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Dieser Text beschaftigt sich mit Fragen im Hinblick auf die Diagnose und Behandlung von
Patienten mit hypokalidamischer periodischer Paralyse. Wir werden uns auf die familiare Form der
hypokalidmischen periodischen Paralyse konzentrieren, die aufgrund von Mutationen in
verschiedenen lonenkanal-Genen entsteht. Andere “sekundare” Formen, die auf hormonellen
Stérungen oder Nierenerkrankungen basieren, die auch zu einem chronisch niedrigen
Kaliumspiegel im Blut fihren, werden wir nur kurz erwahnen.

Bei der familiaren Form kann ein Betroffener durchaus der Einzige in einer Familie sein, der unter
der hypokalidmischer periodischer Paralyse leidet, wenn es eine Neumutation gegeben hat oder
Familienmitglieder trotz bestehender Mutation keine Krankheitsmerkmale zeigen (sog. geringe
klinische Expressivitat). Fur etwas allgemeinere Hintergrundinformationen steht eine Vielzahl von
Beschreibungen der Krankheitsbilder zur Verfigung, sowohl fir Arzte, wie auch fur Patienten.

Diagnose

Welche Tests werden benutzt, um eine hypokaliamische periodische Paralyse zu
diagnostizieren?

Die besten Nachweismdglichkeiten um hypokaliamische periodische Paralyse zu diagnostizieren,
sind das Messen der Blutkaliumwerte wahrend einer LAhmungsattacke und das Testen auf
bekannte Genmutationen. Andere, manchmal zuséatzlich angewandte Tests sind das
Summenaktionspotenzial eines Muskels und das Belastungs-EMG. Der sicherste Weg zur
Diagnose ist die Identifikation einer der Mutationen in den Genen fir den muskuldren Kalzium-
oder Natriumkanal zu, von denen bekannt ist, dass sie die Erkrankung verursachen. Allerdings
kann nur bei 70% der Patienten mit hypokalidmischer periodischer Paralyse eine dieser
Mutationen gefunden werden (60% im Kalzium-, 10% im Natriumkanal). Diese Situation wird sich
verbessern, wenn weitere Mutationen und Gene identifiziert werden. Fir die Zwischenzeit gilt als
Regel: wenn Kalium hilft, Schwécheepisoden zu beenden oder zu vermeiden, so passt dies zu
einer hypokalidmischen periodischen Paralyse.

Bedeutet es, dass ich dann keine hypokaliamische periodische Paralyse habe, wenn mein
Blutkaliumwert normal ist?

Nein. Auch wenn niedrige Blutkaliumwerte wahrend der Attacken typisch fir hypokalidmische
periodische Paralysen sind, haben die Patienten zwischen den Attacken normale Werte (meist im
niedrigen Normalbereich). Auch wahrend einer Lahmungsattacke missen die Blut-Kaliumwerte
nicht unbedingt zum Zeitpunkt der Messung erniedrigt sein.

Schwéacheanfélle werden typischerweise dadurch ausgeldst, dass der Blut-Kaliumspiegel absinkt.
Solche Kaliumkonzentraionsschwankungen kommen in jedem Menschen vor, aber bei Patienten
mit familidrer hypokalidmischer periodischer Paralyse kénnen durch das Absinken Attacken
ausgeldst werden. Beispielsweise fuhrt eine kohlenhydratreiche Mahlzeit zur Freisetzung von
Insulin ins Blut, was durch den Eintritt von Glucose und Kalium in die Zellen zu einem Absinken
des Blut-Kaliumspiegels fuhrt. Normalerweise fuhrt ein solches Absinken des Kaliumspiegels zu
keinerlei Symptomen, bei hypokalidmischer periodischer Paralyse 16st dieses Absinken jedoch
haufig L&hmungsattacken aus.

Der Blut-Kaliumspiegel kann auch niedrig bleiben wahrend sich die Muskeln von einer kirzlich
erfolgten Attacke erholen. Wahrend einer Attacke schwellen die paralysierten Muskeln an und
nehmen Kalium auf, was ein weiteres Abfallen des Blut-Kaliumspiegels zur Folge hat. Sobald
sich die Schwellung zuriickgebildet hat, normalisiert sich auch der Kaliumspiegel im Blut. Daher
sollte ein normaler Kaliumblutwert nach solch einer Erholung nicht als Beweis gegen das
Vorhandensein einer hypokali@mischen periodischen Paralyse betrachtet werden.



Beim Beurteilen der Kaliumblutwerte ist es wichtig, kirzlich erfolgte Behandlungen zu beachten.
Wenn kirzlich Kalium eingenommen wurde oder eine Behandlung mit Medikamenten erfolgt die
den Blut-Kaliumspiegel senken, wie z.B. durch ein Medikament mit dem Wirkstoff Acetazolamid,
wird dies Auswirkungen auf den Blut-Kaliumspiegel haben.

Ebenfalls von Wichtigkeit ist es, andere Griinde fir niedriges Kalium in Betracht zu ziehen.
Manche Personen haben ein chronisch niedriges Blutkalium, beispielsweise aufgrund einer
Nierenerkrankung (z.B. Bartter Syndrom). Sie kénnen eine ,sekundare” oder ,symptomatische"
periodische Paralyse entwickeln obwohl sie keine der familidren ,primaren“ lonenkanal-
Erkrankungen haben.

Wie ausgedehnt ist die Paralyse?

Die Lahmung kann alle bedeutenden Muskeln betreffen oder nur eine einzelne Extremitat, z.B.
nach groBer Belastung oder nach dem Auftreten von Schmerzen. Es kann auch die
Atemmuskulatur betroffen sein, typischerweise bei einer sehr schweren Attacke oder nach einer
Narkose.

Wie wird die Erkrankung vererbt? Wie hoch ist die Wahrscheinlichkeit, dass man die
Krankheit entwickelt, wenn man das mutierte Gen besitzt?

Hypokalidmische periodische Paralyse wird autosomal dominant vererbt, was bedeutet dass eine
mutierte Genkopie von einem Elternteil ausreicht, um die Symptome auszulésen. Allerdings kann
auch eine Neumutation auftreten oder ein Elternteil kann nur leicht betroffen sein und nichts von
der Mutation wissen. Manche Personen haben Anfélle, die so selten oder so milde sind, dass sie
nie bemerkt werden. Typischerweise treten die ersten ausgepragten Anzeichen von
hypokalidmischer periodischer Paralyse im Alter von Jugendlichen auf, bei sorgféltiger
Beobachtung und mit dem Wissen Uber die Ausloser der Attacken, kann die Erkrankung aber
auch friher und in einem héheren Prozentsatz der Mutationstréager diagnostiziert werden.

Welche anderen Erkrankungen sollten bericksichtigt werden wenn die Diagnose
hypokaliamische periodische Paralyse im Raum steht?

Andere in Betracht kommende Diagnosen sind:

e Normokalidmische und hyperkalidmische periodische Paralyse und Kalium-verstarkte

Myotonie

Paramyotonia congenita

Andersen-Tawil-Syndrom

Thyreotoxische periodische Paralyse

Autoimmunreaktionen gegen Kaliumkanale

Erkrankungen des oxidativen Stoffwechsels wie z.B. mitochondriale Erkrankungen

Porphyrie

Nierenerkrankungen mit chronisch niedrigem Kalium sind:
Renale tubulare Azidose, Bartter Syndrome einschlieBlich Gitelman Syndrom mit
Hypomagnesiamie-Hypokaliamie, Sjégren Syndrom, Hyperaldosteronismus
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Welche anderen ungewohnlichen Symptome kénnen in Zusammenhang mit
hypokaliamischer periodischer Paralyse auftreten?

Die verschiedenen bekannten und unbekannten Mutationen treten oft mit einer Vielzahl anderer
Symptome oder Diagnosen auf, die sich wie folgt charakterisieren lassen:

e Schmerzen (laut mancher Berichte eher mit durch Natrium ausgeldsten Episoden assoziiert)
e Krampfe



Unter den 30% der Patienten, die an hypokaliamischer periodischer Paralyse leiden, die aber
nicht Mutationen in ihren beiden Genen haben, findet man haufig Folgendes:

Migrane

Herzrhythmusstérungen

Aufmerksamkeitsdefiziterkrankungen (ADS, ADHS)

relative Unempfindlichkeit gegeniber dem Lokalanasthetikum Lidocain und ,Zahnarztangst*
schweres pramenstruelles Syndrom (PMS)

Welche anderen Diagnosen erhalten Menschen mit hypokaliamischer periodischer
Paralyse oft (félschlicherweise)?

Konversionsstdrung” ist ein Stigma, das Menschen mit hypokalidmischer periodischer Paralyse
oft ereilt, da ihre Symptome félschlicherweise oft einer “hysterischen” oder “funktionalen”
Paralyse zugeschrieben werden. Solche Fehldiagnosen sind sowohl nach Lahmungsepisoden
des

ganzen Korpers, wie auch nach Paralyse einzelner Extremitaten, vorgekommen.

Macht es Sinn, eine Muskelbiopsie vornehmen zu lassen?

Wenn vermutet wird, dass Sie eine hypokaliamische periodische Paralyse haben, kann es sein,
dass in einer Muskelbiopsie einige relativ unspezifische Veranderungen, wie vakuolare oder
tubulare Aggregate, nachgewiesen werden kénnen, die die Diagnose der hypokalidmischen
periodischen Paralyse untermauern koénnen. Allerdings sind diese Veranderungen nicht
spezifisch genug, um eine endgliltige Diagnose stellen zu kénnen. Wenn ihre Arzte andere
Funktionsstérungen in Betracht ziehen, wie zum Beispiel eine mitochondriale Erkrankung, kann
eine Muskelbiopsie der Schllssel zur Erstellung einer korrekten Diagnose sein.

Vorbeugqung und die Auswirkungen von Nahrungsmitteln und Medikamenten

Welche Ausléser fiir eine Schwacheattacke gibt es?
Nahrungsmittel

Kohlenhydrate: Der am besten bekannte Ausléser einer hypokalidmischen periodischen
Paralyse ist der Verzehr einer groBen Menge von Kohlenhydraten. Am verbreitetsten sind hierbei
Nudelgerichte bzw. von Kartoffeln, die typischerweise groBe Mengen von Kohlenhydraten
enthalten, die zu Zuckern verstoffwechselt werden und schnell ins Blut abgegeben werden.
Andere haufige Ausldser sind zuckerhaltige Getranke und groBe Mengen von SuBigkeiten.
Einmal im Blut, 16sen die Zucker die Freisetzung von Insulin aus, welches dazu fuhrt, dass die
Zellen den Zucker -und gleichzeitig Kalium- aus dem Blut aufnehmen. Das Absinken des
Kaliumspiegels I6st bei Patienten mit hypokalidmischer periodischer Paralyse die Lahmungen
aus. Weniger Kohlenhydrate zu sich zu nehmen, ist hilfreich, aber oft schwer zu erreichen. Ein
anderer Ansatz ist der Wechsel zu Kohlenhydraten die langsamer freigesetzt werden, wie
Vollkorn-Pasta oder Vollkornweizenprodukte (z.B. Vollkornmdsli), bei denen sich die
Zuckeraufnahme Uber einen langeren Zeitraum erstreckt, wodurch der Kaliumabfall reduziert
wird.

Salz: einer der starksten Ausléser der hypokalidmischen periodischen Paralyse ist der
Natriumchlorid-Konsum. Uber den Salz-Effekt ist viel weniger bekannt, als Uber den der
Kohlenhydrate und viele Artikel lber hypokalidmische periodische Paralyse erwdhnen diesen
Ausléser nicht einmal.

Fur viele Menschen ist es einfacher ihre Salzaufnahme zu reduzieren, als die der Kohlenhydrate.
Viele Nahrungsmittel enthalten groBe Salzmengen, vor allem Salzgebéck (Snacks) und
TomatensoBe. Restaurants und Snackshops fligen vielen Nahrungsmitteln oft groBe Mengen
Salz hinzu, vor allem in Pizzen, Nachos und anderen Snacks wie Popcorn. Soda-Getranke, die
sowohl Natrium wie auch Zucker enthalten, sind besonders problematisch.



Andere

Aufregung/Angst/Adrenalin:

Aufregung oder Angst fihren dazu, dass der Korper Adrenalin produziert, was die
Wahrscheinlichkeit von L&hmungsattacken erhéht. Zur Nahrungsmittelallergie-Behandlung
injiziertes Adrenalin und Adrenalin-ahnliche Medikamente wie Salbutamol, welches in Asthma-
Sprays/Inhalatoren verwendet wird, kénnen Paralyseepisoden auslésen. Dies scheint aufzutreten
weil Adrenalin den Blut-Kaliumspiegel senkt.

Um die Adrenalinwirkung im Kérper zu reduzieren, werden Medikamente, wie z.B. Beta-Blocker,
eingesetzt. Allerdings sollten Beta-Blocker nur mit Vorsicht eingesetzt werden, da sie schwere
Probleme bei Personen mit niedrigem Blutdruck, langsamem Herzschlag (Bradykardie) und
Asthma auslésen kénnen.

Sport:
Nach anstrengendem Sport ist das Risiko, dass Symptome hypokaliamischer periodischer
Paralyse auftreten, erhéht.

Kalte:
Der Kélte ausgesetzte Muskeln kénnen schwach werden. Wiedererwarmung stellt normalerweise
auch die Kraft wieder her.

Anasthesie:

Waéhrend einer Narkose treten viele Veranderungen auf, die zur Ausbildung einer Paralyse
beitragen kdnnen, wie Abkulhlung, Glukose-Infusionen, Natrium und bestimmte Medikamente,
wie Succinylcholin. Es ist nicht bekannt, dass Menschen mit hypokali@mischer periodischer
Paralyse ein erhdéhtes Risiko hatten eine maligne Hyperthermie zu entwickeln.

Alkohol:

Es ist bisher nicht genau bekannt, warum Alkohol manchmal eine periodische Paralyse auslést.
Ursachen, speziell von Alkoholabusus, kdnnen sein: eine Stérung der Elektrolytgleichgewichte,
Austrocknung, Erndhungsmangelerscheinungen, Uberbelastungsstérungen.

Elektromagnetische Felder:

Es gibt Berichte, dass elekiromagnetische Felder in einer bestimmten Untergruppe von Patienten
mit hypokalidmischer periodischer Paralyse angeblich Schwéacheepisoden auslésen sollen; dies
ist aber noch nicht im Detail erforscht.

Unter welchen Bedingungen treten Probleme auf, neben der Paralyse selbst?

Eine Untergruppe von Patienten mit hypokalidmischer periodischer Paralyse scheint besonders
empfanglich far Herzrhythmusstérungen zu sein, besonders wenn das Blutkalium niedrig ist, aber
auch zu anderen Zeiten. Manche haben Episoden von langsamem (Bradykardie) oder schnellem
Herzschlag (Tachykardie) und viele dieser Personen sind extrem empfindlich gegenlber
Medikamenten die das QT-Intervall im EKG verlangern oder die Herzfrequenz erhéhen.

Welche Erndhrungsumstellungen und Medikamente konnen mir helfen?

Die wichtigste MaBnahme besteht darin, die oben beschriebenen Ausléser zu meiden. Es gibt
auch eine Reihe von medikamentdésen Eingriffen, die in dem Artikel von Dr. Jacob Levitt, einem
Arzt, der selber von hypokalidmischer periodischer Paralyse betroffen ist, beschrieben sind:
Practical aspects in the management of hypokalemic periodic paralysis.

Erndhrungsumstellungen beziehen sich im Wesentlichen das Vermeiden der Ausléser und die
Erhéhung der Kaliumaufnahme. Dies durchzufiihren ist allerdings nicht einfach. Zum Beispiel ist
gemeinhin bekannt, dass Bananen viel Kalium enthalten, aber sie enthalten auch viele
Kohlenhydrate, sind also weit entfernt davon eine optimale Kaliumquelle zu sein. Andere



Nahrungsmittel wie Vollkornweizen, die typischerweise viel Kalium enthalten und Kohlenhydrate
(z.B. im Pumpernickelbrot), die langsam freigesetzt werden, kénnen hilfreicher sein. Die
Anleitung durch einen Ernahrungsberater, der sich mit hypokalidmischer periodischer Paralyse
auskennt, kann hier sehr nitzlich sein.

Bei Individuen mit hypokalidmischer periodischer Paralyse, deren Kaliumblutspiegel sich im
niedrigen Normalbereich bewegen, ist es schwierig die Kaliumblutwerte hoch genug zu halten,
um Muskelschmerzen, Dauerschwache und Anfallsfrequenz zu verringern. Also ist es zusétzlich
zum Bemihen Kaliumwerte im normalen bis leicht erhéhten Bereich zu erreichen, oftmals
hilfreich Medikamente einzusetzen. Eine Kombination aus Acetazolamid, welches die
Blutkaliumwerte leicht senkt, und einem kaliumsparenden Diuretikum wird bevorzugt
(typischerweise Triamteren, Amilorid oder Aldosteronantagonisten wie Spironolacton oder das
neuere Eplerenon, das im Vergleich zu Spironolacton weniger hormonelle Nebenwirkungen hat).
Manchmal ist zusatzlich eine orale Kaliumaufnahme erforderlich. Individuen mit hypokali@mischer
periodischer Paralyse kénnen unter dieser Dreifachtherapie hyperkaliamisch und schwach
werden. Daher sollten die Kaliumwerte Uberwacht werden, Ublicherweise anfangs wdchentlich,
dann monatlich. Der Kaliumspiegel sollte ebenfalls Gberprift werden wenn bei einem
Schwécheanfall keine spontane Erholung auftritt.

Werde ich mich letzten Endes immer erholen, auch ohne Behandlung?

Der Korper tendiert dazu den Kaliumspiegel wiederherzustellen, aber wahrend einer schweren
Episode, kann es zu bleibenden Auswirkungen auf den Muskel kommen. Viele Patienten mit
hypokalidmischer periodischer Paralyse entwickeln mit zunehmendem Alter eine chronische
Muskelschwache. Zusatzlich sind einige Personen durch andere Effekte geféhrdet, wie
Herzrhythmusstérungen oder schwere Atemnot, die lebensgeféhrlich sein kdnnen.

Gibt es, analog zur Insulin-, auch eine Kalium-Pumpe?

Nein. Die Seltenheit der kaliumbezogenen Erkrankungen, die groBen Mengen von Kalium, die
benbtigt wirden, und die Gefahr einer Kaliumuberdosierung, machen es unwahrscheinlich, dass
“Kaliumpumpen” jemals anders als zur intravenésen Kaliumgabe unter arztlicher Aufsicht zum
Einsatz kommen werden.

Kann ich permanente Muskelschwéche durch Training verbessern? Welche Art von
Training kann ich durchfihren, wenn ich mich sehr schwach und matt fihle? Was soll ich
meinem Physiotherapeuten sagen und wie kann ich dazu beitragen, dass er versteht, dass
mehr Training nicht hilft? Wie koénnen wir ein Programm fiir die Physiotherapie
ausarbeiten, um Muskeln wieder aufzubauen oder geschwéachte Muskeln zu starken?

Muskeln haben eine groBe Kapazitat durch Training zu wachsen, also ist es selbst nach einem
Muskelschaden noch mdglich viel Kraft zurickzugewinnen. Bei manchen Menschen kann ein
Programm aus regelmaBigem Sport zusammen mit Muskelaufbau ein Weg sein, die L&hmungen
unter Kontrolle zu halten. Allerdings kann es nach andauernden oder schweren Attacken eine
Restschwéche geben. Sport kann mehr Unheil als Nutzen bringen, wenn die Anstrengung zu
groB ist. Die richtige "Dosis" muss individuell gefunden.

Betreuungs- und VorsichtsmaBnahmen

Was muss bei einer Vollnarkose beachtet werden?

Welche eine Lokalanasthetika sollen zum Einsatz kommen? Welche alternativen
Anasthetika waren fir einen Patienten mit hypokaliamischer periodischer Paralyse besser
geeignet?

Bei einer Vollnarkose besteht ein erhéhtes Risiko fir Schwache und Atemnot, also muss der
Anasthesist Uber bestehende lonenkanal-Erkrankung informiert werden. Hypothermie,
Hypokalidmie, Natriumchlorid- und Glukose-Infusionen sowie muskeltoxische Substanzen wie



Succinylcholin wahrend der OP flihren oft zu schlaffer Muskelldhmung und Atemnot im
Aufwachraum. Bei Lokalanasthetika ist Adrenalin, das beigemischt wird, um das Wegdiffundieren
des Anasthetikums zu verlangsamen, das Hauptproblem. Ein anderes Problem ist die
Unempfindlichkeit einiger Patienten mit hypokalidmischer periodischer Paralyse gegenliber dem
Lokalanasthetikum Lidocain.

Hilfsmittel, z. B. Rollstiihle:

Dauerschwache tritt bei etwa 50% der Patienten mit hypokaliamischer periodischer Paralyse auf
und schreitet langsam mit steigendem Alter voran. Uber Jahre hinweg kénnen die geschwéchten
Muskeln mit angemessener Behandlung und Vorsorge ihre Kraft wiedererlangen. Sobald aber
der GroBteil der Muskeln durch Fett und Bindegewebe ersetzt wurde, kdnnen aktuelle
Medikamente den Muskel nicht wiederherstellen.

Wie kann ich mit meiner Familie Giber diese Problematik reden, wenn sie zunachst nicht
glauben, dass etwas nicht stimmt?

Diese Schwierigkeit begriindet sich in der Tatsache, dass die Erkrankung selten ist, Attacken
unregelmaBig auftreten kdnnen und es Varianten der hypokalidamischen periodischen Paralyse
gibt, deren Symptome dazu tendieren als ,psychisch* abgetan zu werden.

Bei Patienten mit der “Standardform” der hypokalidmischen periodischen Paralyse ist es
hauptséachlich eine Frage der Aufklarung Gber die Existenz der Erkrankung, wenn es darum geht,
Familienmitglieder zu Uberzeugen. Dies kann mit dem Hinweis auf Artikel Uber die Erkrankung
geschehen oder mit der Hilfe eines Arztes, der Uber die Krankheit Bescheid wei3 und klarmachen
kann, dass sie real ist, auch wenn sie in der Allgemeinbevélkerung selten ist und die
Schwacheepisoden der betroffenen Individuen unregelméaBig sein kénnen.



