 
rechtsseitigen Exophthalmus. 

DifFerentialdiagnostische Schwierigkeiten treten auf, 
wenn die endokrine Ophthalmopathie initial zu Dop­
pelbildern führt. Diese Doppelbilder können Kopf­
schmerzen verursachen und entstehen nicht neurogen, 
sondern durch myogene Augenmuskelparesen infolge 
okulärer Myopathie (s. S. 867). Sie können, viel­
leicht mit einem mäßigen beiderseitigen Lidödem 
kombiniert, den übrigen Zeichen der endokrinen 
Ophthalmopathie, insbesondere der Protrusio bulbi, 
der Konjunktivitis und der Lidretraktion, voraus­
eilen. 

A b b . 2 - 2 0 1 . I n t e r m i t t i e r e n d e r E x o p h t h a l ­
m u s be i H ä m a n g i o m der l i n k e n O r b i t a . 

a ) U n a u f f ä l l i g e A u g e n v o r P r o v o k a t i o n s ­
tes t . 

b ) L i n k s s e i t i g e r E x o p h t h a l m u s n a c h P r o ­
v o k a t i o n d u r c h B ü c k e n u n d Pressen . 
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A b b . 2-201 zeigt einen intermittierenden E x o p h t h a l ­
mus info lge H ä m a n g i o m s der l i n k e n O r b i t a , w i e er 
heute a m sichersten d u r c h eine orbi ta le Venograph i e 
nachgewiesen w i r d . D e r in t e rmi t t i e r ende E x o p h t h a l ­
mus ist d u r c h B ü c k e n u n d Pressen provoz ie rbar . A b ­
gegrenzt w e r d e n m u ß ferner der pulsierende E x o p h ­
thalmus ( G e f ä ß g e r ä u s c h e ) u n d der Exoph tha lmus bei 

A b b 2 - 2 0 2 . D o p p e l s e i t i g e r E x o p h t h a l m u s m i t a l l e r g i ­
s c h e m L i d ö d e m u n d A u g e n m u s k e l p a r e s e n be i S e r u m ­
k r a n k h e i t ( T e t a n u s s e r u m ) . 

A b b . 2 - 2 0 3 . E inse i t i ge r E x o p h t h a l m u s l i nks m i t L i d ­
ö d e m u n d V e r l a g e r u n g des B u l b u s n a c h u n t e n be i T r ä ­
n e n d r ü s e n k a r z i n o m ( A c h s e n a b w e i c h u n g d e s B u l b u s 
m i t D o p p e l s e h e n ) . 

Siuuscavernosus-Throndwse. I n seltenen Fäl len k a n n ein 
allergisches Ödem einen Exophtha lmus bedingen ( A b b . 
2-202) oder ein Pseudotumor orbitae vor l iegen . 
Besonders w i c h t i g ist bei einseit igem Exoph tha lmus 
der A u s s c h l u ß eines retrobulbären raumfordern-
den T u m o r s ( A b b . 2-203) . Doppe lb i l de r u n d L i d ­
ö d e m k ö n n e n hier m i t der Prot rus io b u l b i k o m b i n i e r t 
sein. Eine Ach sen ab weichung des Bulbus ist dabei e in 
besonderes Ala rmze ichen . 

Abb. 2-203 zeigt den 36jährigen Patienten Z . F., der we­
gen eines Kropfes mi t Stridor operiert werden m u ß t e . 
Sein linksseitiger Exophthalmus wurde zunächst für endo­
krin bedingt gehalten. Später wurde auf Grund einer i n 
der Schädelübersichtsaufnahme fehlenden Linea i n n o m i -
nata (vgl. Abb. 2-214) die Orbita revidiert und ein T r ä n e n ­
drüsenkarz inom gefunden. 

Der n ich t i m m e r f e in sch läg ige B A S E D O W - T r e m o r 
w i r d k a u m m i t anderen neurologisch verursachten 
Tremorarten verwechselt . Al le rd ings ist der B A S E -

D O w - T r c m o r ebenso w i e andere vegetative Symptome 
( S c h w e i ß n e i g u n g , N e r v o s i t ä t , H e r z k l o p f e n usw.) 
b e i m M o r b u s B A S E D O W zwar h ä u f i g , aber n u r v o n 
sehr b e s c h r ä n k t e r diagnostischer W e r t i g k e i t . D i e v e ­
getat iven S y m p t o m e w e r d e n z . B . bei Patienten m i t 
blander Struma m i t g r o ß e r R e g e l m ä ß i g k e i t ge fun­
den. 

D e r chronische Alkoholismus m i t w a r m e r H a u t , 
Gewichtsabnahme, D u r c h f ä l l e n , T r e m o r u n d v e r ­
schiedenen vegeta t iven S y m p t o m e n l ä ß t d i f fe ren t ia l ­
diagnostisch of t an eine Hyper thyreose denken . -
Gelegent l ich m u ß b e i m Parkinsonismus eine H y ­
perthyreose ausgeschlossen werden . 
W i c h t i g e r als die H ä u f i g k e i t eines S y m p t o m s be i der 
Hyper thyreose ist seine diagnostische B e d e u t u n g , 
welche m a n a m besten m i t e inem diagnostischen Punkt­
system < 2 Ü 5 ' 3 2 3 > 3 2 4 e r f aß t . D i e re in kl inische Diagnose 
einer S c h i l d d r ü s e n ü b e r f u n k t i o n b le ib t j edoch i m m e r 
eine Verdachtsdiagnose u n d m u ß d u r c h die e r w ä h n t e n 
Labora to r iumsmethoden gesichert werden . 

S child drüse\lunter funkt ion 

Bei der krisenhaften Exazerbat ion des chronischen 
M y x ö d e m s , d e m sogenannten Myxödemkoma, f i n ­
den sich neben Bewußtseinsstörungen Hypothermie, ex ­
t reme Bradykardie u n d Hypoventilation. Pa thogene­
tisch ist das K o m a eine Resultante der Stof twechsel -
ver langsamung u n d H y p o t h e r m i e , der v e r m i n d e r t e n 
zerebralen Z i r k u l a t i o n als Folge der B r a d y k a r d i e u n d 
H y p o t o n i e , der H y p e r k a p n i e u n d wei terer F a k t o r e n . 
So f indet m a n b e i m M y x ö d e m k o m a z . B . z i e m l i c h 
r e g e l m ä ß i g eine H y p o n a t r i ä m i e , welche m i t einer 
ev t l . h i n z u k o m m e n d e n O l i g u r i e die Ents tehung des 
b e i m t ö d l i c h ver laufenden M y x ö d e m k o m a beschrie­
benen Hirnödems b e g ü n s t i g e n kann . D i e Prognose des 
M y x ö d e m k o m a s ist schlecht; 8 0 % v o n 51 i n der e n g ­
lischen L i t e r a t u r 3 2 2 e r w ä h n t e n Fäl le ü b e r l e b t e n 
n ich t . 
Exogene symptomatische Psychosen w e r d e n be i 
M y x ö d e m k r a n k e n aller Schweregrade beobachtet . 
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A b b . 2 - 2 0 4 . M y x ö d e m n a c h 
i m m u n t h y r e o i d i t i s v o r ( a ) 
u n d n a c h ( b ) T r i j o d t h y r o ­
n i n - B e h a n d l u n g . 3 6 j ä h r ige r 
M a n n m i t e i n e r v o m e n d o ­
k r i n e n K r a n k h e i t s b i l d u n a b ­
h ä n g i g e n e n d o g e n e n m a n i ­
s c h e n P s y c h o s e . 

Diffcrentialdiagnostischc Schwierigkeiten machte ein 3 6 -
jähr ige r Mann , der wegen einer schizoiden (?) Psychose 
und eines M y x ö d e m s in psychiatrischer Beobachtung 
stand (Abb. 2 - 2 0 4 ) . Psychiatrischerseits wurde zunächst 
an das Vorl iegen einer symptomatischen exogenen agi­
tierten Psychose gedacht, wofü r auch die R ü c k b i l d u n g 
der Psychose unter der Tri jodthyroninbehandlung (Abb. 
2 - 2 0 4 b ) sprach. 
Der Patient war aggressiv; es gelang i h m u.a., den Leiter 
einer psychiatrischen Anstalt in die für ihn vorgesehene 
Gummizcllc einzusperren und selbst zu entkommen. I n ­
zwischen ist der Mann trotz laufender Substitutionsbc-
handlung wiederholt wegen seiner Psychose in Anstalts­
behandlung gekommen, da er wegen seiner Aggressivi tät 
für seine Umgebung nicht ganz ungefähr l ich ist. Hier 
m u ß t e die Diagnose revidiert werden, es handelt sich w o h l 
doch um eine endogene manische Psychose bei gleichzei­
t ig bestehendem M y x ö d e m , wobei interessant ist, daß die­
ses „ id iopa th i sche" M y x ö d e m m i t exzessiv hohen A n t i -
körperti tern. gegen Thyreoglobul in einhergeht ( T R C -
TcNt 1 : 2 5 0 0 0 0 ) , so daß als Ursache des M y x ö d e m s eine 
Schi lddrüsenatrophie nach Immunthyreoiditis angenommen 
werden kann. 

Psychotische Zustandsbilder , aber auch zerebrale 
Krampfanfälle w u r d e n b e i m pos topera t iven M y x ­
ö d e m f r ü h e r h ä u f i g e r beobachtet. O b w o h l m a n seit 
langem besser a u f eine Schonung der E p i t h e l k ö r p e r -
chen bei der St rumaresekt ion achtet, m u ß d i f fe ren-
tialdiagnostisch bei s t r u m i p r i v e m M y x ö d e m u n d 
K r a m p f a n f ä l l e n auch an eine gleichzei t ige latente 
oder manifeste Tetania parathyreopriva gedacht 
werden . 

Das Elektroenzephalogramm zeigt bei unkomplizierter 
Hypothyreose gelegentlich eine Verlangsamung des i m 
übrigen oft sehr rege lmäßigen Grundrhythmus sowie sel­
ten langsame Wel len mi t g roßer Ampli tude . Das EEG 

kann sich unter Substitutionsbehandlung mi t Schi lddrü­
senhormonen bessern. 
Der Liquor cerebrospinalis zeigt beim M y x ö d e m in über 
9 0 % der Fälle eine Eiweißvermehrung, in Einzelfällen bis 
auf 3 0 0 m g % , wobei eine Zunahme der Gammaglobuline 
elektrophoretisch nachweisbar sein kann. 
Hypercholesterinä'mie und Neigung zur Arteriosklerose be­
günst igen be im M y x ö d e m das Entstehen von neurologi­
schen zerebralen H e r d s y m p t o m e n 1 1 5 . Unter den 
h e r d f ö r m i g e n neurologischen Ausfällen beim M y x ö d e m 
sind auch zerebellarc Symptome anzuführen, welche m i t 
Dysarthrie, Intcntionstremor, Dysdiadochokincsc und 
Nystagmus einhergehen k ö n n e n . Die zerebrale Gcfäß-
sklerose des M y x ö d e m k r a n k e n geht dabei meist mi t nied­
rigen Blutdruck werten einher. - Es ist sowohl beim 
M y x ö d e m k o m a als auch bei zerebralen Krampfanfallen 
nicht ganz einfach, die pathogenetische Bedeutung zere­
braler Ge fäßkompl ika t i onen von der des veränder ten zere­
bralen Stoffwechsels zu trennen. Aus Untersuchungen von 
G O T T S T E I N 1 3 0 ist bekannt, daß die Hirndurchblutung und 
der zerebrale Glukose- und Sauerstoffverbrauch beim 
M y x ö d e m herabgesetzt sind. Es ist gut vorstellbar, daß der 
reduzierte zerebrale Stoffwechsel und die verminderte zere­
brale Durchblutung beim M y x ö d e m k r a n k e n durch die 
gleichzeitig bestehende Bradykardie und Hypotonie poten­
ziert werden und so zu Herdsymptomen und i m schl imm­
sten Fall auch zum. M y x ö d e m k o m a m i t seinen katastro­
phalen Folgen füh ren k ö n n e n . 

Das Eingehen a u f die psychischen Beschwerden i m 
Sinne des „endokrinen" Psychosyndroms ist f ü r 
den behandelnden A r z t eines M y x ö d e m k r a n k e n 
w i c h t i g , da die psychische R e t a r d a t i o n b e i m M y x ­
ö d e m v o n v i e l en K r a n k e n i m B e g i n n ihres Leidens 
n o c h b e w u ß t e m p f u n d e n w i r d . D i e K r a n k e n le iden 
unter subjek t iver u n d ob jek t ive r Verlangsamung, 

Konzentrations- u n d Antriebsschwäche sowie Ermüdbar-
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keit und S c h l a f b e d ü r f n i s 3 1 ' . Eine ausreichende Subst i -
tu t ionsbehandlung ist aus diesen G r ü n d e n u n d n i c h t 
nu r wegen der ü b r i g e n somatischen Erscheinungen 
des M y x ö d e m s , w i e H y p e r c h o l e s t e r i n ä m i e , A r t e r i o ­
sklerose, Koronar insuf f iz ienz , Obs t i pa t i on , t rockene 
rauhe H a u t , A n ä m i e usw., unbed ing t e r fo rde r l i ch . 
Diffcrent ialdiagnost ischc Schwie r igke i t en a u f i n t e r ­
nist ischem Gebiet k ö n n e n sich g e g e n ü b e r der P e r n i ­
ziosa ergeben, da bei der S c h i l d d r ü s c n u n t c r f u n k t i o n 
n ich t n u r hypop la s t i s ch -no rmochrome A n ä m i e n , 
welche sich nach S c h i l d d r ü s c n h o r m o n g a b e bessern, 
u n d h y p o c h r o m e E i s c n m a n g c l a n ä m i e n ( A n a z i d i t ä t ) , 
sondern auch hypercliroine Anämien, die a u f eine V i t ­
a m i n - B l 2 - B c h a n d l n n g ansprechen, v o r k o m m e n . D i f ­
ferentialdiagnostisch ist ferner e in nephrotisches 
S y n d r o m a u s z u s c h l i e ß e n , bei w e l c h e m m a n er­
n iedr ig te P B 1 2 T - W c r t c in fo lge der massiven P r o t e i n ­
urie f indet , da auch b e i m M y x ö d e m A l b u m i n u r i e n 
beobachtet w e r d e n . 

Die diagnostischen Methoden zur Beurteilung der Schild­
drüsenfunkt ion können bei der Schi lddrüsenuntcr funk-
t ion i m Stich lassen. Die P B 1 2 7 I - W e r t e und das soge­
nannte freie Tr i jod thyronin (R- in-v i t ro -Tcs t ) sind nicht 
in allen Fällen von M y x ö d e m erniedrigt 3 2 4 . Auch der 
Radiojodspeicherungstest zeigt keineswegs immer die 
„ typ i schen" niedrigen Speicherungswerte. So miß t man 
den Untersuchungsmethoden, die die periphere W i r k u n g 
der Sch i ldd rüsenhormone erfassen, weiterhin Bedeutung 
zu. Das gi l t für die einfache Bestimmung des Cholesterin­
spiegels, wobei eine Hypercholes te r inämie für sich allein 
natürl ich auch wieder nicht beweisend ist. Das gil t auch 
für den verlangsamtet} Ac'nillessehnenreficx,™' 2 0 1 bei dem 
sowohl die Kontraktionszeit als auch die Erschlaffungs-
phasc ver länger t sind. Der Ablauf des A S R kann regist­
riert werden, allerdings finden sich verlangsamte A S R 
auch bei U n t e r k ü h l u n g der Ext remi tä t , bei diabetischer 
Polyneuropathie und bei Nicrcninsuffizicnz. 

Z u den peripher-neurologischen Erscheinungen g e h ö r t die 
Mitbeteiligung des M u s k e l s 7 8 . Das S y m p t o m der 
m u s k u l ä r e n S c h w ä c h e w i r d fast r e g e l m ä ß i g angege­
ben. A u f eine gesteigerte P e r m e a b i l i t ä t der M u s k c l -
z c l l m e m b r a n w i r d die h ä u f i g e r h ö h t e Serumkreatin-
phosphokino.se bezogen. Selten f indet sich bei der 
S c h i l d d r ü s e n u n t c r f u n k t i o n eine n i c h t f a m i l i ä r c Myo­
tonie oder auch, eine Verschlechterung einer Myotonia 
congenita (Thomseu). D i e ,,Pseudomyotonie<(, die ohne 
die charakteristischen e l ek t romyograph i schcn B e ­
funde der M y o t o n i e v e r b l e i b t 2 0 1 , ist dagegen h ä u f i g 
u n d entspricht der Verlaugsatnung der Sehnenreflexe. 
Besonders charakteristisch ist auch die tiefe u n d rauhe 
S t i m m e u n d das laugsame Sprechen der Patienten. E i ­
nen Ü b e r b l i c k ü b e r V e r ä n d e r u n g e n der Sprache bei 
endokr inen E r k r a n k u n g e n 1 6 g i b t T a b . 2-17 . - E r ­
g ä n z e n d sei n o c h a u f die Rekurrensparese, die bei 
einer sogenannten cu thy reo ten S t ruma auch schon 
v o r der S t rumarcsck t ion vo r l i egen k a n n , u n d a u f den 
peripheren Horner-Symptomenkomplex b e i m 
Kropf h ingewiesen. 
Eine lang bestehende S c h i l d d r ü s e n u n t e r f u n k t i o n k a n n 

aus d e m S tad ium der reversiblen funk t ione l l en Enze­
phalopathie i n den irreversiblen Defektzustand 
mit diffuser organischer Hirnschädigung ü b e r ­
gehen. Das resultierende amnestische Psychosyndrom 
u m f a ß t auch b e i m M y x ö d e m i n erster L i n i e die S t ö ­
rungen, der Intelligenz u n d der aßektiven Regungen. 
Das Nachlassen geistiger F ä h i g k e i t e n u n d die V c r -
s tumpfung k a n n solche A u s m a ß e annehmen, d a ß 
diese Patienten i n psychiatrische Ansta l ten e ingewie­
sen werden . A u c h bei ausreichender Subst i tut ionsbe-
h a n d l u n g ble ib t bei einer gewissen A n z a h l v o n Pa­
t ienten eine dauernde Demenz. 
Eine endokr ine S t ö r u n g ru f t je nach A l t e r des be t rof ­
fenen Organ ismus recht verschiedene Zustandsbi lder 
he rvo r , w o b e i i m a l lgemeinen der n o c h n i ch t ausge­
reifte Organismus schwerer g e s t ö r t ist. Das zeigt die 
G e g e n ü b e r s t e l l u n g des amnestischen Psychosyndroms 
b e i m M y x ö d e m des Erwachsenen ( D e f e k t s y n d r o m ) 
einerseits u n d des Kretinismus bei angeborener oder 
sehr f rüh e rworbener S c h i l d d r ü s e n u n t e r f u n k t i o n an­
dererseits. D e r K r e t i n i s m u s 1 9 2 ist i n der D e f i n i t i o n v o n 
K L E I N 2 6 1 ,,das gemeinsame V o r k o m m e n oder die 
irreparable Folge einer i m Fetallcben u n g e n ü g e n d e n 
S c h i l d d r ü s e n f u n k t i o n b z w . S c h i l d d r ü s e n h o r m o n -
ve r so rgung des Organ ismus v o n der M u t t e r her, m i t 
typischen Entwicklungsstörungen des Skelets ( a l lgemei ­
ner R ü c k s t a n d der K n o c h e n e n t w i c k l u n g u n d d ia -
p h y s ä r e sowie e p i p h y s ä r e V e r k a l k u n g s s t ö r u n g e n -
Bradyzephal ie , K r e t i n e n h ü f t c , Wachs tums l in i en ) so­
w i e E n t w i c k l u n g s s t ö r u n g e n des Zentralnervensystems 
i n verschieden starker A u s p r ä g u n g " . B e i r ech tze i t i ­
ger Subst i tu t ionsbehandlung m i t S c h i l d d r ü s e n h o r -
m o n e n sind die S k e l e t v e r ä n d e r u n g e n z u bessern oder 
zu ve rmeiden . D e r Intelligenzquotient des Kre t ins er­
re icht dagegen meist n u r 3 0 - 7 0 % u n d ist n u r i n e inem 
k le inen B r u c h t e i l der schweren angeborenen H y ­
pothyreosen d u r c h Subst i tu t ionsbchai id lung a u f 
einen I Q v o n ü b e r 9 0 % zu b r i n g e n 3 3 8 . D e r K r e t i n i s ­
mus f indet sich s o w o h l i m endemischen K r o p f g e b i e t 
als auch sporadisch, en tweder bei S c h i l d d r ü s e n d y s p l a -
sic oder -aplasic oder bei z. T . f a m i l i ä r e n Dyshormono-
genesen ( Jodfeh lverwer tungcn) . 
B e i m E r w a c h s e n c n m y x ö d e m findet sich e twa i n 3 0 % 
der Fäl le eine Schwerhörigkeit, T a u b h e i t ist sehr 
v i e l seltener. - D i e Herabsetzung des H ö r v e r m ö g e n s 
u n d die Taubhe i t b z w . T a u b s t u m m h e i t sind be i den 
verschiedenen F o r m e n des Kretinismus unterschiedl ich 
h ä u f i g . B e i angeborener H y p o t h y r e o s e in fo lge v o n 
A n l a g c s t ö r i u i g e n der S c h i l d d r ü s e ( z . B . Z u n g c n -
g r u n d s c h i l d d r ü s e ) s ind diese S t ö r u n g e n n i c h t ob l i ga t . 
D i e S c h w e r h ö r i g k e i t des Kre t ins ist eine kombinierte 
Schalleitungsstörung ( M i t t e l o h r s c h w e r h ö r i g k e i t , ge­
s t ö r t e V e r k n ö c h e r u n g ) u n d Schallempfindungsstörttng, 
w o b e i letztere meist ü b e r w i e g t . D e r f a m i l i ä r e spora­
dische Kre t in i smus m i t K r o p f (Dyshormonogenesc ) 
u n d m i t Taubhe i t w i r d Pendred-Syndrom genannt . 
Es ist noch n i c h t sichergestellt, ob der E n z y m d e f e k t 
bei der S c h i l d d r ü s e n h o r m o n s y n t h c s e u n d die H ö r s t ö ­
r u n g u n a b h ä n g i g vere rb t w e r d e n . 

http://phosphokino.se
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N e b e n n i e r e n r i n d e 

Insuffizienz 

Das k l in ische B i l d der Addison-Krise ist d u r c h 
interumedizinische Symptome, w i e Kol laps , Exsikkose, 
D u r s t , Fieber, Erbrechen, e v t l . D u r c h f ä l l e , O b c r -
bauchschmerzen (Pseudoperi toni t is) , H y p o g l y k ä m i e , 
H y p o n a t r i ä m i c u n d e v t l . R e t e n t i o n ha rnpf l i ch ­
t i ge r Substanzen gekennzeichnet . I n der A D D I S O N -
Kr i se e n t w i c k e l n sich. Bewußtseinsstörungen i m a l lge­
m e i n e n re la t iv spä t , Desor ien t ie r the i t u n d Koma t r e ­
ten erst p r ä t e r m i n a l auf. D i e Adynamie des A D D I S O N -

Pat icn ten kann ex t reme A u s m a ß e annehmen, so d a ß 
die Pat ienten „ t e t r a p l e g i s c h " i m Be t t l iegen. D i e 
Sehnenreflexe s ind i n der AüDLSON-Krise meist n i ch t 
a u s l ö s b a r . 

E . L . 2 0 J . m . 9.12.66 E P 
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Der 17jährige Patient R . W . , der schon wiederholt wegen 
einer unzuverlässig eingehaltenen Substitutionsbchand-
lung i n ADDISON-Kr i sen war, kam erneut m i t den t y p i ­
schen Zeichen einer Addison-Krise zur Aufnahme. Dabei 
bestanden ein starker Salzlumger - der Patient verlangte 
wiederholt Salzheringe - , eine außerordent l i ch heftige 
Schmerzhaft igheit der Muskulatur der Ext remi tä ten und eine 
ausgeprägte Hyperpathie, so daß man die Haut des Patien­
ten kaum be rüh ren durfte. 

N a c h W E I S S B E C K E R 3 7 3 k o m m t prakt i sch jeder Pa­
t i en t m i t einer Nebennierenr indeninsuff iz ienz i r g e n d ­
w a n n mindestens e i n m a l i n eine Kr i se . U n t e r den 
v o n uns beobachteten 50 Fä l l en m i t Nebenn ie ren ­
r indeninsuff iz ienz t ra t eine krisenhafte Verschlechte­
r u n g n u r 17mal n i ch t oder n o c h n i c h t e in . 
Exogene symptomatische Psychosen w e r d e n 
b e i m M o r b u s A D D I S O N n i c h t n u r i m Z u s a m m e n h a n g 
m i t einer Krise b z w . als D u r c h g a n g s s y n d r o m a u f d e m 
W e g e zu oder aus der B e w u ß t s e i n s s t ö r u n g gesehen. 
Symptomat i sche Psychosen w e r d e n auch ohne u n ­
mi t t e lba ren Zusammen h an g m i t einer k l in i schen 
Verschlechterung be im chronischen Morbus Addison 
beobachtet. Beschrieben w u r d e n V e r w i r r t h e i t s z u ­
s t ä n d e bis z u m B i l d eines akuten De l i r s , Er regungs­
z u s t ä n d e , s t u p o r ö s e B i lde r , H a l l u z i n a t i o n e n u n d 
W a h n b i l d u n g e n 3 ( ) ' 3 2 . 
Eine wei tere w i c h t i g e K o m p l i k a t i o n stellen zere­
brale Krampfanfälle b e i m M o r b u s A D D I S O N dar. 
Generalisierte zerebrale K r a m p fanfä l le m i t u n d ohne 
K o n v u l s i o n e n (Grand m a l u n d Absencen), M y o k l o ­
n e n u n d epileptische Ä q u i v a l e n t e s ind beschrieben. 
A u c h die K r a m p f a n f ä l l e u n d das a b n o r m e E E G sind 
s o w o h l i n der Krise als auch ohne eine solche nachzu­
weisen. D i e K r a m p f a n f ä l l e w e r d e n s o m i t als A u s ­
d r u c k einer akuten diffusen S t ö r u n g der H i r n f u n k ­
t i o n (sogenannte G e l e g e n h e i t s k r ä m p f e 1 2 ) , aber auch 
bei chronischer organischer H i r n s c h ä d i g u n g , also 
a u f G r u n d v o n , , H i r n n a r b e n " , als f o k a l bed ing te 
zerebrale K r a m p f a n f ä l l e m i t u n d ohne General isat ion 
beobachtet. 
T H O R N 1 5 1 hat schon 1 9 4 2 gezeigt, w i e rege l ­
m ä ß i g b e i m A D D I S O N - P a t i e n t e n EEG-Veränderun-

C ) - I i . . . ! ' . . ; ; ' V i : ,•: . V . I : , . ' 

ih . h , 1 , ,—4—u; .* i . , x p 

A b b . 2 - 2 0 5 . F r e q u e n z a n a l y s e des EEG bei e i n e m P a ­
t i e n t e n m i t b e i d s e i t i g e r A d r e n a l e k t o m i e ( w e g e n Cush-
ing-Syndroms i n f o l g e b i l a te ra le r N e b e n n i e r e n r i n d e n -
h y p e r p l a s i e ) . 

a) E E G - F r e q u e n z a n a l y s e n a c h 2 2 s t ü n d i g e m E n t z u g der 
S u b s t i t u t i o n s t h e r a p i e m i t K o r t i s o l : Ü b e r w i e g e n der 
T h e t a w e l l e n , nu r s p ä r l i c h e A l p h a t ä t i g k e i t . Der P a t i e n t ist 
p s y c h i s c h u n a u f f ä l l i g . 
b ) A n a l y s e 3 0 M i n . n a c h E i n n a h m e v o n 2 0 m g K o r t i s o l : 
D ie A l p h a a k t i v i t ä t ist d e u t l i c h v e r s t ä r k t , aber n o c h u n ­
r e g e l m ä ß i g . 
c ) 1 5 0 M i n . n a c h K o r t i s o l a p p l i k a t i o n u n d F r ü h s t ü c k e i n ­
n a h m e : r e g e l m ä ß i g e s , p r a k t i s c h n o r m a l i s i e r t e s A l p h a ­
b a n d . 

(aus Schwarz, K., P.Dieterle, W.Hochheuser, A.Koll-
mannsberger, M.Müller-Bardorff, P.C.Scriba: M e d . 
K l i n . 6 2 [ 1 9 6 7 ] 5 5 1 ) . 

gen nachweisbar s ind. Schon, damals w u r d e ge­
k l ä r t , d a ß diese E E G - V e r ä n d e r u n g e n n i ch t d u r c h 
Glukosemange l he rvorge ru fen w e r d e n , jedenfalls 
w u r d e das E E G d u r c h Glukose in jek t ionen n i c h t ge­
bessert. A u c h d u r c h D e s o x y k o r t i k o s t e r o n w u r d e das 
pathologische E E G seinerzeit n i c h t normal i s ie r t . D i e 
aus der L i t e r a tu r bekannte rasche N o r m a l i s i e r u n g des 
E E G unter Kor t i so l the rap ic zeigt A b b . 2 - 2 0 5 . Das ist 
ein weiteres A r g u m e n t , den M o r b u s A D D I S O N n i c h t 
meh r aus sch l i eß l i ch m i t D e s o x y k o r t i k o s t e r o n zu 
substituieren, sondern ü b e r den T a g ve r t e i l t ca. 3 0 
m g K o r t i s o l zu geben u n d n u r bei persistierender 
H y p o t o n i e zusä t z l i ch M i n e r a l k o r t i k o i d e zu verab­
r e i c h e n 3 2 5 . 2 2 Stunden nach K o r t i s o l c n t z u g f inden 
sich bei A D D I S O N - P a t i e n t e n i m al lgemeinen a u ß e r 

33 Bodechtel, 3. Aufl. 
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e x t r e m e r h ö h t e n A C T H - S p i e g e l n u n d einer h ä u f i g 
e r h ö h t e n Glukosetoicranz k l in i sch keine Ze ichen des 
Kor t i so lmange ls . 
D i e chronische Ncbcnn ic rcnr indcn insuf f i z i enz kann 
zu diffusen organischen Eliruschädigungen ( D c f e k t s y n -
d r o m ) f ü h r e n 3 1 8 . Psychopathologisch f inden sich in 
diesen Fäl len ein Tntell igcnzabbau, V e r g e ß l i c h k e i t , 
K r i t i k l o s i g k e i t , gelegentl ich eine organische V e r b l ö ­
d u n g u n d A f f e k t s t ö r u n g e n . Dieses organische Psycho­
syndrom m i t g le ichzei t igen K r a m p f a n f ä l l e n w u r d e 
v o n K L I P P E L 1 7 8 „ E n c e p h a l o p a t h i e a d d i s o n i e n n e " 
genannt . 

Bei dem seinerzeit 47jährigen Hilfsarbeiter H . W . kam es 
1961 anläßlich einer Herniotomie zu wiederholten K o l ­
lapszuständen. 1962 erfolgte eine stat ionäre Beobachtung 
wegen eines Suizidversuches. Damals kam es erstmals zu 
generalisierten Krampfanfäl len . 1964 wurde der Patient 
nach weiteren Suizidversuchen unter der Diagnose einer 
symptomatischen Epilepsie bei Morbus A D D I S O N ZU uns 
verlegt. Es bestand ein typischer Morbus A D D I S O N mi t 
einer geringen Restfunktion der Nebennierenrinde, die 
das Über leben in den letzten 4 Jahren noch e rmög l i ch t 
hatte. Besonders eindrucksvoll waren depressive Ver­
st immung und Reizbarkeit sowie Antriebslosigkeit und 
Abnahme der intellektuellen Fähigkeiten. Testpsycholo­
gisch bestand eine hirnorganischc S tö rung mi t Intclligcnz-
abbau, Leistungsschwache und Wesensände rung . Der 
Kranke versäumte aus vermutlich suizidaler Absicht die 
Substitutionsbehandlung immer wieder und kam mi t 
krisenhaften Verschlechterungen der Ncbcnnicrcnrindcn­
insuffizienz, bei denen eine verwaschene, bulbäre Sprache 
deutlich war, wiederholt zur Aufnahme. Trotz allerdings 
unrege lmäßiger Substitutionsbehandlung besserte sich die 
schwere Wesensände rung des Patienten nicht, die Ence-
phalopathie addisonienne war eher progredient. 
Bei der protrahierten Nebennicrenrindcninsuffizienz 
k o m m t es gelegentlich zu H i r n ö d e m und manchmal auch 
zu einer Stauungspapille. Beim sogenannten Pseudo­
tumor cerebri fand O L D S T O N I - 2 , 5 2 einen pathologischen 
Metopirontcst, also eine S tö rung der ACTH-Sekre t ion , 
bei normalem Ansprechen der Nebennieren auf eine 
ACTH-Bclas tung. Bei 7 von 10 Fällen eines Pseudo­
tumors cerebri fanden KOCZORMK u. Mitarb . andererseits 
eine e rhöh te Aldostcroiisckrction l s" J- 5 N 3 . Aus Ö d c i n -
nekrosen können sich Zustandsbildcr entwickeln, die ana­
tomisch der Gruppe der diffusen Sklerosen entsprechen. 
Daneben gibt es das familiäre Auftreten eines „idiopathi­
schen Morbus Addison" i m Kindesalter in Kombinat ion mi t 
orthochromatischer Leukodystrophie (s. S. 598) und ferner 
mi t H y p o p a r a t h y r o i d i s m s und Moni l i a s i s 1 0 0 . In diesen 
genetisch bedingten Fällen liegt eine „ a n g e b o r e n e H y p o ­
plasie" (Atrophie und Fibrose) der Nebenniere vor. 

Ursache des M o r b u s A D D I S O N w a r f r ü h e r i n erster L i ­
nie die Tuberkulose. Heute ü b e r w i e g e n die Fäl le v o n 
„ i d i o p a t h i s c h e m M o r b u s A D D I S O N " m i t Fibrose u n d 
A t r o p h i e der Nebennieren , bei denen z i rku l ie rende 
A n t i k ö r p e r gegen N c b c n n i c r c n g e w e b c gefunden 
w e r d e n , so d a ß m a n eine Autoimmuugenese d i skut ie r t . 
Metastatische Zerstörung der Nebennie ren ( B r o n c h i a l ­
k a r z i n o m ) u n d Blutungen i n die Nebenn ie ren ( N e b c n -
nierenapoplexic) bei h ä m o r r h a g i s c h e r Diathese ( A n t i -

koagu lan t i cnbchand lung , v a s k u l ä r e Purpura usw.) 
sind keine ganz seltenen Ursachen der N c b c n n i c r c n ­
r indcninsuff iz ienz . 
B e i m W a t e r h o u s e - F r i d e r i c h s e n - S y n d r o m ist die 
h ä m o r r h a g i s c h e Infarz ierung beider Nebennieren i m 
R a h m e n einer Meningokokkensepsis i m Kindcsa l tc rbe­
kannt . Das B i l d der akuten ADDisoN-Krise ist hier 
durch zerebrale A l l g c m e i n s y m p t o m c (Anfä l l e , Stu­
por , A t e m s t ö r u n g e n , K o m a ) u n d du rch die Zeichen 
der schwersten Sepsis sowie einer a u s g e p r ä g t e n 
h ä m o r r h a g i s c h e n Diathese k o m p l i z i e r t . 
D i e i a t rogene N e b e n n i e r e n r i n d e n i n s u f f i z i e n z 
nach Entzug einer K o r t i k o i d b c h a n d l u n g spielt z .B. 
fü r den A n ä s t h e s i s t e n eine b e t r ä c h t l i c h e R o l l e , da bei 
geplanten Opera t ionen eine solche Kortikoidbchand­
lung h ä u f i g un terbrochen w i r d . A u c h bei dieser ia t ro-
genen Nebennierenrindeninsuff iz ienz kann es zu einer 
akuten A D D I S O N - K H S C k o m m e n . - Eine n ich t ganz 
seltene perinatale Todesursache sind die sogenannten 
salzverlierenden adrenogenitalen Syndrome. Diese N e u ­
geborenen sterben unter den typischen Zeichen einer 
ADDisoN-Kr i sc . 
Geradezu g e s e t z m ä ß i g f indet sich b e i m chronischen 
M o r b u s A D D I S O N eine erhebliche A d y n a m i e , e rkenn­
bar am schwachen H ä n d e d r u c k und an der phonasthe-
nischen Sprache (Tab . 2 -17) . Eine laute, he l lk l ingende 
Sprache spricht gegen die Diagnose Nebennieren­
rindeninsuffizienz. D i e p r o x i m a l e M u s k u l a t u r ist 
bevorzugt betroffen (s. S. 506). Dabei g i l t f ü r 
die A d y n a m i e ebenso w i e f ü r die Klage ü b e r 
die rasche E r m ü d b a r k e i t , d a ß die Leistungsschwache 
i m Laufe des Tages bei Belastungen z u n i m m t , w ä h ­
rend sie sich z . B . bei psychogenen Störungen i m Laufe 
des Tages eher bessert. F ü r die A d y n a m i e spielt die 
Elyponatriämie u n d die Hyperkaliemic des ADDisoN-Pa-
tienten eine entscheidende R o l l e . D i e Minderung der 
Leistungsfähigkeit bessert sich bei Patienten, die m i t 
synthetischen reinen G l u k o k o r t i k o i d e n behandelt 
werden , n ich t , h i e r f ü r ist die M i n e r a l o k o r t i k o i d w i r -
k u n g des physiologischen Kort isols oder eines z u ­
sä tz l i chen M i n e r a l k o r t i k o i d s er forder l ich . 
Fast alle ADDisoN-Pat icnten k o m m e n m i t der Klage 
ü b e r Anorexie, Gewichtsabnahme u n d m i t einer H y p o ­
tonie . F ü r die H y p o t o n i e spielen der M i n c r a l o k o r t i -
k o i d m a n g e l sowie das Fehlen der permissiven W i r ­
k u n g der G l u k o k o r t i k o i d e fü r die A d r e n a l i n - u n d 
A n g i o t e n s i n w i r k u n g a u f die G e f ä ß e eine R o l l e . D e r 
N a t r i u m v c r l u s t des A ü D i s o N - P a t i e n t e n f ü h r t zu 
Hypovolämie, das Herz ist r ö n t g e n o l o g i s c h k l e i n . D i e 
Synkopen des ADDisoN-Pat icn ten f inden hier ihre E r ­
k l ä r u n g . D i e internistische Dijjereutialdiaguose der 
Hypotonie u m f a ß t die kons t i tu t ione l le H y p o t o n i e , die 
H y p o t o n i e i n einer v e r z ö g e r t e n Rekonvaleszenz, die 
H y p o t o n i e bei manchen neurologischen E r k r a n k u n ­
gen, w i e Tabes u n d S y r i n g o m y e l i c , u n d sch l i eß l i ch 
das Krankhe i t sb i l d der i d i o p a t h i s c h e n P o s i t i o n s ­
h y p o t o n i e . Es handelt sich u m Fälle v o n ex t remer 
orthostatischer H y p o t o n i e , die m i t Anhidrose u n d Im­
potenz u n d weiteren neurologischen Ausfällen zusammen 
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v o r k o m m e n . D i e etwas u n g l ü c k l i c h e n Beze i chnun­
gen a u t o n o m i c insuf f ic iency" u n d „ a s y m p a t h i k o t o -
nc H y p o t e n s i o n " v e r f ü h r e n zu der Auffassung, d a ß 
hier eine s e l b s t ä n d i g e E r k r a n k u n g des vegetat iven 
N c rvensystcms v o r l ä g e . 
D i e Hyperpigmentierungen des A D D I S O N - P a t i e n -
ten lassen di f tcrent ia ldiagnost isch an a d d i s o n ä h n l i c h e 
P i g m e n t i e r u n g e n bei Pellagra, Malabsorp t ionssyn-
d r o m , Nie ren insuf f i z ienz u n d T u m o r k a c h e x i e den­
k e n . Diese P i g m e n t i e r u n g e n sind n i c h t p a t h o g n o m o -
nisch. Diagnos t i sch w i c h t i g ist v o r a l l em eine Z u ­
n a h m e der P i g m e n t a t i o n . Ursache der H y p e r p i g ­
m e n t i e r u n g ist s o w o h l eine gesteigerte M S H - S e k r e -
t i o n als auch die M S H - W i r k u n g des bei A D D I S O N -
Pa t icn tcn v e r m e h r t sezernierten A C T H . 
R e l a t i v of t f indet sich b e i m M o r b u s A D D I S O N eine 
Anazidität, w o b e i p a t h o p h y s i o l o g i s t u.a. das ge­
meinsame A u f t r e t e n v o n A u t o a n t i k ö r p e r n gegen 
F rak t ionen v o n Nebennierengewebe u n d M a g e n ­
schle imhaut interessant ist. Perniziosa u n d M o r b u s 
A D D I S O N k o m m e n k o m b i n i e r t v o r , so d a ß eine 
funikuläre Spinalerkrankung bei Morbus A d ­
dison Veranlassung z u m A u s s c h l u ß eines V i t a m i n -
B 1 2 - M a n g c l s geben sollte. 

Kalkharte Ohrmuscheln f inden sich bei A ü D i s O N - P a -
t ienten , die lange aus sch l i eß l i ch m i t D e s o x y k o r t i ­
kos t e ron behandel t w u r d e n . Es ist n i ch t g e k l ä r t , w e l ­
che Bez iehung die b e i m ADDISON-Patienten gele­
g e n t l i c h zu f indende Hyperkalzämie zu diesen V e r ­
k a l k u n g e n der Pinnae hat. - D i e Laboratoriumsdia­

gnose des M o r b u s A D D I S O N w i r d du rch B e s t i m m u n g 
der K o r t i k o s t e r o i d e i m Plasma u n d i m 24-Stunden-
U r i n v o r u n d nach i . v . A C T H - B e l a s t u n g gestellt. Sie 
k a n n d u r c h B e s t i m m u n g der P la smapro te inb indung 
des Kor t i so ls u n d e v t l . du rch A C T H - B e s t i m m u n g e n 
e r g ä n z t w e r d e n . 
Gerade b e i m M o r b u s A D D I S O N lassen sich Wesens­
v e r ä n d e r u n g e n i m Sinne des „endokrinen" P s y ­
chosyndroms h ä u f i g feststellen 3 4 8 . B L E U L E R 3 ' 1 fand 
n u r bei 3 v o n 40 Patienten keine S t ö r u n g e n der 
Stimmungslage, w i e Schwankungen zwischen eupho­
rischen u n d depressiven Phasen u n d Re izba rke i t , u n d 
keine S t ö r u n g e n der Triebhaftigkeit, w i e A n t r i e b s ­
losigkei t , A b b a u des V e r a n t w o r t u n g s g e f ü h l s , G l e i c h ­
g ü l t i g k e i t u n d Apa th ie . D i e intellektuelle Leistung ist 
d u r c h rasche E r m ü d b a r k e i t , M e r k s c h w ä c h e u n d 
K o n z e n t r a t i o n s u n f ä h i g k e i t b e e i n t r ä c h t i g t . D i e 
schlagartige Besserung dieser Beschwerden w i e der 
internist ischen S y m p t o m e nach Einsetzen einer 
Kor t i so l subs t i tu t ionsbchandlung g e h ö r t zu den er­
freulichsten Er fahrungen des kl inischen E n d o k r i n o -
logen . 

Überfunktion 

Eine krisenhafte Exazerbat ion des C u s h i n g - S y n -
droms kenn t m a n prakt isch n i c h t 8 9 . N e b e n der e x o ­
genen Z u f u h r v o n K o r t i k o i d e n , der h ä u f i g s t e n F o r m 
des CusHiNG-Syndroms, kenn t m a n das C U S H I N G -
S y n d r o m bei Nebennierenrindentumoren ( A d e n o m e , 

A b b . 2 - 2 0 6 . Nelson-Tumor des H y p o p h y s e n v o r d e r l a p -
p e n s : r eak t i ves , h i s t o l o g i s c h m e i s t c h r o m o p h o b e s b z w . 
R - Z e l l e n a d e n o m als F o l g e e iner b e i d e r s e i t i g e n t o t a ­
len A d r e n a l e k t o m i e b e i e ine r 3 0 j ä h r i g e n F rau . H ie r g l e i c h ­
m ä ß i g e A u s w a l z u n g u n d E r w e i t e r u n g de r Se l la t u r c i c a . 

K a r z i n o m e , h o m o l o g e T u m o r e n , z . B . des Ovars ) , 
die b e i m Erwachsenen i n e twa 1 -J der Fäl le gefunden 
w e r d e n . B e i m N e b e n n i e r e n r i n d e n t u m o r ist die 
h y p o p h y s ä r e A C T H - S e k r e t i o n v e r m i n d e r t ; es f indet 
sich eine gegenseitige A t r o p h i e der N e b e n n i c r c n -
r inde . Das C u s i i i N G - S y n d r o m des Erwachsenen 
ist i n e twa 6 0 % h y p o t h a l a m i s c h - h y p o p h y s ä r be­
d ing t , w o b e i basophile Llypophysenvorderlappenadenome 

( M o r b u s C U S H I N G ) oder auch c h r o m o p h o b e A d e ­
n o m e selten sind. B e i m hypothalamisch-hypophysären 

CusHiNG-Syndrom f indet sich eine bilaterale, z . T . 
a d e n o m a t ö s e Hyperplas ie der Nebenn ie renr inde . D i e 
A C T H - S e k r e t i o n ist i m V e r h ä l t n i s zu den e r h ö h t e n 
Kort isolspicgeln. i m Plasma e r h ö h t . D i e A C T H -
Sekret ion des Hypophyscnvorde r l appens w i r d d u r c h 
hypophysco t rope Faktoren des H y p o t h a l a m u s ( C R F 
= C o r t i c o t r o p i n releasing factor) s t imu l i e r t . Das 
w i r d k l in isch d u r c h das Auf t r e t en v o n H y p o p h y s e n -
vorde r l appcnadenomen nach beiderseitiger totaler 
A d r e n a l c k t o m i c , den sogenannten Nelson-Tumoren, 
belegt. 

Die jetzt 30jährige Patientin K . M . wurde 1962 wegen 
eines CusiiiNG-Syndroms bilateral total adrenalcktomicrt. 
Ihre Sella ist rön tgenologisch ve rg röße r t (Abb. 2-206). Sie 
hat nach der Adrenalcktomic zunächst eine rege lmäßige 
Periode gehabt und sogar ein K i n d geboren. Erst seit ei-
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A b b . 2 -207 . E k t o p i s c h e s A C T H - S y n d r o m m i t h y p o k a l i -
ä m i s c h e r A l k a l o s e 
(aus Scriba, P.C., K.v.Werder, J.Richter, K.Schwarz: 

K l i n . W s c h r . 46 [1968] 49) . 

A = S e r u m k a l i u m 
• = S e r u m n a t r i u m 

O = B i k a r b o n a t im S e r u m 
= K a l i u m i m U r i n 

• = N a t r i u m i m U r i n 

nem halben Jahr besteht eine sekundäre A m c n o r r h ö . Da­
her ist jetzt, obwohl noch kein Chiasmasyndrom besteht, 
eine Hypophyscktomic vorgesehen. 

Sch l i eß l i ch w i r d seit e inigen Jahren d e m sogenannten 
ektopischen A C T H - S y n d r o m gesteigerte A u f ­
merksamkei tgeschenkt . Eine extrali ypophysäre A C T H -
Sekrct ion durch meist ma l igne T u m o r e n w i r d i n ca. 
9 % der Fäl le v o n C u s H i N G - S y n d r o m b e i m E r w a c h ­
senen gefunden. B e i m ektopischen A C T H - S y n d r o m 
bestehen neben den ü b l i c h e n Ze ichen des C U S H I N G -
Syndroms meist eine ext reme Pignientierung u n d e in 
a u s g e p r ä g t e s Mineralokortikoidsyudrotn ( h y p o k a l i ä -
mische Alkalose) , w i e auch w i r i n e inem Fall be­
o b a c h t e t e n 3 2 7 . 

Bei der 55jährigen Patientin B . M . bestanden ein insulin­
bedürf t iger Diabetes mellitus sowie seit einem halben Jahr 
Durst, Appetitlosigkeit, zunehmende Müd igke i t und A d y ­
namie. Sic klagte ferner über tetanische Symptome. Die 
ausgeprägte Hypoka l i ämie und Alkalose sowie das Serum­
natrium und -ka l ium ließen i m Zusammenhang mi t einem 
erhöhten sogenannten freien Kort isol von 7 1 % (!) (nor­
mal : x i s = 9,4 i 2,3%) klinisch den Verdacht auf 
ein ektopisches A C T H - S y n d r o m (Hyperkortisolismus 
Mincralokort ikoidsyndrom) aufkommen. Die A C T H -
Spicgel waren i m Blut aus dem Bulbus v. jugularis supe­

r ior und aus der venösen Peripherie gleichermaßen erhöht , 
wras auf die ex t rahypophysäre A C T H - P r o d u k t i o n hin­
wies. Es bestand eine Metastasenlcber, die Autopsie zeigte 
ein Pankreasschwanzkarzinom (entdifferenziertes Adeno­
karzinom) und eine Hypertrophie beider Ncbcnnicrcn-
rinden. I m Tumorgewebe wurden etwa 0,5 mE A C T H 
pro Gramm T u m o r gefunden (Abb. 2-207). 

Symptomatische Psychosen sollen b e i m C U S I I I N G -

S y n d r o m m i t einer H ä u f i g k e i t v o n 1 5 - 2 5 % v o r k o m ­
m e n 3 0 . A u s g e p r ä g t e D e p r e s s i o n s z u s t ä n d e m i t Su iz id ­
gefahr, Angstpsychosen, E r r e g u n g s z u s t ä n d e , apa­
thische B i l d e r bis z u m Stupor , Ha l luz ina t ionen und 
wohnhafte Vors t e l l ungen we rden beobachtet. Diese 
meist episodischen Psychosen w e r d e n n i c h t n u r bei 
a u s g e p r ä g t e m C u s i i i N G - S y n d r o m , sondern unter 
U m s t ä n d e n schon als Liitialsyniptoin beobachtet, so 
d a ß diese Patienten i m m e r wieder i r r t ü m l i c h i n 
psychiatrische Ansta l ten k o m m e n . 

So beobachteten w i r die jetzt 47jährige Patientin M . E., 
die wegen einer agitierten Psychose in einer Nervenkl in ik 
einer Insiilinschockbehandlung unterzogen wurde. Sic 
hatte ein typisches CusiiiNG-Syndrom und hat nach bila­
teraler totaler Adrenalektomie (adenomatöse Hyperplasie 
beider Nebennieren) und unter Kortisolsubstitutionsbc-
handlung keine psychotischen Phasen mehr gehabt. 

D i e Suizidrate ist b e i m C u s H i N G - S y n d r o m etwa 
lOOOmal g r ö ß e r als i n der N o r m a l b e v ö l k c r n n g . 
M a n c h m a l ist die akute Psychose A n l a ß f ü r eine e i l ig 
d u r c h g e f ü h r t e A d r e n a l e k t o m i e . Schon die auffallende 
H ä u f i g k e i t der Psychosen be im C u s H i N G - S y n d r o m 
spricht dagegen, d a ß es sich bei diesen S t ö r u n g e n le ­
d i g l i c h u m eine A k t i v i e r u n g p r ä m o r b i d e r Z ü g e han­
delt . F ü r die Dif tercnt ia ldiagnose ist w i c h t i g , d a ß 
u m g e k e h r t auch bei manisch-depressiver Psychose 
e r h ö h t e K o r t i k o s t e r o i d wer te beobachtet w e r d e n ; 
hier h i l f t der Dexaiiiethasou-Suppressionstest w e i ­
ter. 

N o c h v ie l h ä u f i g e r als symptomat ische Psychosen 
sind b e i m C u s i i i N G - S y n d r o m die Zeichen des „ e n d o ­
k r i n e n " Psychosyndroms . P e r s ö n l i c h k e i t s V e r ä n d e ­
rungen sollen i n 3 5 - 6 0 % der Fälle v o r k o m m e n . Es 
f inden sich v o r a l l em S t ö r u n g e n der Stinuiiuugslage 
i m Sinne depressiver V e r s t i m m u n g s z u s t ä n d e u n d 
akute S t in imungsschwankungcn m i t p l ö t z l i c h e m 
Wechse l v o n euphorischer zu depressiver V e r s t i m ­
m u n g . Reizbarke i t , A n g s t u n d S c h l a f s t ö r u n g e n sind 
h ä u f i g . Daneben w e r d e n S t ö r u n g e n der Triebhaftig­
keit i m Sinne v o n ü b e r - oder un te rak t iven Z u s t ä n d e n 
beobachtet, die S e x u a l i t ä t ist i m a l lgemeinen ve r ­
m i n d e r t , der Bewegungsdrang eher gesteigert. S t ö ­
rungen der intellektuellen Leistungen i m Sinne der 
V c r l a n g s a m u n g oder Interesselosigkeit k o m m e n 
ebenfalls v o r . 

D i e psychischen Störungen bei der K o r t i k o i d b e -
handlung unterscheiden sich v o n denen des C u s -
H I N G - S y n d r o m s zumindest qua l i t a t iv . Euphor i sche 
Z ü g e oder auch eine al lgemeine Ste igerung des 
W o h l b e f i n d e n s w e r d e n re la t iv h ä u f i g gesehen. B L E U ­
L E R 3 0 hat eine Kortisousucht beschrieben. Depressive 
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S t i m m u n g e n u n d S c h l a f s t ö r u n g e n s ind selten. Psy­
chische N e b e n w i r k u n g e n bei der K o r t i k o i d t h e r a p i c 
f i nden sich bei bis zu 5 % der Behandel ten . Es ist w i c h ­
t i g , a u f diese S t ö r u n g e n bei der K o r t i k o i d t h e r a p i c i n 
i h r e n A n f ä n g e n bereits zu achten, u m eine Exazcrba-
t i o n u n d die A u s b i l d u n g einer symptomat i schen Psy­
chose nach. M ö g l i c h k e i t zu v e r h i n d e r n . 

Ze reb ra l e K r a m p f a n f ä l l e kommen sowohl beim Cus-
HiNG-Syndrom als auch bei der K o r t i k o i d - bzw. A C T H -
Behandlung vor. Sic sind z .T . vermutl ich durch die be­
kannten Wasser- und Elcktrolytverschiebungen b e g ü n ­
stige. Zerebrale Krampfanfä l lc , abnorme EEG-Bcfunde 
und herdförmige neurologische Ausfälle sind vor allem auch 
auf vaskuläre zerebrale Komplikat ionen zurückzuführen , 
die be im CusHiNG-Syndrom schon auf Grund der fast 
r ege lmäß ig zu beobachtenden Hypertonie und Polyglobulie 
als S p ä t k o m p l i k a t i o n zu erwarten sind. 

F ü r die Di f fe rcn t ia ld iagnosc s ind periphere neurolo­

gische Symptome zu beachten. D i e Patienten k lagen 
h ä u f i g ü b e r M ü d i g k e i t , die i m Gegensatz zu dem 
„ b l ü h e n d e n Aussehen** steht. V e r h ä l t n i s m ä ß i g rege l ­
m ä ß i g f inde t sich eine Adynamie, die ih re E r k l ä r u n g 
i n d e m d u r c h den gesteigerten Prote inkatabol ismus 
b e g r ü n d e t e n M u s k e l s c h w u n d f indet . 
D i e ro tb lauen Striae distensae sind n ich t p a t h o g n o -
m o n i s c h f ü r das C u s H i N G - S y n d r o m . Sie f inden sich 
auch, be i rascher Gewichtszunahme oder sonstiger 
schneller V e r g r ö ß e r u n g des Bauchinhaltes (Aszites, 
T u m o r e n , G r a v i d i t ä t ) . Dif tercnt ia ldiagnost isch zu 
beachten sind die sogenannten neurogenen Striae. 
A b b . 2-208 zeigt neurogene Striae nach L a m i n e k t o -
m i c wegen eines thorakalen i n t r a m c d u l l ä r e n T u m o r s , 
w o b e i i m Operat ionsbereich einige hintere W u r z e l n 
geopfert w e r d e n m u ß t e n . 3 W o c h e n post opera t io -
n e m en twicke l t en sich t i e fb lau ro t v e r f ä r b t e Striae 
distensae. 
D i e meist s t ammbeton tc Osteoporose b e i m C u s ­
H i N G - S y n d r o m ist Ursache der v o n den Patienten 
h ä u f i g geklagten Kreuzschmerzen u n d kann zu Spon­
tanf rakturen m i t segmentalcn neurologischen A u s ­
fä l len u n d selten auch zu Quer schn i t t s symptomen 
f ü h r e n . D i e Di f fe ren t ia l diagnose der Qucrschni t t s -
affekt ionen ist i m Be i t r ag R ü c k e n m a r k s t u m o r e n 
dargestellt (s. S. 446). 
Ein M i n c r a l o k o r t i k o i d s y n d r o m (Aldosteronismus) 
f indet sich n ich t n u r bei d e m bereits e r w ä h n t e n e k t o -
pischen A C T H - S y n d r o m , sondern auch b e i m p r i ­
mären Aldosteronismus a u f d e m B o d e n eines 
Aldos te ron sezernierenden Nebennie rcnr indcnade-
noms u n d ferner b e i m sekundären Aldosteronismus bei 
renaler I s c h ä m i e (Nierenarterienstenose) oder H y p o -
v o l ä m i e (nephrotisches S y n d r o m , Herzinsuff iz ienz, 
Leberzirrhose). F ü r die neurologische Di f f e rcn t i a ld i a ­
gnosc des sogenannten Conn-Syndroms ist die i n 
diesen Fä l len zu beobachtende h y p o k a l i ä m i s c h e A l k a ­
lose m i t tetanischen Symptomen sowie die Adynamie, 

die i n schweren Fä l l en zu Muskelschmerzcn ( K r a m p i ) 
oder sogar L ä h m u n g e n f ü h r e n kann , v o n Bedeu­
t u n g . 
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Eine wei te re Ursache des Aldos te ronismus ist das so­
genannte Bartter-Syndrom, bei d e m es info lge e i ­
ner vasalen Angiotensinresistenz zu Hyperplas ie des 
j u x t a g l o m c r u l ä r c n Apparates, gesteigerter R e n i n -
sekret ion, e r h ö h t e n Angio tcns insp iege ln u n d ve r ­
mehr te r Aldos tc ronsekre t ion k o m m t . - D i f f e ren t i a l -
diagnostisch ist b e i m Hypera ldos tc ron ismus m i t in­

termittierenden Paresen an die familiären paroxysma­
len Lähmungen zu denken (s. S. 835). 

A b b . 2 - 2 0 8 . N e u r o g e n e S t r i ae d i s t e n s a e n a c h H i n t e r -
w u r z e l d u r c h s c h n e i d u n g i m u n t e r e n T h o r a k a l b e r e i c h . 

G o n a d e n 

E n d o k r i n e Kr isen a u f G r u n d einer E r k r a n k u n g der 
Gonaden s ind n i ch t bekannt . Es sei allerdings an ein 
foudroyan t verlaufendes dcl i rant-amcnt ic l les Z u -
standsbild (Delirium acutum), welches nach, einer 
E n t b i n d u n g m i t u n d ohne Eklampsie gelegent l ich 
auf t r i t t , e r i n n e r t 5 2 . Dabei besteht e in wei tgehender 
Ver lus t der E r i n n e r u n g an die Psychose, bei der es i n 
diesen Fä l l en n i ch t schwier ig ist, endogene M o m e n t e 
v o n der Psychose v o m exogenen R e a k t i o n s t y p abzu­
grenzen. B e k a n n t l i c h treten bei der genuinen Ep i l ep ­
sie die Krampfanfälle i m Prämenstruum m a n c h ­
m a l gehäuft auf, was a u f die n a t r i u m - u n d wasserreti-
nierende W i r k u n g der Ö s t r o g e n e bezogen w u r d e . Es 
ist n o c h n ich t gesichert, ob das auch f ü r die Behand ­
l u n g m i t Ö s t r o g e n - G e s t a g e n - G c m i s c h c n ( A u t i o v u -
lantien) g i l t 1 6 3 . 
Zerebrale Zirkulationsstörungen d u r c h arterielle 
T h r o m b osen w u rden mi te r A111 io 1 > 11 lat 1 tien thera p ie w i c-
derho l t gesehen. A u ß e r einer m e d i k a m e n t ö s b e d i n g ­
ten H y p e r k o a g u l a b i l i t ä t s ind die Entstehungsbedin­
gungen dieser seltenen K o m p l i k a t i o n bei der heute 
meist ü b l i c h e n F o r m der Gebur tenrege lung unbe­
kann t . Hemiparesen oder apoplektische Insulte (Mas-
senblutungen) w u r d e n b e i m Turner-Syndrom u . a. 
auch v o n uns w i e d e r h o l t beobachtet. Sie entstehen 
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a u f G r u n d der H y p e r t o n i e , we lche durch eine bei d ie ­
sem K r a n k h e i t s b i l d g le ichzei t ig vor l iegende Aorten-

isthmusstenose hervorgerufen we rden kann . 
Z u r Di f fe ren t ia l diagnose der virilisierenden T u ­
moren bei der Frau sei hier a n g e f ü h r t , d a ß durch die 
leider we i tve rbre i t e te B e h a n d l u n g m i t auabolen 

Steroiden, welche alle einen Rest a n d r o g e n c r W i r k u n g 
besitzen, n i c h t selten die S y m p t o m e des H i r s u t i s -
mus oder des Virilismus he rvorge ru fen w e r d e n . Ins­
besondere ist die M u t a t i o n der S t i m m e ein i r r eve r ­
sibles iatrogenes S y m p t o m , welches n i c h t selten zu 
R e g r e ß a n s p r ü c h e n g e f ü h r t hat (Tab . 2 - 1 7 ) . - Intelli­
genzdefekte i m Sinne einer Oligophrenie k o m m e n bei 
bes t immten F o r m e n des genetisch bedingten H y ­
p o g o n a d i s m s v o r , z . B . b e i m KuNEFELTER-Syn-
d r o m ( X X Y - oder M o s a i k f o r m e n ) , b e i m T U R N E R -
S y n d r o m (XO) oder b e i m L A U R E N C E - M O O N - B A R D E T -
B i E D L - S y n d r o m . 

B e i m KuNEFELTER-Syndrom handel t es sich, u m 
einen hype rgonado t ropen H y p o g o n a d i s m u s m i t 
G y n ä k o m a s t i c . D i e Differcnt ia ld iagnosc der Gynä-
komastie u m f a ß t v o m internist ischen Stand­
p u n k t v o r a l l em die , ,physiologische ' ' Pubcr-
t ä t s g y n ä k o m a s t i c , die gelegentl ich persistiert, die 
iatrogene G y n ä k o m a s t i c d u r c h Ö s t r o g e n e (z. B . 
b e i m Prostat iker) oder D ig i t a l i sbehand lung sowie die 
G y n ä k o m a s t i c bei Leberzirrhose. G y n ä k o m a s t i c , 
P lodcnat rophic u n d Bauchglatze w e r d e n bei der L e ­
berzirrhose als Ausd ruck des v e r m i n d e r t e n Ö s t r o g c n -
abbaus i n der Leber gedeutet. - Genetisch bed ing t ist 
das Kal lmann-Syndrom, bei dem sich eine Auos-

mie u n d ein Hypogonadismus f i n d e n 2 5 9 . 
D i e Beziehungen zwischen H y p o g o n a d i s m u s u n d 
Muskelkraukheiten (insbesondere der myoton i schen 
Dys t roph ie ) sind an anderer Stelle dargestellt (s. S. 
841). 
Kl imakter i sche Frauen klagen h ä u f i g ü b e r schlecht 
definierte P a r ä s t h e s i e n an den unteren E x t r e m i t ä t e n , 
welche sich nach h o r m o n e l l e r Subst i tu t ionsbehand­
l u n g ( Ö s t r o g e n e ) bessern. 

H y p o t h a l a m u s u n d H y p o p h y s e 

D i e S y m p t o m a t i k des akuten Hypophysenvorder-
lappenausfalles ist v o n der der chronischen Hypo­
physenvorderlappeninsuffizienz p r i nz ip i e l l verschieden. 
D e r akute Hypophysenvorder lappenausfa l l w i r d nach 
H y p o p h y s e k t o m i e u n d auch bei B l u t u n g e n in die 
H y p o p h y s e , nach I m p l a n t a t i o n v o n r ad ioak t iven 
T r ä g e r n oder bei H y p o p h y s e n t u m o r e n ( A u t o h y p o -
physek tomic bei A k r o m c g a l e n ) gesehen. N a c h einer 
H y p o p h y s e k t o m i e kann es unmi t t e lba r , seltener auch 
nach. W o c h e n oder M o n a t e n zur akuten H y p o p h y ­
senvorderlappeninsuffizienz m i t B l u t d r u c k a b f a l l u n d 
Kollapsneigung, Synkopen oder zu M ü d i g k e i t , Apathie 

u n d Bewußtseinstrübung k o m m e n . Das s ind die Z e i ­
chen einer m e h r oder w e n i g e r akuten sekundären 
Nebennierenrindeninsuffizienz. Eine geringere 
R o l l e spielen dabei die Ze ichen der sekundären Hypo­

thyreose, die be im Hypophysenausfal l erst spä t e r auf­
t r i t t . Es ist i m Einzelfall of t schwer zu verstehen, 
w a r u m die akute Exazerbat ion der H y p o p h y s e n v o r ­
derlappeninsuffizienz nach einer H y p o p h y s e k t o m i e 
bei den meisten Patienten schon k u r z nach d e m E i n ­
griff , bei anderen Patienten aber erst nach W o c h e n 
oder M o n a t e n auf t r i t t . 

Ein jetzt 62jahrigcr Patient erkrankte 1929 mit einer 
Acromegalic. 1935 kollabierte dieser Patient auf der Straße 
und war anschließend angeblich vollständig amaurotisch. 
Man bestrahlte den vorliegenden Hypophysen tum or, 
worauf sich der Visus langsam völlig normalisierte. Die 
Akromcgalie war anschließend nicht progredient, so daß 
retrospektiv eine Autohypophysektouüc durch Blutung in 
den T u m o r angenommen werden m u ß . In der Folgezeit 
kam es zum Verlust der Achsel- und Schambehaarung so­
wie von Libido und Potenz. Dazu zeigten sich Symptome 
der sekundären Hypothyreose mi t trockener, schuppiger 
Haut und Käl teempfindl ichkei t . Erst 1956 kam es zu ortho­
statischer Hypotonie, E rmüdbarke i t und Minderung der 
geistigen Leistungs- und Konzentra t ionsfähigkei t . 1966 
fanden w i r bei dem Patienten einen hypogonadotropen 
Hypogonadismus, eine sekundäre Hypothyreose (Radiojod-
speichcrung bis 1 6 ° n , P B 1 2 7 I : l , 4 / / g ° ( ) ) und eine sekun­
däre Ncbcimierenriudetnusuffizienz mi t 11-Hydroxykor t i -
kosteroid-Werten an der unteren Grenze der N o r m . A u f 
eine Substitutionsbchandlung mi t Kortisol, Schi lddrüscn-
hormonen und in diesem Falle anabolen Steroiden bes­
serte sich das Befinden und die Leistungsfähigkeit des Pa­
tienten wesentlich. 

Z u den Ursachen eines akuten F lypophyscnvo rde r -
lappcnausfallcs g e h ö r t das als ,,Post-partum-Nekrose(( 

bezeichnete Sheehan-Syndrom. Einige dieser Patien­
t innen haben eine r ö n t g e n o l o g i s c h v e r h ä l t n i s m ä ß i g 
kleine S e l l a 2 3 3 , es besteht eine Bez iehung zu starken 
postpartalen Blu tve r lus ten (Schock!) . A u c h andere 

Sei lockzustände ( V erb ren n ungssch ock) k ö n n e n H y p o -
p h y s e n v o r d e r l a p p c n n e k r o s e n 1 7 5 verursachen. T r o t z 
der akuten Hypophysenvorder lappennckrose nach 
der E n t b i n d u n g k o m m t es i n den meisten Fä l l en -
offenbar durch zunehmende D e s t r u k t i o n der H y p o ­
physe - erst nach W o c h e n , Mona t en oder v ie len Jah­

ren zu den k l in i sch manifesten endokr inen S t ö r u n g e n 
einer chronischen Hypophysenvorderlappeninsuffizienz, 

und n u r i n seltenen Fäl len besteht das B i l d einer a k u ­
ten Hypophysenvorder lappeninsuff iz ienz , w o b e i die 
Patientinnen dann an einer akuten s e k u n d ä r e n N e b e n ­
nierenrindeninsuff izienz sterben k ö n n e n . 
D i e chronische Hypophysenvorderlappeninsuf­
fizienz weis t eine andere Reihenfolge der e n d o k r i ­
nen Aus fä l l e auf. D e r hypogonadotrope Hypogona­

dismus t r i t t meist als erstes S y m p t o m auf; die sekun­
d ä r e Amenorrhö ist b e i m S H E E H A N - S y n d r o m z . B . 
so obl iga t , d a ß i h r Fehlen ernstlich an der Diagnose 
zwei fe ln l äß t . D i e Gonado t rop insek re t ion ist somi t 
die empfindl ichste F u n k t i o n des H y p o p h y s c n v o r d c r -
lappens; erst s p ä t e r fo lg t der Ausfal l der T S H - u n d 
der A C T H - S e k r e t i o n 3 2 6 . Das S y m p t o m der Kälte­

empfindlichkeit sahen w i r bei H y p o p h y s c n v o r d e r -
lappcnadcnomcn v o r u n d nach O p e r a t i o n auch bei 
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T a b e l l e 2 - 1 8 . P a t h o l o g i s c h - a n a t o m i s c h e U r s a c h e n h y ­
p o t h a l a m i s c h - h y p o p h y s ä r e r K r a n k h e i t s b i l d e r 

( n a c h Orthner, H.: H y p o p h y s ä r - h y p o t h a l a m i s c h e K r a n k ­
h e i t e n . I n : H a n d b u c h der s p e z i e l l e n p a t h o l o g i s c h e n A n a ­
t o m i e u n d H i s t o l o g i e , B d . X I I I / 5 , h s g . v o n W.Scholz 

S p r i n g e r , B e r l i n 1 955) 

T u m o r e n : 
H V L - A d e n o m e , K r a n i o p h a r y n g e o m e , s e l l a n a h e T u ­
m o r e n ( M e n i n g i o m , E p i d e r m o i d , T e r a t o i d , C h o n ­
d r o m , C h o r d o m , E p e n d y m o m des I I I . V e n t r i k e l s , N e u ­
r o f i b r o m a t o s e u .a . ) 
H i r n t u m o r e n ( s e l t e n , z. B. P i n e a l o m M e t a s t a s i e r u n g 
a u f d e m L i q u o r w e g ) 
M e t a s t a s e n ( M a m m a k a r z i n o m , B r o n c h i a l k a r z i n o m , 
H y p e r n e p h r o m , m a l i g n e s M e l a n o m , I n f i l t r a t e h ä m a t o -
i o g i s c h e r S y s t e m e r k r a n k u n g e n ) 

G r a n u l o m e : 
Hand-Schü/ler-Chr/st/an-K(ankhe\t. S a r k o i d o s e 
( M o r b u s Boeck), T u b e r k u l o m , G u m m a , p r i m ä r e 
R e t i k u l o e n d o t h e l i o s e n des G e h i r n s 

E n t z ü n d u n g e n : 

H y p o p h y s i t i s , M e n i n g i t i s ( a k u t e , p u r u l e n t e , t u b e r k u ­
l öse , l u i s c h e u . a . ) , E n z e p h a l i t i s 

R e g r e s s i v e V e r ä n d e r u n g e n : 
A l t e r s v e r ä n d e r u n g e n . A m y l o i d , N e k r o s e n ( M o r b u s 
Sheehan), Z i r k u l a t i o n s s t ö r u n g e n 

E n t w i c k l u n g s s t ö r u n g e n : 
Z y s t e n , H y p o p l a s i e 

T r a u m a : 
N e u r o c h i r u r g i s c h e E i n g r i f f e , o f f e n e V e r l e t z u n g e n , 
t r a u m a t i s c h e r S c h o c k 

gesicherter s e k u n d ä r e r Hypo thy reose v e r h ä l t n i s m ä ­
ß i g selten. D i e Di f fe renz ie rung zwischen e i n e m p r i ­
m ä r e n u n d e inem s e k u n d ä r e n H y p o g o n a d i s m s ge­
l i n g t , w e n n R ö n t g e n b e f u n d e , die a u f einen sella-

nahen P r o z e ß h inweisen , fehlen, a m besten d u r c h die 
B e s t i m m u n g der Gonado t rop insek rc t i on . 
N e b e n der e r w ä h n t e n Krise b e i m akuten H y p o p h y -
senvorderlappenausfall kenn t m a n auch das hypo­
physäre K o m a , das sich aus der chronischen H y p o ­
physenvorder lappeninsuff iz ienz, deren verschiedene 
Ursachen i n T a b . 2-18 z u s a m m e n g e f a ß t 2 6 4 s ind, ent­
w i c k e l t . B e i m h y p o p h y s ä r e n K o m a stehen meist die 
Ze ichen des sekundären Myxödems i m V o r d e r g r u n d , 
erst f ina l manifest ier t sich auch, eine kr i t ische sekun­
d ä r e Nebennierenr indeninsuff iz ienz . Das h y p o p h y ­
säre K o m a ist somi t d u r c h H y p o t h e r m i e , B r a d y ­
kard ie , H y p o v e n t i l a t i o n , H y p e r k a p n i e , H y p o t o n i e 
u n d N e i g u n g zu H y p o g l y k ä m i e gekennzeichnet. 

Ein jetzt 34jährigcr Patient fiel 1951 durch einen H y p o ­
gonadisms (Ausbleiben des Stimmbruches, fast fehlende 
Sekundä rbehaa rung , schwächl iche Entwicklung der 
Muskulatur und Gewichtszunahme) auf. 
Da die Sella rön tgenologisch seinerzeit fast unauffällig 
war, wurde er nur mi t Testosteron behandelt und schließ­
l ich sogar invalidisiert! 1965 kam der Patient mi t Schwin­
del, Hypotonie , Käl teempfindl ichkei t , Obstipation, A n ä ­
mie und geringer körper l icher Leistungsfähigkeit wieder 
zur Aufnahme. Jetzt fand sich ein supra- und rctroscllär 
wachsendes Krauiopharyugeotn (Abb. 2-209), das operativ 
entfernt wurde (Prof. M A R G U T H ) . Unter Substitution der 
weiter bestehenden Hypophysenvorderlappeninsuffizienz 
(sekundäre Nebennierenrindeninsuffizienz, Hypothyreose 
und sekundärer Hypogonadisms) sowie des dazugekom­
menen milden Diabetes insipidus wurde der Patient, der 
keinerlei Gesichtsfclddefekt aufweist, wieder arbeitsfähig. 

W i e wesent l ich die Differenzierung in primären (hyper-
gonadotropen) und sekundären (hypogonadotropen) Hy-
pogotiadismus also ist, zeigt dieser Fal l . Eine seitliche 
R ö n t g e n a u f n a h m e des S c h ä d e l s sollte i n k e i n e m die­
ser Fäl le unterlassen w e r d e n . B e i 32 H y p o p h y s e n -
vo rdc r l appenadcnomcn und 10 K r a n i o p h a r y n g e o -
men , die zusammen m i t M A R G U T H bis 1969 b c o b -

A b b . 2 -209 . D e s t r u i e r t e s D o r s u m se l lae 
m i t A u s w e i t u n g de r Se l la t u r c i c a be i in d e n 
r e t r o - u n d s u p r a s e i l ä r e n R a u m e i n w a c h ­
s e n d e m K r a n i o p h a r y n g e o m . 
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achtet w u r d e n 2 2 9 , w a r i n 4 8 % der Fäl le der sekun­
d ä r e H y p o g o n a d i s m s anamnestisch das erste S y m ­
p t o m . N u r 3 v o n diesen 42 Patienten g ingen jedoch 
w e g e n dieses S y m p t o m s z u m A r z t , w ä h r e n d es bei 
32 Fä l l en erst zu Gesiclitsfelddefekten k o m m e n m u ß t e , 
ehe die Diagnose gestellt w u r d e . - U m g e k e h r t w i r d 
der E n d o k r i n o l o g e h ä u f i g v o r die Differentialdiagnose 

zwischen der Dystrophia adiposogenitalis ( F R Ö H ­

L I C H ) , bei der Adiposi tas , h y p o g o n a d o t r o p e r H y p o ­
g o n a d i s m s u n d M i n d e r w u c h s a u f G r u n d v o n T u ­
m o r e n i m H y p o t h a l a m u s b c r c i c h vo r l i egen , u n d der 
sehr v i e l h ä u f i g e r e n Pubertätsadipositas gestellt. 

Be i der P u b e r t ä t s a d i p o s i t a s l i eg t v o r a l l em eine ü b e r ­
reichliche Ka lo r i enzu fuh r v o r ; bei M ä d c h e n w i r d 
dabei eher eine f r ü h z e i t i g e P u b e r t ä t beobachtet , bei 
Knaben eine Pubcrtas tarda. H y p o g o n a d i s m s u n d 
Infant i l i smus m i t Adiposi tas u n d K l e i n w u c h s , also die 
S y m p t o m a t o l o g i e der D y s t r o p h i a adiposogcnital is , 
aber ve rbunden m i t tapetoretinaler Degenera t ion , 
Schwachsinn, P o l y d a k t y l i e u n d anderen faku l t a t iven 
M i ß b i l d u n g e n u n d Dysplasien kennzeichnen das re ­
zessiv erbl iche Laurence-Moon-Bardet-Biedl-
Syndrom (dienzcphaloret inale Degenera t ion) . 
U m g e k e h r t k ö n n e n T u m o r e n i m H y p o t h a l a m u s b e -
reich Ursache einer Pubertas praecox sein ( A b b . 
2-210) . Diese w i r d bei t u m o r f ö r n i i g e n oder h y p e r -
plastischen W u c h e r u n g e n v o n Nervenze l l en u n d 
Gl iazcl lcn i m Bereich des T u b e r c i n c r e u m oder des 
I n f u n d i b u l u m s , bei P inealomen, Neuro f ib roma tose , 
aber auch nach Enzephalitis oder H i r n t r a u m e n beob­
achtet (Tab. 2 -18) . 

W i r beobachteten ein Mädchen , das mit 7 Jahren einen 
Schädelbasisbruch mi t rechtsseitiger Abduzensparese erlitt . 
6 Wochen nach dem Trauma entwickelten sich sekundäre 
Geschlechtsmerkmale mi t Fettansatz an den Hüf ten und 
Ausbildung von Mammae. Die Periode setzte ein (vgl . 
auch Abb. '2 -210) . 

D e r A u s s c h l u ß anderer Ursachen einer Pubertas prae­
cox ist Aufgabe der endokr inologischen D i f f c r c n -
tialdiagnose ( O v a r i a l t u m o r e n , C h o r i o n c p i t h e l i o m , 
N e b c n n i c r e n t u m o r e n , adrenogenitales S y n d r o m 
usw.) . 
D i e sekundäre Amenorrhö der Frau ist nu r i n e inem 

A b b . 2 - 2 1 0 . Pube r tas p r a e c o x 
be i 6 j ä h r i g e m M ä d c h e n ( a ) m i t 
e i n e m g r o ß e n basa len G a n g l i o -
z y t o m , das im B e r e i c h e u n d vo r 
d e m C h i a s m a o p t i c u m l i e g t ( b ) 
(P räpa ra t v o n Her rn Pro f J. E. 
Meyer). 

kle inen , allerdings w i c h t i g e n T e i l der Fäl le d u r c h e i ­
nen H y p o p h y s e n t u m o r bedingt . Schwangerschaft 
u n d andere g y n ä k o l o g i s c h e Ursachen sind auszu­
s c h l i e ß e n . Diffcrcnt ia ldiagnost isch macht die A n o ­
rexia mentalis gelegent l ich Schwie r igke i t en . I m 
Gegensatz zur Hypophysenvorder lappeninsuf f iz ienz 
(Sinuuonds-Krauhlieit), bei welcher nur i n e i n e m 
Fünf te l der Fäl le Gewichtsabnahme u n d n o c h seltener 
eine Kachexie gefunden ward, hat die Pa t i en t in m i t 
A n o r e x i a mentalis eine anamnestisch mehr oder w e ­
niger le icht aufzudeckende Vorgeschichte m i t N a h ­
rungsve rwe ige rung , hab i tue l l em Erbrechen u n d 
Laxanticnabusus. Eine s e k u n d ä r e A m e n o r r h ö ist da­
bei h ä u f i g . D i e endokr ino log ischc L a b o r a t o r i u m s ­
diagnost ik zeigt of t Befunde, die an der un te ren 
Grenze der N o r m sind. A m elegantesten ist d ie D i f ­
ferenzierung du rch B e s t i m m u n g der W a c h s t u m s -
hormonsp iegc l , die bei der A n o r e x i a mentalis i n f o l g e 
des langen Fastens e r h ö h t sind, w ä h r e n d bei der H y p o -
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physcnvordcr lappcninsuf f iz ienz n iedr ige W a c h s -
t u n i s h o r n i o n s p i c g c l vor l i egen 2 7 2 ' 3 2 6 . D i e Pa t ien t in 
m i t A n o r e x i a mental is ist geistig eher w a c h , r ü h r i g 
u n d e m o t i o n e l l e m p f i n d l i c h , w ä h r e n d das endo­
krine Psychosyndrom bei der Hypophysenvor­
derlappeninsuffizienz d u r c h A n t r i e b s m i n d e r u n g , 
G l e i c h g ü l t i g k e i t , Apa th ie u n d geistigen A b b a u cha­
rakterisiert ist. I n den Fä l len v o n postoperat iver oder 
t raumatischer Hypophysenvorder lappeninsuf f iz ienz 
s ind die psychopadiologisch.cn A u s f ä l l e gelegent l ich 
d u r c h eine z u s ä t z l i c h e Stirnhirnschädigung m i t b e ­
d i n g t . 
Pathologische Prozesse i m Bere ich v o n H y p o t h a l a ­
mus u n d H y p o p h y s e k ö n n e n typische, gu t charak-

mi t hochgradiger Unruhe, allgemeiner Hirnlcistungs-
schwache und u n m ä ß i g e r Freßlust. Er wurde u n f ö r m i g 
dick, es zeigten sich blaurote Striae distensae an beiden 
Armen, stärker an der spastisch ge lähmten Ext remi tä t , 
vor allem aber war ein sekundärer Hypergonadismus mi t 
Makropcnis, starker Hypertrichose und enorm gesteiger­
ter Sexualität auffällig. Das neuroendokrinc Syndrom 
war auch ein Jahr später noch deutlich vorhanden, so daß 
erhebliche soziale Schwierigkeiten entstanden. 

D i e i n Tab . 2-18 z u s a m m e n g e f a ß t e n Ursachen der 
h y p o t h a l a m i s c h - h y p o p h y s ä r c n Krankhei t sb i lder ha­
ben neben den endokr inen S t ö r u n g e n neurologische 
Ausfälle zur F o l g e 2 6 4 ' 2 8 . H ä u f i g t r i t t aber z . B . e in 
Chiasmasyudrom erst nach den ersten e n d o k r i n o l o g i -

A b b . 2 - 2 1 1 . P i s t o l e n p r o j e k t i l in der S e l l a -
g e g e n d ( p a r a s e l l ä r ) . D i e V e r w u n d u n g 
f ü h r t e l e d i g l i c h zu e ine r v o r ü b e r g e h e n d e n 
S t ö r u n g des W a s s e r h a u s h a l t s 
( aus Sack, H . : A r c h . P s y c h i a t . N e r v e n k r . 
1 7 8 [ 1 9 4 8 ] 1 ) . 

terisierte Krankhe i t sb i ldc r oder aber Mischb i lde r neu-
roendokr ine r S y n d r o m e hervor rufen , je nachdem ob 
die S t ö r u n g n u r a u f den H y p o t h a l a m u s , den supra-
se l lärcn R a u m oder a u f die Sella b e s c h r ä n k t ist oder 
das ganze Gebiet bet r i f f t . Ganz a l lgemein besteht eine 
schlechte Korrelation zwischen anatomischer Ausdehnung 
der Läsion und Art und Ausmaß des Funktionsausjalles. 
So rufen g r o ß e sup ra sc l l ä r c T u m o r e n , z . B . K r a n i o -
p h a r y n g e o m e 2 8 ' 3 7 oder T r a u m e n unter U m s t ä n d e n 
keine endokr inen Aus fä l l e h e r v o r ( A b b . 2-211) . 
I m Verlaufe eines hypothalamischen Prozesses k a n n das 
K r a n k h e i t s b i l d einen W a n d e l erkennen lassen, so d a ß 
ein Umsch lag eines oder mehrerer S y m p t o m e i n das 
g e g e n s ä t z l i c h e Verha l t en e in t r i t t . E i n solcher Sym-

ptomenwechsel kann. z . B . dadurch eintreten, d a ß ein 
T u m o r z u n ä c h s t die Sekret ion hypophyseo t rope r 
H o r m o n e oder h y p o p h y s ä r e r H o r m o n e d u r c h R e i z 
steigert, dann aber bei w e i t e r e m W a c h s t u m zur Z e r ­
s t ö r u n g der B i l d u n g s s t ä t t e dieser H o r m o n e f ü h r t 3 2 6 . 

Bei einem 15jährigen Jungen entwickelten sich i m Laufe 
einer subchronischen tuberkulösen Meningitis eine W E B E R -
L ä h m u n g (rechtsseitige O k u l o m o t o r i u s l ä h m u n g , links­
seitige Hemispastik) und schwere psydiische Veränderungen 

sehen Aus to l len auf, die somi t eine g r o ß e Bedeu tung 
als Frühsymptome haben. Kopfschmerzen , Gesichts-
fc ldausfä l le , die keineswegs i m m e r als klassische b i ­
t e m p o r a l Hemianopsie auftreten, extrapyramidale 

Symptome bei S c h ä d i g u n g der S tammgang l i en , z . B . 
d u r c h ein K r a n i o p h a r y n g e o m , u n d der Okhlusions-

hydrozephalus stellen die wich t igs ten neurologischen 
K o m p l i k a t i o n e n dar. 

Eine deutliche extrapyramidale Symptomatik (Amimic , P i l -
Icndrehen, Rigor) sahen w i r bei dem 62jährigen Patienten 
S. K . mi t einem weit in den I I I . Ventrikel eingebrochenen 
Kraniopharyngeom. Nach der Anamnese bestand erst seit 
2 Jahren eine sekundäre Hypothyreose, seit einem halben 
Jahr eine Kollapsneigung (sekundäre Nebennierenrinden­
insuffizienz). Im Zuge eines akuten Verwirrtheitszustan­
des mi t Bewuß t se ins t rübung kam es wegen des gleich­
zeitig vorliegenden Diabetes insipidus zu einer bet rächt l i ­
chen Exsikkose. Leider gelang die operative Entfernung 
des Kraniopharyngeoms nur unvol ls tändig . Autoptisch 
zeigte sich ein verkalktes, weit in den I I I . Ventrikel rei­
chendes Kraniopharyngeom. 
Auch ein 22jähriger Patient (154 cm, 40 kg) kam mi t 
kleinschrittigem Gang und Rigor bzw. mi t der Angabc, daß 
er mi t seinen H ä n d e n als Webereihilfsarbeiter nicht mehr 
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A b b . 2 - 2 1 2 . M i n d e r w u c h s , e x t r a p y r a m i d a l e s S y n d r o m . 
I r i s t u m o r (a ) s o w i e h i r n a t r o p h i s c h e r P rozeß m i t H y d r o ­
c e p h a l u s e x t e r n u s et i n t e r n u s u n d F ü l l u n g s d e f e k t ( l o k a ­
ler T u m o r ? ) im v o r d e r e n b a s a l e n A n t e i l des I I I . V e n t r i ­
ke ls ( b ) . V e r d a c h t au f z e n t r a l e F o r m der N e u r o f i b r o ­
m a t o s e ( v o n Recklinghausen) 
( B e o b a c h t u n g m i t Prof . Marguth, M ü n c h e n ) . 

flink genug wäre . Seit dem 1 1. Lebensjahr war es zu einem 
Wachstunisrückstand gekommen, erst viel später wurde 
der Patient desinteressiert und schließlich teilnahmslos-
debil. Ein fünfmarks tückgroßer Tierfellnävus an der linken 
Schulter und ein flottierender kleiner Tumor auf der Iris 
(Abb. 2-212a), welcher sich histologisch als stark vasku-
larisiertcs Neur inom entpuppte, führten zu der Verdachts­
diagnose zentrale Neurofibromatose R E C K L I N G H A U S E N . Einen 
Hinweis auf eine zerebrale Manifestation ergab das 
Pneumcnzephalogramm, das neben einer Hirnatrophic 
zeigte, daß die vorderen Anteile des I I I . Ventrikels nicht 
vollständig darstellbar waren (Abb. 2-212b). 

U m g e k e h r t k ö n n e n sellaferne intrakranielle T u ­
moren zu endokrinen Ausfället} führen. Insbesondere 
S t i r n h i r n g e s c h w ü l s t e k ö n n e n durch, axiale Hi rnmas­
senverschiebung den Hypophysens t ie l gegen die Sat-
tel lchnc a b d r ü c k e n u n d so z . B . einen s e k u n d ä r e n 
H y p o g o n a d i s m s verursachen 2 2 5 ) . 

Abb. 2-213 zeigt ein ausgedehntes supraselläres Kranio-
pharynoeom mi t I erkalkung bei der 16jährigen Patientin 
F. U . , die einen hypophysären Minderwuchs (128 cm) und 
einen Infantilismus aufwies. 
Die Frage, ob Hypophyscnvordcrlappcnadenoinc als hy-
perplasiogene oder autonome Geschwülste aufzufassen sind, 
ist für den Einzelfall schwer zu beurteilen. L3ei endokrin 
aktiven Adenomen (eosinophile, basophile Adenome, 
Mischtypadcnome?) kann man daran denken, daß bei 
Mangel an peripherem H o r m o n durch den R ü c k k o p p c -
lungsmechanismus oder auch pr imär hypothalamisch be­
dingt eine laufende Mehrsekretion von hypophyscotropen 
Hormonen zustandekommt und dies zu hypcrplasiogcncn 
Adenomen des Hypophysenvordcrlappens führt 3 2 6 . Das 
Beispiel des NELSON-Tuinors (Abb. 2-206) und Sellaver-
g röße rungen bei nicht substituiertem M y x ö d e m und Kre­
t in ismus 1 1 , 2 zeigen diese Mögl ichkei t an. Die Mehrzahl 
der endokrin inaktiven Hypophyscnvordcrlappcnade­
noinc sind vermutlich jedoch autonome Adenome. 

Eine exzessive Wachstumsliormousekretion durch, eosi­
noph i l e oder sogenannte c h r o m o p h o b e H y p o p h y ­
scnvordcr lappcnadenoinc 3 S ) l \ seltener auch bei eosi­
noph i le r Hyperplasie des Hypophysenvordcr lappens 
ist die Ursache der Akromegalie, und , falls die Er­
k r a n k u n g v o r der P u b e r t ä t , also v o r S c h l u ß der E p i -
physenfugen, beginnt , Ursache des hypophysären Rie­

senwuchses. Dif tcrent ia ldiagnost isch m u ß der fami­
liäre primordiale Riesenwuchs v o m h y p o p h y s ä ­
ren Gigant ismus abgegrenzt werden . U n t e r zerebra­

lem Gigautismus versteht man einen h y p o t h a l a m i -
schen Gigant ismus m i t H i rna t roph ie (Pncumenze-
phalographie) u n d V e r b l ö d u n g . - Bei der A k r o ­
megalie lassen sich die A u s w i r k u n g e n des W a c h s ­
tumshormons an den typischen Skeletveränderuu-

gen, der Viszerotuegalie ( H e r z v e r g r ö ß e r u n g , A n ­
gina pectoris, Leber- , N ie r en - , Magen Vergrößerung , 
Struma) u n d den Stoffwechselwirkungen des W a c h s ­
tumshormons e r k e n n e n 3 2 6 . Eine A k r o m e g a l i e soll 
nu r bei genetisch de te rmin ie r t em potent ie l lem D i a ­
betes zu e inem manifesten, auch, nach H y p o p h y s c k -
t o m i c we i t e r bestehenden Diabetes mellitus ( m e t a h y p o ­
p h y s ä r e r Diabetes mel l i tus [ H O Ü S S A Y ] ) f ü h r e n . - G e ­
legent l ich f indet sich bei der A k r o m e g a l i e eine 
pathologische Galaktorrhö, w i e nach der Ä h n l i c h k e i t 
v o n W a c h s t u m s h o r m o n u n d Pro lak t in v e r s t ä n d l i c h 
ist. - Das S y n d r o m der inappropriaten L a k t a t i o n : m 

l äß t sich in das C H i A R T - F R o M M H L - S y n d r o m m i t pos t ­
par ta lem B e g i n n , no rma le r Sella u n d v o r ü b e r g e h e n ­
der L a k t a t i o n , das CASTiLLO-Syndrom (spontaner 
B e g i n n , no rma le Sella, permanente G a l a k t o r r h ö ) u n d 
das F O R B E S - A L B R I G H T - S y n d r O n I (Beg inn post p a r t u m 
oder spontan, Sella v e r g r ö ß e r t , permanente L a k t a ­
t ion) unter te i len . 
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Eine 50jähr ige Patientin mi t einer Abduzensparese und ei­
nem beiderseits ve rg rößer t en Drüsenkörpe r der Mamma, 
der auf Druck ein Sekret abgab, wurde uns wegen des 
Verdachtes auf einen Hypophysentumor eingewiesen. Es 
handelte sich aber um leukämische Infiltrate in beiden 
Mammae und solche innerhalb der einen Orbi ta bei einer 
akuten Mye lob las t en leukämie . 

Peripher-ueurologische Symptome der Akromegalic s ind 
z . B . Mediauuslähmitiigeii d u r c h Kompres s ion ( K a r p a l ­
t u n n e l s y n d r o m ) oder durch eine H y p e r t r o p h i e des 
Pe r ineur iums (Wurze lkompres s ion ) sowie Akroparäs-

thesieu (ve rd ick te H a u t ) . Stimmveränderungen (Tab . 
2-17) , Adynamie, Rückenschmerzen a u f G r u n d der 
„ O s t e o p o r o s e " (gesteigerter K n o c h e n u m b a u ) sowie 
au f G r u n d v o n Bandschc ibcnvc rka lkungcn u n d K y -

A b b . 2 - 2 1 3 . V e r k a l k t e s K r a n i o p h a r y n ­
g e o m , v o r w i e g e n d s u p r a s e l l a r l oka l i s i e r t . 
R ö n t g e n s c h i c h t a u f n a h m e n ( B e o b a c h t u n g 
Prof . Marguth, M ü n c h e n ) . 

phosc k o m m e n h ä u f i g dazu. Differcnt ia ldiagnost isch 
m u ß eine diabetische Polyneuropathie ausge­
schlossen w e r d e n . Different ialdiagnost ischc Schwie ­
r igke i t en k ö n n e n das kons t i tu t ione l le A k r o m e g a l o i d , 
die sogenannte fugitive Acromegalic bei Misch typade -
noin.cn u n d die Hyperostosis generalisata machen. 

Besondere diagnostische Schwierigkeiten wi r f t die Frage 
auf, ob eine Akromegalic ausgebrannt oder noch aktiv ist 
(Wachstumshorinonspiegel), ferner die W a h l des r ich­
tigen Bchandlungsvcrfahrens (Hypophysektomie, Y t t -
rium-90-Implantation). Wegen der Komplikat ionen der 
Akromegalic durch Skc lc tverändcrungcn , Viszeromcgalic 
und Stoffwechselwirkung des Wachstumshormons und 
wegen der drohenden lokalen Ausfälle durch das F lypo-
physcnvordcrlappcnadenom (Hypophysenvorderlappen­
insuffizienz, Chiasmasyndrom) geben w i r der frühzeitigen 
operativen Ausschaltung des der Krankheit zugrunde liegen­
den Adenoms den Vorzug. 

Bei M a n g e l an W a c h s t u m s h o r m o n , der isol ier t oder 
i m R a h m e n einer Hypophysenvo rde r l appen insu f f i ­
zienz ( A b b . 2-212 u . 2-213) v o r k o m m e n kann , resul­
t iert e in verlangsamtes, aber n i c h t v o l l s t ä n d i g fehlen­
des W a c h s t u m der K i n d e r , welches ü b e r die P u b e r t ä t 
hinaus for tschre i ten kann . B e i hypophysärem 
Zwergwuchs m i t Hypophysenvo rde r l appen insu f f i ­
zienz machen der T S H - u n d der A C T H - M a n g c l n u r 
selten S y m p t o m e , der G o n a d o t r o p i n m a n g e l w i r d 
erst m i t der P u b e r t ä t manifest. F ü r die Diagnose des 

h y p o p h y s ä r e n Zwergwuchses ist das Ausble iben e i ­
nes Anstieges des Wachs tumshormonsp iegc l s b e i m 
I n s u l i n h y p o g l y k ä m i e t e s t oder A r g i n i n p r o v o k a t i o n s -
test b e w e i s e n d 2 7 2 ' 3 2 6 . D i e In te l l igenz dieser K i n d e r 
ist i m Gegensatz z u m h y p o t h y r e o t e n Z w e r g w u c h s 
n o r m a l . B e i der K o m b i n a t i o n v o n H y p o g o n a d i s m u s 
u n d K l e i n w u c h s hat m a n i m internistischen K r a n k e n -
g u t k a u m Schwie r igke i t en , den h y p o p h y s ä r e n 
Z w e r g w u c h s zu diagnost izieren. I m Kit idesalter m u ß 
b e i m Minderwuchs an Kre t in i smus u n d angeborene 
Hypo thy reose , C u s H i N G - S y n d r o m , C h o n d r o d y s t r o -
phic , M A U R I A C - S y n d r o m ( juveni ler Diabetes m e l l i ­
tus), rachit ischen Z w e r g w u c h s , p r i m o r d i a l e n M i n ­
derwuchs u n d m o n g o l o i d c Id io t i e gedacht we rden , 
desgleichen an einen renalen Z w e r g w u c h s oder an 

e in g e s t ö r t e s W a c h s t u m bei angeborenen H e r z -
v i t i e n . 
D e r Diabetes insipidus verursacht schwere akute 

zerebrale Bilder, w e n n die S t ö r u n g der R e g u l a t i o n der 
O s m o l a l i t ä t akut dekompensier t . Das k o m m t z . B . 
bei unzureichender F l ü s s i g k e i t s z u f u h r (Durs tversuch, 
A n ä s t h e s i e , B e w u ß t l o s i g k e i t ) v o r , w o b e i dann 
schwerste Exsikkose, ,,Salzfieber<e, Koma u n d Exi tus 
e in t re ten k ö n n e n . - Besondere P rob leme b r i n g t der 
akute Diabetes insipidus nach operat iven Eingr i f fen 
i m H y p o t h a l a m u s - H y p o p h y s c n - G c b i e t m i t sich. D e r 
postoperative Diabetes insipidus ist d u r c h eine a u ß e r ­
ordent l iche In s t ab i l i t ä t gekennzeichnet. Tagen m i t 
re la t iver O l i g u r i e k ö n n e n Tage m i t exzessiver P o l y ­
ur ie (bis zu 40 L i t e r p r o T a g , eigene Beobachtung) 
fo lgen . Be i den h ä u f i g b e w u ß t s e i n s g e t r ü b t e n Pat ien­
ten ist die Gefahr einer bedroh l i chen Exsikkose 

g r o ß . 
D e r chronische Diabetes insipidus, also die Ausscheidung 
eines v e r d ü n n t e n U r i n s bei Tendenz zu Ans t i eg der 
O s m o l a l i t ä t der K ö r p e r f l ü s s i g k e i t e n , ist die Folge des 
Mangels an Argin invasoprcss in (antidiuretisches 
H o r m o n = A D H ) oder insuffizienter A D H - W i r -
k u n g (renaler Diabetes insipidus) D i e Ursachen des 
Diabetes insipidus k ö n n e n T a b . 2-18 e n t n o m m e n 
w e r d e n . D i e P o l y u r i e dieser Patienten setzt z . T . a l l ­
m ä h l i c h , z . T . schlagart ig e in . P o l y u r i e u n d P o l y ­
dipsie s t ö r e n die N a c h t r u h e des Patienten, so d a ß d ie-
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scr ,,neurasthenisch(i w i r k e n kann . So kann es zu V e r ­
wechslungen m i t der psychogenen Polydipsie, bei 
der es sich u m eine neurotische Feh lha l tung handelt , 
k o m m e n . D e r Durs tversuch m i t B e s t i m m u n g der 
Se rum- u n d U r i n o s m o l a l i t ä t sowie der A b n a h m e des 
K ö r p e r g e w i c h t e s zeigt, ob ein A D H - M a n g c l v o r ­
l iegt . Be i bestehender Polydipsie kann du rch Bela­
stung m i t hyper toner Kochsalz infusion zwischen 
Diabetes insipidus u n d psychogener Polyd ips ie unter ­
schieden w e r d e n ( H i C K E Y - H A R E - T c s t ) . Es g i b t Fäl le 
v o n partiellem Diabetes insipidus, bei denen die U r i n o s ­
m o l a l i t ä t b e i m Durs tversuch zwar steigt, aber keine 
M a x i m a l w e r t e e r r e i c h t 3 2 6 . K o m m t zu e inem D i a ­
betes insipidus eine Hypophysenvorderlappeninsuffi­
zienz h i nzu , so bessert sich der Diabetes insipidus, u n ­
ter anderem, w e i l die Steigerung der G l o m c r u l u s -
f i l t r a t i on du rch Kor t ikos t e ro ide u n d W a c h s t u m s h o r ­
m o n en t fä l l t . 
Es scheint eine anatomische oder funk t ione l l e T r e n ­
n u n g eines „DurstZentrums'u v o n den zentralen Osmo­
rezeptoren, die fü r die A D H - A u s s c h ü t t u n g verant ­
w o r t l i c h sind, zu bestehen. Das zeigen Fäl le v o n p r i ­
märer Polydipsie, bei denen eine bes t immte Se rum-
o s m o l a l i t ä t schon Durs t aus lös t , aber n o c h keine 
A D H - A u s s c h ü t t u n g he rvo r ru f t . Ferner k ö n n e n zere­
brale E rk rankungen (zerebrale G c f ä ß s k l c r o s c , T u ­
moren) bei f u n k t i o n e l l e m Ausfa l l des „ D u r s t z c n -
t r u m s " eine chronische H y p c r o s m o l a l i t ä t m i t Adipsie 
h e r v o r r u f e n 1 7 0 . B e i dieser „zerebralen Hyperna-
triämie" w e r d e n S e r u m n a t r i u m w e r t e bis zu 170 
n i v a l 1 beobachtet. Es handelt sich u m eine zentrale 
S t ö r u n g der O s m o r e g u l a t i o n ohne Diabetes insipidus. 
D i e chronische H y p c r o s m o l a l i t ä t ist d u r c h Z u f u h r 
v o n Wasser n ich t zu k o r r i g i e r e n 2 7 1 (s. S. 4 9 2 ) . 
Ü b e r d o s i e r u n g v o n ant id iure t i schem H o r m o n u n d 
Ü b e r w ä s s e r u n g k ö n n e n be im Diabetes insipidus zu 
Wasserintoxihation m i t Krampfaufällen, Vonvirrtlieits-
zttständen, H i r n ö d e m u n d ev t l . le talem Koma f ü h r e n . 
Eine ü b e r s c h i e ß e n d e A D H - W i r k u n g w i r d bei d e m 

A b b . 2 - 2 1 4 . L i n k s s e i t i g e r E x o p h t h a l m u s , 
D i a b e t e s i n s i p i d u s , s e k u n d ä r e A m e n o r r h ö 
be i K e i l b e i n m e n i n g i o m l i n k s . 

a) L i n k s s e i t i g e r E x o p h t h a l m u s . 
b ) S k l e r o s i e r u n g der O r b i t a m i t F e h l e n 
der L i nea i n n o m i n a t a l i nks (s . P f e i l ) . I m 
V e r g l e i c h d a z u n o r m a l e O r b i t a m i t d e u t l i c h 
a u s g e p r ä g t e r L inea i n n o m i n a t a (s . P f e i l ) . 
c ) S k l e r o s i e r u n g u n d H y p e r o s t o s e des O r ­
b i t a d a c h e s , w i e d e r u m F e h l e n de r L i n e a 
i n n o m i n a t a ( S c h i c h t a u f n a h m e n d u r c h d i e 
O r b i t a ) . 



Vorwiegend funktionelle metabolische Enzephalopathien 52 

v o n B A R T I I : R 1 1 beschriebenen S y n d r o m der ///-
appropriaten Sekretion von ADH beobachtet, welches 
m i t renalem Salzverlust ( t ro tz H y p o n a t r i ä m i c ) 
u n d - i m V e r g l e i c h zur e rn iedr ig ten S c r u m o s m o l a l i -
t ä t - e r h ö h t e r U r i n o s m o l a l i t ä t e inhergeht . Es handel t 
sich u .a . u m Fäl le , bei denen v o n B r o n c h i a l k a r z i n o -
m e n oder anderen, m a l i g n e n T u m o r e n cine A D H -
ä h n l i c h c Substanz sezerniert w i r d . 
Kombinationen des Diabetes insipidus m i t S t ö r u n g e n 
der Hypophysenuorderlappenjuuktiou ( R e i z s y m p t o m e , 
Ausfä l le ) w e r d e n bei verschiedenen E r k r a n k u n g e n 
i m Be re i ch v o n H y p o t h a l a m u s u n d H y p o p h y s e ge­
sehen (Tab . 2 -18) . D i e entscheidende Frage ist i m m e r , 
ob e in symptomatischer oder e in ^idiopathischer'' 
Diabetes insipidus v o r l i e g t . 

Die 1934 geborene Patientin O . E. kam erstmals 1963 we­
gen eines symptomatischen Diabetes insipidus und eines 
linksseitigen Exophthalmus (Abb. 2-214a) zur Aufnahme. 
Seit 4 Jahren bestand eine sekundäre Amenorrhö. Wegen ei­
nes später als unspezifisch erkannten serologischen Befun­
des wurde zunächst an das Vorliegen eines Gumma ge­
dacht. Die weitere Beobachtung der Patientin zeigte dann 
eine zunehmende Destruktion der Linea innominata und 
Sklerosierung des Orbitadaches (Abb. 2-214 b, c). Es handelte 
sich um ein Keiibeimueningiom, das 1967 operativ entfernt 
wurde (Prof. M A R C U T H ) . 

E p i t h c l k ö r p c r c h e n 

D e r akute Hypoparathyreoidismus w u r d e i n der 
Anfangszei t der S t rumach i ru rg i e bei zu r ad ika lem 
V o r g e h e n re la t iv h ä u f i g beobachtet. Diese Ursache 
ist heute selten. Dagegen beobachtet m a n den akuten 
Hypopa ra thy reo id i smus n o c h nach En t f e rnung eines 
oder mehrerer E p i t h e l k ö r p e r c h c n a d e n o m e wegen 
p r i m ä r e m (oder t e r t i ä r e m ) Hyperpara thyreo id i smus , 
w e n n die ü b r i g e n E p i t h c l k ö r p c r c h e n noch s u p p r i -
m i e r t sind. 

Die seinerzeit 36jährige Frau G. M . wurde wegen eines 
primären Hyperparathyreoidismus mi t Ostitis fibrosa cystica 
generalisata operiert. 3 k i r schgroße Ep i the lkörpe rchcn­
adenome wurden entfernt. A m 5. postoperativen Tag 
stellten sich tetanische Symptome ein. In der Folgezeit 
kam es wegen u n g e n ü g e n d e r in t ravenöser Kalziumzufuhr 
zu keiner Besserung des klinischen Zustandsbildes und zu 
einem kontinuierlichen Absinken des Serumkalziumspic-
gcls von zunächst 9 m g % auf schließlich 5 m g % . A m 12. 
postoperativen Tag trat ein akuter Verwirrtheitszustand m i t 
motorischer Unruhe auf, so daß die Patientin kurzzeitig so­
gar in eine Nervenkl inik verlegt wurde. Dieses B i l d der 
symptomatischen Psychose dauerte mehrere Tage an, wobei 
die Patientin sehr unruhig, laut und völl ig desorientiert 
war. Ein Suizidversuch konnte in letzter Minute verhin­
dert werden. Das Serumkalzium sank schließlich auf 3,6 
m g % ab! Nach Verlegung in unsere K l i n i k verbesserten 
sich das psychiatrische Bi ld und parallel dazu die H y p o -
kalzämie (Rekalzifizicrung) erst nach 10 Tagen intensiv­
ster Behandlung mi t Kalzium ( tgl. 40-70 g i . v . und p.o.) 
und mi t \ ltamin D 3 ( tgl . 600000 IE). Die Patientin wurde 
schließlich in psychisch unauffäl l igem Zustand entlassen 
und hatte keinerlei Erinnerungen an die Psychose. 

Exogene symptomatische Psychosen s ind aber n ich t n u r 
bei d e m re la t iv seltenen akuten H y p o p a r a t h y r e o i d i s ­
mus, sondern auch bei der chronischen Neben­
schilddrüseninsuffizienz w o h l b e k a n n t . D c l i r a n t -
hal luzinator ischc E r r e g u n g s z u s t ä n d e , manisch-de­
pressive B i l d e r u n d psychomotor i sche Zustandsbi lder 
s ind verschiedent l ich beschrieben w o r d e n . Manche 
A u t o r e n sehen die Tetaniepsychosen als D ä m m e r z u ­
s t ä n d e an, die somi t den epileptischen Psychosen nahe­
s t ü n d e n . Eine w i c h t i g e Mani fes ta t ion der Tetanie 
s ind zerebrale Kratnpjanjälle (sog. Gclegenheits-
k r ä m p f e ) . D e r Auffassung v o n A L B R I G H T , d a ß eine 
Epilepsie das einzige S y m p t o m einer Tetanie sein 
k a n n , u n d der M e i n u n g v o n H A A S 1 4 2 , d a ß bei m a n ­
chen F o r m e n der Tetanie das E E G n i c h t v o n einer 
„ g e n u i n e n " Epilepsie zu unterscheiden sei, steht die 
Auffassung v o n FOERSTER entgegen, d a ß eine Tetanie 
n u r dann zur Epilepsie f ü h r t , w e n n eine entsprechende 
Bereitschaft dazu vo rhanden ist. Das E E G zeigt eine 
V e r m i n d e r u n g des A l p h a r h y t h m u s m i t v o r w i e g e n d 
f ronta len 2-5-7/scc-Gruppen, zu denen sich auch 
Spikes u n d W a v e s gesellen k ö n n e n . Diese A n o m a l i e n 
w e r d e n d u r c h H y p e r v e n t i l a t i o n v e r s t ä r k t . 
M i t d e m B e g r i f f Tetanie i m Sinne des g r o ß e n teta-
nischen Anfal l s w i r d das kl inische B i l d , welches a u f 
einer gesteigerten n e u r o m u s k u l ä r e n Erregbarke i t 
( E R B ) bei verschiedenen S t ö r u n g e n des E l e k t r o l y t -
u n d S ä u r e n - B a s c n - G l e i c h g e w i c h t e s 3 2 4 beruht , z u ­
s a m m e n g e f a ß t . D i e einzelnen S y m p t o m e - C H V O -
S T E K - Z c i c h c n , T R O U S S E A U - Z c i c h e n (Gcburtshelfcr-
hand nach A b s c h n ü r u n g des Oberarmes) , EuB -Zeichcn 
(gesteigerte elektrische Erregbarkei t , z . B . K a t h o d e n -
ö f h i u n g s z u c k u n g bei S t r o m s t ä r k e n unter 5 m A ) , 
spontanes Faszikulicren u n d M u s k c l w o g e n , i d i o m u s -
k u l ä r e W ü l s t e bei Bek lop fen - zeigen das Syndrom 
Tetanie352, aber nicht seine Ursache an. 
Das g i l t auch fü r das V o l l b i l d des tetanischen A n f a l ­
les, beg innend m i t Ka rp fcnmau l s t c l l ung , K a r p o -
pcdalspasmcn, P a r ä s t h c s i e n , welche pe r io ra l u n d be­
t o n t an H ä n d e n u n d F ü ß e n ( A k r o p a r ä s t h c s i c n ) auf­
treten, u n d m i t ev t l . d a z u k o m m e n d e n zerebralen 
Exz i t a t i ons symptomen ( K r a m p f a n f ä l l e ) , m i t b e d r o h ­
l i c h e m Laryngospasmus u n d tonisch ve rk rampf t e r 
M u s k u l a t u r 3 2 4 ( A b b . 2-215) . 

N u r i n e inem k le inen T e i l der tetanischen A n f ä l l e 
l i eg t eine hypokalzämische Tetanie u n d n o c h seltener 
eine NebenschiIddriiseninsuffizienz v o r . D i e DifTeren-
tialdiagnose der h y p o k a l z ä m i s c h e n Tetanie u m f a ß t 
u.a. das Malabsorptionssyndrom u n d die Rekalzifizie-
nuigstetanie bei V i t a m i n - D - B c h a n d l u n g der Rachi t i s 
b z w . Osteomalazie. H y p o k a l z ä m i e ohne tetanische 
S y m p t o m e w i r d bei H y p o p r o t e i n ä m i e u n d z . B . bei 
renaler Azidose beobachtet. A u c h eine Hypomagne-
siämie k a n n z u m B i l d der Tetanie f ü h r e n . D i e h ä u ­
figste Ursache der Tetanie ist die Hyperventilation, 
w o b e i es sich u m eine normokaizämische Tetanie 
handel t . O b die v e r h ä l t n i s m ä ß i g g e r i n g f ü g i g e respi­
ratorische Alkalose u n d die M i n d e r u n g des ionis ier ten 
Ka l z iums zugunsten des undissoziierten Ka lz iums 
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allein zur Tetanie f ü h r t oder ob z u s ä t z l i c h e Fak toren , 
w i e z . B . eine A d r e n a l i n a u s s c h ü t t u n g , eine R o l l e spie­
len, ist noch n i ch t ganz klar . D i e Hyperventilations-

tetanie ist subjekt iv fü r den Betroffenen sehr unange­
n e h m , k a n n aber andererseits d u r c h A u f k l ä r u n g des 
Patienten u n d durch, einfache Plastikbeutelrückatmuug 

bei rechtzei t iger A n w e n d u n g v e r m i e d e n w e r d e n . 
Diese Patienten soll ten keiner u n n ö t i g e n A T - 1 0 - oder 
V i t a m i n - D - B e h a n d l u n g ausgesetzt w e r d e n . K a l z i u m -
in jek t ionen sind i n manchen Fä l l en , w e n n die Plas t ik­
b e u t e l r ü c k a t m u n g zu spä t begonnen w u r d e oder die 
S y m p t o m a t i k schon zu w e i t for tgeschr i t ten ist, j e ­
doch n i c h t zu ve rme iden . D i e H y p e r v c n t i l a t i o n s -
tetanie k a n n i n ausgesprochenen Endemien (Schu l ­
klassen!) auftreten, was zu b e t r ä c h t l i c h e r V e r w i r r u n g 
f ü h r e n k a n n . N i c h t n u r z u m Repe r to i r e v o n Psycho­
pathen u n d H y s t e r i k e r n g e h ö r t die w i l l k ü r l i c h e inge­
leitete Hypervcn t i l a t ions te tan ie . Gerade bei der Schul ­

den basalen Gangl ien , der Linse und wei teren O r g a ­
nen m o b i l i s i e r t 3 2 - 1 (FAHU-Krankhei t ) . 

D I N K E L s 3 bevorzugt die Bezeichnung zerebrale Kemkalzi-
nose für Stammganglicnvcrkalkungcn und hat auf ihr V o r ­
kommen bei Hypoparathyreoidismus und Pscudohypo-
parathyreoidismus hingewiesen. Die zerebrale K e r n -
kalzinose kann familiär mi t extrapyramidalen Sympto­
men, Ataxie, Oligophrenie, zerebralen Kranipfanfäl len 
und Minder wuchs beobachtet werden. Differentialdia­
gnostisch müssen die unspezifischen Psendokalkablagert ta­
gen und symptomatische zerebrale Verkalkungen, z .B . 
bei Toxoplasmose, abgegrenzt werden 9 M a . 

Be i l ang bestehendem Hypopa ra thy reo id i smus 
k o m m t es sch l i eß l i ch zu e inem zerebralen Defekt-
syndrom m i t I n t e l l i genzminde rung bis zur V e r b l ö ­
d u n g (diffuse organische H i r n s c h ä d i g u n g ) oder m i t 
Herdsymptomen oder K r a m p f a n f ä l l e n . Diese Krampf-

aujällc w e r d e n dann n ich t du rch die H y p o k a l z ä m i c 

T L Li Li Li Ut .Li A b b . 2 - 2 1 5 . E l e k t r o m y o g r a p h i s c h e V e r ­
l e r n = | = 75>JV • fr, * h - W f > » M i fcfrl Hi ' ä n d e r u n g e n be i T e t a n i e : Das A u f t r e t e n 

H [ I I ' | l P M v o n M u l t i p l e t s (a ) u n d D i p l e t s ( b ) c h a r a k -

1 c m = . i = 5 0 / s e c te r i s ie r t das E M G b e i m T e t a n i e s y n d r o m , 

b ) g e s t a t t e t aber k e i n e D i f f e r e n t i a l d i a g n o s e 
der der l a t e n t e n o d e r m a n i f e s t e n T e t a n i e 
z u g r u n d e l i e g e n d e n S t ö r u n g ( E M G v o n 
Prof . Strupp/er, M ü n c h e n ) . —i-H M I I I I l 

j ugend ist die A u s l ö s u n g eines B e w u ß t s c i n s v e r l u s t e s 
du rch H y p e r v e n t i l a t i o n bekannt . D i e L o n d o n e r 
Schul jungen kennen den sogenannten „ m e s s t r i c k " , 
bei dem der eine Lausbub h y p e r v c n t i l i e r t u n d ein 
anderer v o n h in t en den T h o r a x k r ä f t i g zusammen­
d r ü c k t . B e i m , , f a in t ing l a r k " m u ß nach l ä n g e r e r 
H y p e r v e n t i l a t i o n p l ö t z l i c h k r ä f t i g g e p r e ß t w e r d e n . 
Das Ergebnis ist f i s t stets eine kurzdauernde Synkope. 

Bei i h r e m Z u s t a n d e k o m m e n spielt neben der V e r ­
k l e ine rung des Schlagvolumens in fo lge Pressens auch 
eine verminderte Hirndurchblutung in fo lge H y p o -
kapnic eine R o l l e . F A Z E K A S zeigte, d a ß eine H y p e r ­
v e n t i l a t i o n v o n erstaunlich kurzer Dauer eine M i n ­
de rung der zerebralen D u r c h b l u t u n g u m 4 0 % her­
v o r r u f t l ü 6 a ( v g l . Hus tensynkopen S. 1033). 
B e i m chronischen H y p o p a r a t h y r e o i d i s m u s k o m m t es 
s ch l i eß l i ch zu trophischen Störungen, w i e N a g e l -
u n d Z a h n s c h m e l z v e r ä n d e r u n g c n , Ö d e m e n u n d Ka­

tarakt. Beobachtet w i r d ferner i n E i n z e l f ä l l e n eine 
chronische Steigerung des in t r ak ran ic l l cn D r u c k s m i t 
Stauungspapille. Neuro log i sche K o m p l i k a t i o n e n (ex­
t rapyramidale S y m p t o m e ) k ö n n e n auch d u r c h peri­

kapilläre Kalkablageruugeu i m Bere ich der Stamm­

ganglien und des Kleinhirns1"5 he rvorge ru fen sein. Be i 
diesen V e r k a l k u n g e n handel t es sich m ö g l i c h e r w e i s e 
u m eine direkte Folge des Mangels an P a r a t h o r m o n , 
welches ev t l . normalerweise K a l z i u m n i ch t n u r aus 
d e m K n o c h e n , sondern auch aus d e m Ske lc tmuskc l , 

allein ausge lös t , es handelt sich u m h y p o k a l z ä m i -
s:he zerebrale K r a m p f a n f ä l l e bei e inem anatomisch 
faßbar v o r g e s c h ä d i g t e n Geh i rn ( A b b . 2-216) . 

Bei dem 59jährigen Patienten S. M . kam es i m 15. Lebens-
jalir nach einer Strumaresektion zu einer typischen para-
ihyreopriven Tetanie. Seither bestanden laufend bei ins inh-
zienter Behandlung mi t A . T . 10 und Kalzium die Zeichen 
einer latenten Tetanie. Bei der Aufnahme betrug das Se­
rumkalzium 3,03 mval/1, der Serumphosphor war auf 
5,1 m g % erhöht . Unter Vitamin-D-Behandlung (5 m g 
jeden 2. Tag) normalisierte sich der Kalziumspiegcl. 1 )ie 
Tetanie verschwand. Ein Jahr vor der Aufnahme hatte der 
Patient erstmals generalisierte Krampjanjcille, einige Monate 
später kam es zu Verwirr thei tszuständen und Minde rung 
der Merkfäh igke i t . Im Anschluß an einen hier beobach­
teten generalisierten Kramptanfall bestand eine f lücht ige 
rechtsseitige Hcmiparesc. Damit ist die Genese der 
Krampfanfäl le bei diesen Patienten nicht eindeutig zu k l ä ­
ren; die späte Manifestation und das Auftreten auch nach 
Normalisierung der Serumkalziumspiegel spricht eher für 
ein fokal ausgelöstes, symptomatisches Anfallsleidcn. D ie 
psychopathologischen Veränderungen entsprechen einem 
Defekt syndrom. Das Pneumenzephalogramm bestätigt d:icse 
pathogenetische Deutung, da es einen linksbetonten H y ­
drocephalus internus neben einer kleinflcckigcn V e r k a l ­
kung i m Bereich der Stammganglicn und des Kleinhirns 
erkennen läßt (Abb. 2-216). ' 

Ganz anderer N a t u r sind die K a l k a u s f ä l l u n g c n , zu 'de­
nen es bei der hyperkalzämischen Krise, z . B . i n f o l g e 
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A b b . 2 - 2 1 6 . S y m m e t r i s c h e , n i c h t a r t e r i o ­
s k l e r o t i s c h e i n t r a z e r e b r a l e G e f ä ß v e r k a l ­
k u n g e n {Fahr) der S t a m m g a n g l i e n u n d 
d e s K l e i n h i r n s be i l a n g j ä h r i g e r , n i c h t a u s ­
r e i c h e n d b e h a n d e l t e r p a r a t h y r e o p r i v e r T e ­
t a n i e be i 5 9 j ä h r i g e m M a n n . 

a) S t r e i f i g - k l e i n f l e c k i g e V e r k a l k u n g e n der 
S t a m m g a n g l i e n , d i e b e s o n d e r s d e n N u ­
c l e u s c a u d a t u s r ö n t g e n o l o g i s c h h e r v o r ­
h e b e n ( s c h w a r z u m r a h m t e r P f e i l ) . 

eines primären Hyperparathyreoidismus m i t 
Ost i t i s f ibrosa cystica generalisata, k o m m t . Diese 
Kalkmetastasen (v . V I R C H O W ) treffen v o r a l l em jene 
Organe , bei denen es d u r c h Sekre t ion saurer Ä q u i ­
valenzen zu loka le r Alka lose k o m m t (Nie re , L u n g e 
usw.) . D i e lebensbedrohliehe Krise ist d u r c h P o l y ­
ur ie , D u r s t , Erbrechen, Meteor i smus , Obs t i pa t i on bis 
z u m aku ten O b e r b a u c h s y n d r o m , T a c h y k a r d i e u n d 
a u s g e p r ä g t e A d y n a m i e gekennzeichnet. B e w u ß t ­
s e i n s s t ö r u n g e n bis z u m Koma, akute symptomat ische 
Psychosen (Durchgangssyndrom) u n d - seltener -
Krampjaiijälle w e r d e n beobachtet. D i e EEG-Verände-

ntngen i n der H y p e r k a l z ä m i e sind w i e d e r u m unspe-
zifisch. Diffuse A l l g e m e i n v e r ä n d c r u n g c n u n d g r u p ­
penweise oder for t l aufend auftretende langsame W e l ­
len w e r d e n beobachtet. E i n solcher akuter p r i m ä r e r 
Hyperpara thyreo id i smus stellt eine vi tale I n d i k a t i o n 
zur opera t iven En t fe rnung der E p i t h e l k ö r p e r c h c n -
adenome nach Infusion, v o n P h o s p h a t l ö s u n g dar. Eine 
akute Hyperkalzämie w i r d auch paraneoplastisch, 

d . h . n i c h t nu r bei Skeletnietastasieruiig, sondern auch 
a u f G r u n d der Sekret ion einer p a r a t h o r m o n ä h n l i c h e n 
Substanz d u r c h den T u m o r u n d bei A . T . - 1 0 - oder 
Vitamin-D-Intoxikation gesehen 3 2 4 . 

Der 46jährige Patient S. F. war wegen einer chronischen 
Myelose in Behandlung, wobei sich klinisch bereits zu­
sätzlich der Verdacht auf Vorliegen eines metastasierenden 
Prozesses ergab. Eine erneute stat ionäre Aufnahme einen 
Tag vor dem T o d zeigte eine extreme Adynamie und 
Somnolcnz, die von der hyperkahämischen Krise (Ca : r 

über 8,5 mval/1) zum tödl ichen Koma führte. Bei der 
Autopsie fanden sich ein Bronchialkarzinom mi t Skelet-
karzinosc (endokrine Akt ivi tä t?) und eine sehr schwere 
Nephrokalzinose. 
Der 61jährige Patient O. E. wurde 1951 wegen einer Epu­
lis operiert (brauner Tumor?) . 1963 chronische L y m p h -
adenose, 1964 rön tgenolog isch typischer primärer Hyper­
parathyreoidismus. Leider ließ sich der Patient nicht operie­
ren. Ende 1964 Hepatitis, nach Besserung der Hepatitis 

b ) P n e u m e n z e p h a l o g r a m m v o m g l e i c h e n P a t i e n t e n in 
h a l b a x i a l e r p . -a . R i c h t u n g . A u ß e r d e n V e r k a l k u n g e n i m 
B e r e i c h der K l e i n h i r n h e m i s p h ä r e n u n d der S t a m m g a n g ­
l ien ist d i e l i n k s b e t o n t e V e n t r i k e l e r w e i t e r u n g a u c h hier 
d e u t l i c h . 

Entwicklung einer liyperkalzämischen Krise unter Anstieg 
des Serumkalziums von 7,15 auf 8,2 mval/1! Dabei be­
standen extreme Adynamie {DD Tetraplegie), Areflcxic, M ü ­
digkeit, später Somnolcnz. In einer Notoperation wurden 
zwei Epi fxh lkörpcrchcnadcnomc entfernt; leider verstarb 
der Patient wenig später an einer subakuten Leberdystro­
phie. 
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Der chronische Hyperparathyreoidismus ist 
d u r c h V e r ä n d e r u n g e n a m Skclctsystcm i m Sinne der 
Ostitis fibrosa cystica generalisata (v . R E C K L I N G H A U S E N ) 

m i t Knochenschmerzen, loka len neurologischen S t ö ­
rungen u n d Spontanf rak turen u n d v o r a l l em d u r c h 
Niereusymptonie (Po lyur i e , Konzcn t r a t i onsun f t i h ig -
kei t , Nephroka lz inose , Urolithiasis) sowie du rch die 
al lerdings keineswegs r e g e l m ä ß i g zu beobachtenden 
Magenulzera (14%) oder Paukreatitideu ( 7 % ) ge­
kennzeichnet . N a t ü r l i c h g i b t es auch M i s c h b i l d e r der 
„ossären" u n d „renalen" F o r m e n . Kalkmetastasen" i n 
Lunge , M a g e n , Hau t , Skleren, K o n j u n k t i v e n u n d 
gelegent l ich auch i n der D u r a w e r d e n ebenso w i e 
b e i m akuten Hyperpara thyreo id i smus gesehen. 
B e i m chronischen Hyperpa ra thy reo id i smus k ö n n e n 
diftercntialdiagnostischc Schwie r igke i t en info lge des 
psychopathologischen Bildes auftreten. Es f inden sich 
als A u s d r u c k des „endokrinen" Psychosyndroms V e r ­
g e ß l i c h k e i t , Re izbarke i t , depressive Phasen, ferner 
D u r s t ( D D chronischer A l k o h o l i s m u s , eigene B e ­
obach tung) . Psychosen vom exogenen Reaktionstypus 
sind i m Gegensatz z u m akuten be im chronischen 
Hyperpa ra thy reo id i smus nu r selten anzutreffen. 
Folge der bei H y p e r k a l z ä m i e herabgesetzten neuro­
muskulären Erregbarkeit sind A p h o n i e (Tab . 2-17) 
u n d A d y n a m i e . D i e A d y n a m i e kann so h o c h g r a d i g 
sein, d a ß L ä h m u n g e n v o r g e t ä u s c h t we rden . Ferner 
wurden. Kopfschmerzen , P a p i l l e n ö d e m , Hypakusis 
u n d Amaurose b e s c h r i e b e n 1 7 2 ' 2 7 : ) . Neben h y p o t o -
ner, teils ü b e r d c h n b a r e r M u s k u l a t u r f indet sich eine 
H y p o r c f l c x i c bis Arcf lex ic . 

Die Prognose des p r imären Hyperparathyreoidismus ist 
vor allem durch die Nicrcnfunkt ion bestimmt. Die N i e ­
reninsuffizienz dekompensiert nicht selten, nachdem 
durch operative Entfernung der Ep i thc lkörpe rchcnadc-
nome die hyperka lzämischc Polyurie beseitigt wurde. Im 
Endstadium kann es unmög l i ch werden, die ncurolo-
gisch-psychopathologischen S törungen auf Grund der 
Hyperka lzämie von der urämischen Enzephalopathie abzu­
grenzen. 
Ursache einer H y p e r k a l z ä m i e ist keineswegs immer ein 
pr imärer Hyperparathyreoidismus. V i t amin-D- In tox ika ­
t ion, Morbus B O L C K , Milchalkalisyndrom, Nebennieren­
rindeninsuffizienz und schwere Thyreotoxikose können 
neben den bereits e rwähn ten paraneoplastischen Hyper-
kalzämicn vorliegen. Die symptomatischen Hype rka l zä -
mien sprechen z .T. auf hochdosierte Kortikoidgaben an. 
Für die Differentialdiagnosc des p r imären Hyperpara­
thyreoidismus eignet sich die Suppression der Phosphat-
clearancc durch Kalziumbclastung nach H A A S 1 1 2 - 3 2 

H y p o g l y k ä m i e , Diabetes m e l l i t u s 

Hypoglykämie 

Eine besonders bunte neuro log i sch-psychopa tho lo -
gische S y m p t o m a t i k bietet die H y p o g l y k ä m i e . D i e 
A b g r e n z u n g des hypoglykämischen Symptomcnkom-
plexes9* g e g e n ü b e r der Epilepsie, den akuten endoge­
nen Psychosen u n d schweren k o m a t ö s e n Zustands-

b i l d c r n , z . B . bei Ve rg i f t ungen , kann schwie r ig sein 
u n d zu schwerwiegenden I r r t ü m e r n f ü h r e n . 
Bei der E n t w i c k l u n g einer H y p o g l y k ä m i e b i lde t sich 
stufenweise eine i m m e r schwerwiegendere S y m p t o ­
m a t i k aus. So k o m m t es b e i m p l ö t z l i c h e n Entstehen 
einer H y p o g l y k ä m i e ü b e r die normale M i ß l a u n i g k e i t 
des H u n g r i g e n hinaus zu Eehlhandlungen, gelegent l ich 
auch k r i m i n e l l e r A r t , zu besonnen w i r k e n d e m 
Dämmerzustand (amnestische Episoden) oder Ver­
wirrtheitszuständen. Diese kurzdauernden Episoden 
treten besonders gerne nach schwerer Muskela rbe i t 
auf. Ferner w e r d e n psychomotor ische Kr i sen , z . B . 
m i t Schmatzbewegungen u n d Amnesie , nach A r t e i ­
ner symptomat i schen Temporal lappenepilepsie b z w . 
v o n Dämmerattacken gesehen. W e i t e r e Exzitations-
symptome s ind die bei der H y p o g l y k ä m i e zu beob­
achtenden zerebralen Kratnpfanfälle (Gclcgenhcits-
k r ä m p f e ) . Bei 37 v o n 95 Patienten m i t Iuselzelhutno-
ren ( M A Y O - K l i n i k ) w u r d e n K r a m p f a n f ä l l e beobach­
t e t 3 2 2 . A u c h i n unserem K r a n k e n g u t v o n 15 Patien­
ten k a m der zerebrale K r a m p f a n f a l l i n der H ä l f t e der 
Vorgeschichten v o r . 
D e n Exz i t a t i ons symptomcn stehen h e r d f ö r m i g e zere­
brale Aus fä l l e a u f G r u n d einer fokalen H i r n s c h ä d i ­
g u n g g e g e n ü b e r ( A b b . 2-189, S. 476), welche n a t ü r ­
l i ch zu einer e i g e n s t ä n d i g e n symptomat ischen E p i ­
lepsie f ü h r e n kann . Neuro logische herdförmige 
zerebrale Ausfälle entstehen a u f d e m B o d e n einer 
H y p o g l y k ä m i e aber v o r a l lem, w e n n g le ichze i t ig 
v a s k u l ä r e zerebrale V o r s c h ä d e n oder G e f ä ß a n o m a ­
l ien vor l i egen . Ganz analog z u m in te rmi t t i e renden 
I s c h ä m i e s y n d r o m (s. S. 182), bei d e m G e f ä ß s t e n o s e 
und 0 2 - M a n g e l z u m h e r d f ö r m i g e n neurologischen 
Ausfal l f ü h r e n , k o m m t es hier bei G e f ä ß s t e n o s e u n d 
H y p o g l y k ä m i e z u m fokalen A u s f a l l 1 8 7 . Das G e h i r n 
ist auf den N ä h r s t o f f Glukose angewiesen u n d des­
halb g e g e n ü b e r Glukoscmange l so e m p f i n d l i c h 1 8 0 . 
Es ist noch offen, w i e w e i t die besondere V u l n e r a b i l i ­
tät der M o t o n e u r o n e g e g e n ü b e r einer H y p o g l y k ä m i e 
auch e inmal zu einer loka len , rein. Stoffwechsel be­
d ing ten per ipheren S y m p t o m a t i k m i t neurogenen 
M u s k c l a t r o p h i e n f ü h r e n kann . 

Im Sommer 1964 versuchte der Ehemann der 48jährigen 
Patientin 1). K . , seine Frau zu wecken. Sie gab sinnge­
rechte Antwor ten , wurde aber nicht r ichtig wach. Müdig­
keit und asystematischer Schwindel besserten sich nach dem 
Essen. A m nächsten Morgen erwachte sie mi t einer rechts­
seitigen Hcmiparesc. A m folgenden Tag hatte sich die L ä h ­
mung wieder vollständig zurückgcbi ldet . Eine Woche spä­
ter trat eine 2 Stunden anhaltende Bewußt los igke i t ohne 
Parese auf. In der Folgezeit kam es wiederholt zu Bewußt­
losigkeiten. Im September 1964 trat zweimal B c w u ß t s e i n s -
vcrlust mi t anschließender motorischer Aphasie auf. Nach 
einem weiteren Bewußtse insver lus t kam es zu einer dies­
mal linksseitigen Hcmiparesc. - Die klinische Untersuchung 
dieser Patientin ergab starke Blutzuckerabfäl lc unter 
Rastinon, Lcuzin und nach einmaliger in t ravenöser 
Glukosegabe, während die Insulinkonzentration i m Serum 
auf e rhöhte Werte anstieg; seinerzeit wurden noch b io lo ­
gische, insulinähnlichc Akt iv i tä t ( ILA) und a n t i k ö r p e r -
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hemmbares Insulin bestimmt. - Die Ausbildung zerebraler 
Symptome folgt keineswegs gese tzmäßig der absoluten Höhe 
des Blutzuckerspiegels. So konnten w i r bei dieser Patientin 
w ä h r e n d eines Tolbutamidtestcs trotz eines wahren B l u t ­
zuckerspiegels von nur 2,9 m g % und wesentlich e rhöh ten 
Scruminsulinspicgcln nur Symptome wie Müdigke i t , 
leichte Apathie und einen profusen Schweißausbruch be­
obachten. Als Ursache fand sich leider ein Inselzeil­
karzinom m i t Lebernietastasen. 3 2 2. 
Gerade be i der H y p o g l y k ä m i e k a n n das N a c h - u n d 
Nebene inander der verschiedenen S y m p t o m e einer 
metabol ischen Enzephalopathie e ind rucksvo l l be­
obachte t w e r d e n . A m B e g i n n einer H y p o g l y k ä m i e 
besteht eine ,,parasympathikotone(( R e a k t i o n ( H I M -
W I C H ) m i t H e i ß h u n g e r , Ü b e l k e i t , Erbrechen u n d 
A d y n a m i e . Je nach Schwere u n d Daue r der H y p o ­
g l y k ä m i e k o m m t es dann zu w e i t e r e n vegetativen 
S y m p t o m e n , die als „Adrenalinsyniptome" bezeich­
net w e r d e n : T r e m o r , S c h w e i ß a u s b r u c h , T a c h y k a r ­
die, H y p e r t o n i e u n d M y d r i a s e . D a es g le ichzei t ig zu 
U n r u h e , H y p e r v e n t i l a t i o n u n d P a r ä s t h e s i e n k o m m t , 
m u ß different ialdiagnost isch eine Hyperventila-
tionstetanie, we lche gerne bei Frauen auf t r i t t , die z u 
f u n k t i o n e l l e n H y p o g l y k ä m i e n neigen, b e r ü c k s i c h ­
t i g t w e r d e n . Paral lel zu diesen vegeta t iven S y m p t o ­
m e n besteht e in „endokrines" Psychosyndrom 
m i t V e r s t i m m u n g , R e i z b a r k e i t u n d B e e i n t r ä c h t i g u n g 
der in t e l l ek tue l l en L e i s t u n g s f ä h i g k e i t d u r c h K o n z e n ­
t r a t i o n s u n f ä h i g k e i t u n d M e r k s c h w ä c h e . 
M i t zunehmender Schwere u n d Dauer der H y p o ­
g l y k ä m i e entstehen aus diesen Vors tad ien n e u r o l o -
gisch-psychopathologische S y m p t o m e , die den kör­
perlich begründbaren Psychosen zuzuordnen 
sind. So w e r d e n akute Psychosen bei H y p o g l y k ä m i e n 
i n der psychiatr ischen Different ia ldiagnose b e r ü c k ­
s icht ig t w e r d e n m ü s s e n . V o n besonderer B e d e u t u n g 
sind die verschiedenen Grade der Bewußtseinsstörung, 
die i n A b h ä n g i g k e i t v o n Schwere u n d Dauer der 
H y p o g l y k ä m i e auftreten. Aus der a n f ä n g l i c h e n B e ­
n o m m e n h e i t e n t w i c k e l n sich Somnolenz , Sopor u n d 
s c h l i e ß l i c h tiefe B e w u ß t l o s i g k e i t u n d Koma. Ebenso, 
w i e be i der stufenweisen E n t w i c k l u n g der B e w u ß t s e i n s ­
s t ö r u n g psychotische Bilder beobachtet w e r d e n , s ind 
solche B i l d e r auch bei der R ü c k b i l d u n g der B e w u ß t ­
s e i n s s t ö r u n g als Durchgangssyndrom zu sehen 
(Tab . 2 -16 ) . B e i langanhaltender H y p o g l y k ä m i e 
k o m m t es zur irreversiblen H i r n s c h ä d i g u n g , we lche 
je nach Schwere z u m Defektsyndrom (amnestisches 
Psychosyndrom) m i t schwerer D e m e n z oder sogar 
zur Enthirnungsstarre m i t S t r e c k k r ä m p f e n u n d Spon-
tan-BABiNSKi-Reflex u n d z u m T o d e an A t e m l ä h ­
m u n g f ü h r e n k a n n ( A b b . 2-189, S. 476). - V o n post-
hypoglykämischem K o m a spricht m a n i n Fä l l en , 
bei denen die H y p o g l y k ä m i e selbst n i ch t mehr nach­
weisbar, die diffuse organische H i r n s c h ä d i g u n g j e ­
doch so schwer ist, d a ß eine ü b e r die eigentliche H y ­
p o g l y k ä m i e hinaus persistierende B e w u ß t s e i n s s t ö ­
r u n g vo r l i eg t . 

Schwere D e f e k t z u s t ä n d e i m Sinne des p o s t h y p o g l y k -
ä m i s c h e n Komas w u r d e n nach der f r ü h e r sehr v e r ­

T a b e l l e 2 - 1 9 . U r s a c h e n u n d D i f f e r e n t i a l d i a g n o s e 
der H y p o g l y k ä m i e n 

( aus Schwarz, K., P.C.Scriba: E n d o k r i n o l o g i e f ü r d i e 
Prax is , L e h m a n n . M ü n c h e n 1 9 6 9 ) 

/. Insulinbedingte Hypoglykämie 

a) G l u k o s e i n d u z i e r t e H y p o g l y k ä m i e 

O r a l e G l u k o s e g a b e : n a c h Z w e i d r i t t e l r e s e k t i o n 
des M a g e n s ( s p ä t e s D u m p i n g - S y n d r o m ) , F r ü h ­
p h a s e des R e i f e d i a b e t e s 

I n t r a v e n ö s e G l u k o s e g a b e : a b r u p t b e e n d e t e G l u ­
k o s e i n f u s i o n 

b ) F u n k t i o n e l l e H y p o g l y k ä m i e 

H u n g e r h y p o g l y k ä m i e 

R e a k t i v e a l i m e n t ä r e H y p o g l y k ä m i e ( T a c h y a l i -
m e n t a t i o n ) 
S p o r t k r a n k h e i t ( E f f o r t - S y n d r o m ) 

c ) O r g a n i s c h e H y p o g l y k ä m i e ( = „ p e r n i z i ö s e r " , 

p r i m ä r p a n k r e a t o g e n e r H y p e r i n s u l i n i s m u s ) 

I n s e l z e l l h y p e r t r o p h i e , - h y p e r p l a s i e , - a d e n o ­

m a t ö s e , - a d e n o m e , - k a r z i n o m e , P a n k r e a t i t i s 

( s e l t e n : R e i z h y p o g l y k ä m i e ) , O b s t r u k t i o n des 

D u c t u s p a n c r e a t i c u s , e k t o p i s c h e I n s u l i n s e k r e ­

t i o n n i c h t p a n k r e a t i s c h e r T u m o r e n ( ? ) 

d ) l a t r o g e n e r H y p e r i n s u l i n i s m u s 

Ü b e r d o s i e r u n g ( D i a b e t e s t h e r a p i e , p s y c h i a ­
t r i s c h - t h e r a p e u t i s c h e H y p o g l y k ä m i e , S u i z i d , 
M o r d , P s y c h o p a t h i e ) 

e ) S t i m u l a t i o n de r I n s u l i n s e k r e t i o n d u r c h P h a r m a k a 

S u l f o n y l h a r n s t o f f d e r i v a t e ( p o t e n z i e r e n d e M e d i ­
k a m e n t e ) , K o f f e i n , N i k o t i n , h ä u f i g e k o h l e n h y ­
d r a t r e i c h e M a h l z e i t e n 

f ) A b n o r m e L e u z i n e m p f i n d l i c h k e i t 

I n s e l z e l l t u m o r e n 
I n d u k t i o n d u r c h S u l f o n y l h a r n s t o f f be i N o r m a l e n , 
„ i d i o p a t h i s c h e " ( f a m . ) k i n d l i c h e H y p o g l y k ä m i e 
D D : E m b r y o p a t h i a h y p o g l y c a e m i c a be i m a n i f e s t 
d i a b e t i s c h e r M u t t e r - N e u g e b o r e n e n h y p o g l y k -
ä m i e be i p o t e n t i e l l - l a t e n t d i a b e t i s c h e r M u t t e r 

g ) A b n o r m e I n s u l i n e m p f i n d l i c h k e i t 

H V L - I n s u f f i e n z , N N R - I n s u f f i z i e n z , H y p o t h y r e o ­
se, M a n g e l an A - Z e l l e n {McQuarrie) ( L e b e r ­
k r a n k h e i t e n s. u.) 

2. Nicht insulinbedingte Hypoglykämie 

a) N i c h t p a n k r e a t i s c h e g r o ß e T u m o r e n 

b ) G e s t e i g e r t e G l u k o s e u t i l i s a t i o n u n d - a u s s c h e i d u n g , 
z. B. L a k t a t i o n , r ena le G l u k o s u r i e 

c ) K o h l e n h y d r a t s t o f f w e c h s e l s t ö r u n g e n 
F r u k t o s e i n t o l e r a n z . G l y k o g e n o s e , G a l a k t o s ä m i e 

d ) I n f a n t i l e i d i o p a t h i s c h e u n s p e z i f i s c h e H y p o g l y k ­
ä m i e ( h e t e r o g e n ) 

e) P r imä r h e p a t o g e n e H y p o g l y k ä m i e 

f ) A l k o h o l i s m u s 

34 Bodechtel, 3. Aufl. 
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brei teten Insulinschockbehandlung'n> 2 8 2 v o n Patienten 
m i t endogener Psychose w i e d e r h o l t beobachtet . -
Eine diffuse organische H i r n s c h ä d i g u n g f indet sich 
auch bei Neugeborenen diabetischer Mütter. " W ä h r e n d 
das Neugeborene einer stoffwechselgesunden M u t t e r 
i m a l lgemeinen eine n iedr ige Glukosetoleranz zeigt 
(n iedr iger k G - W e r t , CONARD -Konstante) , ist die 
Glukosetoleranz b e i m Neugeborenen einer d i abe t i ­
schen M u t t e r eher e r h ö h t . Daraus result ieren die ge­
f ü r c h t e t e n Neugeborenenhypoglykämien 1 8 2 (s. 
S. 542 u n d T a b . 2 -19) . 

Ein 36jähriger Patient suchte wegen allgemeiner Be­
schwerden seinen Hausarzt auf. Dieser fand einen e r h ö h ­
ten Blutzucker von 160 m g % ohne Glykosurie. Darauf­
hin erhielt der Patient täglich 1,5 g Tolbutamid . Unter 
dieser Behandlung soll der Kranke sich psychisch ve rän­
dert haben. Es kam zu Reizbarkeit, Schläfrigkeit und de­
pressiver Verst immung. Er habe angefangen zu trinken. 
I m September 1965 erlitt er einen Autounfal l mi t To ta l ­
schaden; mögl icherweise war eine bereits bestehende 
H y p o g l y k ä m i e Anlaß zu diesem Unfal l . 2 Tage nach dem 
Unfall gab er morgens an, wegen starker M ü d i g k e i t nicht 
aufstehen zu k ö n n e n . Nachts gegen 3 U h r äußer te er ein 
drängendes Hungerge füh l . A m nächsten Morgen wurde 
er von seiner Frau nicht mehr erweckbar i m Bett gefun­
den. Neben i h m lagen 2 leere Gläschen, die normalerweise 
je 40 Tabletten Tolbutamid enthalten hatten. Da man zu­
nächst an eine intrazerebralc posttraumatische K o m p l i k a ­
t ion dachte, wurde der Patient über die Neurochirurgische 
K l i n i k zu uns verlegt. Es fanden sich eine tiefe B e w u ß t -

S.L.SOJ.ö* 4.2.67 Inselzelladenom 

20 Min. . 9 Sek. 
vor Tolbutamid nach Tolbutamid nach'Glukose 

a b c 

A b b . 2 - 2 1 7 . EEG be i T o l b u t a m i d - P r o v o k a t i o n s t e s t im 
Fal le e ines I n s e l z e l l t u m o r s 
( aus Bottermann, P., A.Kollmannsberger, K.Schwarz, K. 
Kopetz:Verh. d t s c h . Ges . i n n . M e d . 7 3 ( 1 9 6 7 ] 1 0 8 3 ) . 

losigkeit, ein profuser Schweißausbruch, Schaum vor dem 
M u n d und ein ausgeprägter Opisthotonus. Noch am Auf­
nahmetag kam es zu St reckkrämpfen aller Extremitä ten 
und zu einem schwer pathologischen EEG mit einer hohen 
Dcl ta tä t igkei t über allen Ableitepunkten ohne jede Rcagi-
bilität. Der erste gemessene Blutzucker betrug 30 m g % . 
Das nach 72 Stunden chemisch bestimmte Tolbutamid i m 
Serum ergab eine Konzentration, wie sie normalerweise 
sofort nach Einnahme von 2 g Tolbutamid zu finden ist. 
Die Halbwertszeit von Tolbu tamid beträgt beim Gesun­
den etwa 5-7 Stunden, bei prolongierten H y p o g l y k ä m i e n 
nach Sulfonylharnstoff gaben kann sie erheblich länger 
sein. Es war also nicht mögl ich , aus dem gemessenen 
Tolbutamidspiegcl auf die tatsächlich eingenommene 
Tolbutamidmenge zu schließen. - I m weiteren Verlauf 
war der Patient nach 10 Tagen noch immer erheblich be-
wußt sc insge t rüb t ; etwa 1 Monat nach dem Zwischenfall 
war der Patient erstmals vol l orientiert, die Amnesie reichte 
bis weit vor den Beginn der Tolbutamidbehandlung 
zurück. Er bot das B i l d einer schweren organischen De­
menz. Das Pncumenzephalogramm zeigte eine deutliche 
Erweiterung der inneren und äußeren L iquor räume . Das 
laufend kontrollierte EEG zeigte eine allmähliche R ü c k ­
bildung der langsamen Wellen mi t vo rübe rgehende r star­
ker Hypervcnt i la t ionslabi l i tä t . Etwa nach einem Monat 
war das Kurvenbi ld normalisiert. Es fand sich ein positiver 
Lidschlußeffekt. - Besonders tragisch war bei diesem Pa­
tienten, daß nach der mehrfach durchgeführ ten i n t r avenö ­
sen Glukosebclastung eine vol lkommen normale Glukose-
tolcranz vorliegt und gar keine Indikation zur Tolbutamid-
behandlung bestand 3 2 2 . 

Sieht m a n v o n den p ro long ie r t en K o m a t a u n d D e -
fek t syndromen nach H y p o g l y k ä m i e sowie den 
h e r d f ö r m i g e n neurologischen A u s f ä l l e n ab, so s ind 
s o w o h l vegetat ive S y m p t o m e ( D D P h ä o c h r o m o ­
z y t o m s. S. 499) als auch zerebrale Exz i t a t i onssym-
p t o m e , „ e n d o k r i n e s " Psychosyndrom, s y m p t o m a ­
tische Psychosen e i n s c h l i e ß l i c h der B e w u ß t s e i n s s t ö ­
r u n g v o n paroxysmalem Charakter. D i e neurologische 
Dißerentialdiagnose w i r d daher paroxysmal auf t re­
tende B e w u ß t s e i n s s t ö r u n g e n , symptomat ische Psy­
chosen, zerebrale Exz i ta t ionssyndromc usw. der v e r ­
schiedensten Ursachen zu b e r ü c k s i c h t i g e n haben. D i e 
endokrinologische Dißerentialdiagnose hat nach den Ur­
sachen der Hypoglykämie zu suchen (Tab. 2 -19) . 

Die Ursachen der H y p o g l y k ä m i e n sind sehr zahlreich 3 2 4 -
3 7 2 . Die Differentialdiagnose ist Aufgabe des Internisten. 
V o m Standpunkt des Neurologen ist noch interessant, daß 
die H y p o g l y k ä m i e n bei g r o ß e n retroperitonealen T u m o ­
ren z .B. auch bei der Neurofibromatose beschrieben 
wurden l 4 6 . Soweit bisher untersucht, liegt bei diesen T u ­
moren kein paraneoplastischer Hyperinsulinismus vor. 
Bei Verdacht auf das Vorliegen eines organischen H y ­
perinsulinismus als Ursache der H y p o g l y k ä m i e soll man 
die Wlüpple-Trias beachten: 1. paroxysmales Auftreten 
von z .B. Bewußtse inss tö rungen und vegetativen S y m ­
ptomen, 2. Nachweis einer H y p o g l y k ä m i e und 3. p r o m p ­
tes Ansprechen auf eine Glukoseinjektion. 
Zusätzlich zu dieser WHIPPLE-Tr i a s m u ß heute der Nach­
weis eines Hyperinsulinismus zum Zeitpunkt der Hypo­
glykämie verlangt w e r d e n 4 7 . Es m u ß also vor der thera­
peutischen Glukoseinjektion Blu t zur Insulinbestimmung 
abgenommen und das Serum sofort eingefroren werden. 
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T r i t t die H y p o g l y k ä m i e nicht spontan auf, so m u ß man 
sie provozieren. Provokationsmethoden werden in folgender 
Reihenfolge angewandt: 
1. Hungerversuch bis zu 36 Stunden, 2. Tolbutamidbe-
lastung, 3. Glukagonbclastung, 4. Leuzinbelastung, 
5. Glukosebelastung. 
D i e Belastungsmethoden k ö n n e n zu einer exzessiven Aus­
s c h ü t t u n g von Insulin führen und sind wegen der m ö g ­
licherweise langanhaltenden H y p o g l y k ä m i e nicht ganz 
ungefähr l ich . Daher hat es sich bewähr t , z .B. w ä h r e n d der 
Tolbutamidbelastung das EEG zu kontrollieren, da hier 
V e r ä n d e r u n g e n - meistens eine rasch zunehmende Frc-
qucnzvcrlangsamung - kurz vor dem Auftreten anderer 
klinischer Symptome, vor allem vor dem Eintreffen der 
erniedrigten M e ß w e r t e des Blutzuckers, gesehen werden. 
Eine gefähr l ichere H y p o g l y k ä m i e läßt sich dann durch 
Abbrechen der Untersuchung durch Glukoseinjektion 
vermeiden. 
Bei dem Patienten S. L . (Abb. 2-217), bei dem ein kirsch­
g r o ß e r Insclzelltumor bestand, war das EEG zu Beginn der 
Tolbutamidbelastung unauffäl l ig; nach 15 M i n . zeigte 
sich eine zunehmende Frequenzverlangsamung. Etwa 10 
M i n . später f ing der Patient an, unruhig zu werden, war 
jedoch vol l orientiert und subjektiv beschwerdefrei. Als 
das EEG nur mehr ü b e r w i e g e n d diffuse Del tatät igkci t 
zeigte (Abb. 2-217b), wurde die Untersuchung durch 
in t ravenöse Glukosegabe abgebrochen. 9 Sek. später war 
das EEG wieder normal (Abb. 2-217c). Durch die T o l ­
butamidbelastung war eine H y p o g l y k ä m i e von 20 m g % 
bei gleichzeitig e rhöh t en Seruminsulinspiegcln ( I M I = 
890/iE/ml) provoziert worden. 
Die Therapie der W a h l ist beim Inselzclladcnom die ope­
rative Entfernung. Bei bestehender Kontraindikation oder 
Inoperabi l i tä t kann die Insulinsekretion durch Diazoxid 
gehemmt werden. Die schwere H y p o g l y k ä m i e , z .B. beim 
Inselzelltumor oder bei Insul inüberdosierung, ist mi t 
Glukosegaben allein unter U m s t ä n d e n nicht zu beherr­
schen. In diesen Fällen hat sich eine Glukagontherapie be­
w ä h r t . 

Diabetes mellitus 

Der Stoffwechsel bei akutem, relativem oder absolu­
tem Insulinmangel schweren Grades ist durch eine 
gesteigerte Fettgewebslipolyse gekennzeichnet, w o ­
bei die nicht veresterten Fettsäuren aus dem Fettge­
webe über das Blut in die Leber gelangen und dort 
als CoA-Ester der langkettigen Fettsäuren die En­
zyme Azetylkarboxylase und Zitratsynthetase hem­
men. Dadurch fällt vermehrt Azetyl-CoA zu gestei­
gerter Produktion von Ketonkörpern (Azetessig-
säure, /3-Hydroxybuttersäure) a n 3 8 5 . Bei Insulin­
mangel besteht ferner eine gesteigerte Glukoneo-
genese und eine verminderte Proteinsynthese, z .B. 
i m Muskel. Wenn die Ketonkörperprodukt ion den 
normalen peripheren Verbrauch an Ketonkörpern 
übersteigt, kommt es zu Ketonätttie und Ketoazidose. 
Wenn die metabolischen Korrektur- und respirato­
rischen Kompensationsmöglichkeiten des Körpers 
gegenüber dieser metabolischen Azidose versagen, so 
resultiert das Bi ld des diabetischen K o m a s . Bei die­
sem liegt eine extrazelluläre und zelluläre Exsikkose 
(hyperosmolare Dehydratation) v o r 1 1 9 . Sinkt der Blut -
p H unter Werte von 7,0-7,1, so kommt es nach p r i ­

märer Steigerung der Atmung (große Kussmaul-
Atmung) zu sekundärer Atemlähmung. Die hyperos­
molare Dehydratation kann ihrerseits zum T o d 
i m Kreislaufversagcn oder Nierenversagen führen. 
Das diabetische Koma kann sich schleichend bei 
bekanntem Diabetes mellitus oder rasch innerhalb 
von Stunden, z .B. bei vorher nicht bekanntem juve­
nilem Diabetes mellitus, entwickeln. Müdigkeit , 
Appetitlosigkeit - diese i m Gegensatz zum hypo­
glykanischen Koma, bei dem eher Hungergefühl 
vorliegt - , Übelkeit , Erbrechen, Durchfälle, Ober­
bauchschmerzen, diffuser Druckschmerz ( D D : A p ­
pendizitis, Cholezystitis, Peritonitis), Exsikkose, ver­
minderter Bulbusdruck, Reflexausfälle, Fieber bei K o m ­
plikationen und die große KussMAUL -Atmung be­
herrschen das klinische Bi ld . Quantitative Bewußt­
seinsstörungen sind bei diabetischer Ketoazidose zu­
nächst nicht obligat! Der T o d kann auch ohne längere 
vorhergehende Bewußtseinsstörung eintreten. P s y ­
chische Frühsymptome wie Apathie, Paraphasien, 
psychotische Episoden, Stupor und flüchtige Bewußtseins­
störungen können auf die drohende Gefahr hinweisen. 
- Bei der Therapie des diabetischen Komas ist neben 
der intravenösen Behandlung mi t Insulin und hypo-
tonen Salzlösungen die meist von der 3. bis 4. Stunde 
nach Beginn der Insulinbehandlung an notwendige 
Substitution mit Kal ium zu beachten, da sonst eine 
gefährliche, unter Umständen tödliche Hypokaliämie 
auftreten k a n n 1 1 9 ' 3 2 4 . 

Sonderformen des C o m a diabet icum sind das hyperos­
molare Koma, bei dem extreme H y p e r g l y k ä m i e n (bis 3000 
m g % ! ) ohne Ketoazidose beobachtet 1 8 werden und die 
zerebrale Symptomatik ausschließlich auf der hyperosmo-
laren Dehydratation des Zentralnervensystems beruht. 
Diese K o m a f o r m w i r d besonders bei Patienten mi t Altcrs-
diabetes beobachtet. - Schwere Azidosen mi t exzessiv ho­
hen Laktatspiegeln kennzeichnen die Laktatazidose'3"01, die 
insbesondere bei Krcislaufkomplikationen (Biguanidthc-
rapie?) gesehen wurde. Die Dißerentialdiagnose des dia­
betischen Komas und des h y p o g l y k ä m i s c h e n Schocks 
ist auf Grund der bei der H y p o g l y k ä m i e zu findenden 
vegetativen Symptome (s.o.) und der paroxysmalen 
ncurologisch-psychopathologischen Erscheinungen gegen­
über den e r w ä h n t e n Symptomen beim diabetischen Koma 
meist kein Problem und durch einfache Laboratoriums­
untersuchungen, wie Blutzuckerbestimmung, Urinunter­
suchung auf Zucker und Azeton und evtl. eine Bikarbonat­
bestimmung i m Serum, zu sichern. 

Arterio- und Arter iosklerose sind beim Diabetes 
mellitus häufiger als beim Stoffwechselgesunden an­
zutreffen. Dementsprechend finden, sich, zerebrale 
vaskuläre Komplikationen beim Patienten mit 
Diabetes mellitus mit besonderer Häufigkeit. Bezüg­
lich der Differentialdiagnose der diabetischen P o l y ­
neuropathie w i r d auf S. 24 verwiesen.-Etwa 80% aller 
Patienten mit juvenilem Diabetes mellitus, der durch 
plötzlichen Beginn, Neigung zu Ketoazidose, Insulin­
abhängigkeit und meist normales Körpergewicht ge­
kennzeichnet ist, weisen nach ca. 20jähriger Krank­
heitsdauer eine diabetische R e t i n o p a t h i e 1 9 7 ' 3 1 6 
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auf. N a c h T H I E L 3 5 9 a besteht b e i m j u v e n i l e n D i a ­
bet iker eine N e i g u n g zu f r ü h z e i t i g e r E n t w i c k l u n g 
des schweren Bildes der Retinitis proliferans. D i e B e ­
deu tung der diabetischen R e t i n o p a t h i e w i r d z . B . 
dadurch unters t r ichen, d a ß 1 6 % aller 30-39 Jahre a l ­
ten B l i n d e n in fo lge eines Diabetes mel l i tus e rb l inde t 
sind. B e i m Altersdiabetes, der d u r c h In su l i nun t e r ­
e m p f i n d l i c h k e i t u n d Ü b e r g e w i c h t sowie eine re la t iv 
stabile Stoftwcchsellagc gekennzeichnet ist u n d bei 
d e m i n v ie len F ä l l e n die d u r c h Ste igerung der k ö r ­
pereigenen Insul insekre t ion w i r k s a m e T o l b u t a m i d -
behand lung n o c h m ö g l i c h ist, e n t w i c k e l t sich die 
diabetische Retinopathie dagegen eher Stadien weise216. 
A n f ä n g l i c h f indet sich nach T H I E L 3 5 9 a eine V e n e n ­
e rwe i t e rung , dann k o m m e n kapi l lare M i k r o a n e u r y s -
men , H ä m o r r h a g i e n , s p ä t e r e v t l . G l a s k ö r p e r b l u t u n ­
gen (Glaukomanfa l l ! ) sowie p u n k t f ö r m i g e , wachs ­
art ige oder streifige C o t t o n - w o o l - E x s u d a t e zur B e ­
obach tung . U m bunte Degenerat ionsherde h e r u m 
k o m m t es end l ich zu G e f ä ß n e u b i l d u n g c n , so d a ß 
sch l i eß l i ch das Ends t ad ium der R e t i n i t i s prol i ferans 
entsteht. N e b e n m ö g l i c h s t op t ima le r Stoffwechsel­
f ü h r u n g stehen fü r die Behandlung der diabetischen 
Re t inopa th i e heute v o r a l l em die par t ie l le L i c h t ­

koagu l a t i on der R e t i n a u n d eventuel l auch die H y p o ­
physek tomie l ü 4 ' 2 7 7 , bei welcher n a t ü r l i c h eine sub­
s t i t u t i o n s b e d ü r f t i g e Hypophysenvorder lappen insuf ­
fizienz erzielt w i r d , zur V e r f ü g u n g . -Weitere diabe­
tische Augenerkrankungen s ind die Katarakt, die 
bei D i a b e t i k e r n 4 - 6 m a l h ä u f i g e r 5 5 als bei N i c h t -
d iabe t ikern gefunden w i r d ( P r ü f u n g der Glukose­
toleranz bei al len Kataraktpat ienten!) , die transi tori­
sche Myopie197, bei we lche r die Ref rak t ionsanoma­
l i en a u f G r u n d osmotischer V e r ä n d e r u n g e n der Linse 
z u m Z e i t p u n k t der Mani fes ta t ion eines Diabetes m e l ­
l i tus oder auch bei d r o h e n d e m C o m a d i a b e t i c u m v o r ­
k o m m e n , u n d sch l i eß l i ch die diabetische Iridopathie, 
bei der m o t t e n f r a ß ä h n l i c h e D c p i g m e n t a t i o n e n der 
Iris u n d Ncovaskula r i sa t ion gesehen w e r d e n . B e i der 
diabetischen I r idopa th i e w e r d e n V o r d c r k a m m e r b l u -
tungen , unter U m s t ä n d e n m i t G l a u k o m a n f a l l , gese­
hen. - Eine Optikusatrophie ohne Re t i nopa th i e w i r d 
bei e twa 1 % der Fä l le v o n Diabetes mel l i tus beob­
achtet ( p e r s ö n l i c h e M i t t e i l u n g v o n Prof . L U N D , 
M ü n c h e n ) . A u f das f a m i l i ä r e V o r k o m m e n v o n D i a ­
betes mel l i tus , p r i m ä r e r Op t ikusa t roph ie u n d I n n c n -
o h r s c h w e r h ö r i g k e i t w u r d e k ü r z l i c h v o n S A U E R 2 9 6 A 

aufmerksam gemacht . 




