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Primarer Hyperparathyreoidismus

Definition und Basisinformation

Ein Hyperparathyreoidismus (HPT) beruht auf einer chronischen PTH-Ubersekretion, die primér (autonom)
oder als Folge einer mit Hypokalzadmie einhergehenden Grundkrankheit auftritt (calcipenische Rachitis,
chronische Niereninsuffizienz). Ein priméarer HPT tritt sporadisch oder familidr auf und kann im Rahmen einer
multiplen endokrinen Neoplasie vorkommen.

Bei der FBH (Familidren benignen Hypercalcamie) bzw der FHH (Familidren hypocalciurischen
Hypercalcamie) liegen inaktivierende Mutationen im Gen des Calcium-Sensing-Rezeptors (CaSR) vor. Dabei
findet sich zumeist auch ein milder Hyperparathyreoidismus.

Eine seltene, aber klinisch schwerwiegendere Erkrankung ist der neonatale schwere primare
Hyperparathyreoidismus (NSHPT) bei dem es durch eine rasche Demineralisation des Skelettsystems zu
Thoraxdeformierungen und Rippenfrakturen mit konse-kutiver Ateminsuffizienz kommt. Ursache sind ebenfalls
inaktivierende Mutationen im CaSR-Gen.

Ein Hyperparathyreoidismus kann auch medikamenteninduziert sein (z.B. durch Lithium oder
Thiaziddiuretika).

Leitsymptome

Anorexie, Ubelkeit, Erbrechen, Muskelschwéche, Blutdruckerhdhung, Polydipsie, Polyurie, Nephrokalzinose
oder Nephrolithiasis, Knochenschmerzen, Obstipation. Nicht selten liegt aber eine asymptomatische
Hypercalcamie vor.

Diagnostik
Zielsetzung
Nachweis einer Hypercalcamie infolge erhdhter PTH-Sekretion, Klarung der Ursache.

Gebrauchliche Verfahren

Sonographie oder Radionukleotid- Szintigraphie (MIBG), ev. CT oder MRT (cervikal und thorakal), da
im Kindes- und Jugendalter mehrheitlich thorakale Adenome Ursache des primaren
Hyperparathyreoidismus sind.

Calcium, Phosphat, intaktes PTH, Kreatinin i. Serum, Calcium-/Kreatinin-Quotient im Urin, Vitamin
D-Metabolite (25-Hydroxyvitamin D, 1,25(OH)2-Vitamin D)
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Erhéhtes Serum-Calcium bei erhdhten PTH-Serumkonzentrationen sichert die Diagnose primarer
Hyperparathyreoidismus, Untersuchungen der Nierenfunktion sowie der Vitamin D-Metabolite klaren
die DD zwischen primarem und sekundarem Hyper-parathyreoidismus.

AusschluBdiagnostik
Intaktes PTH und Calcium im Serum.

Nachweisdiagnostik

Intaktes PTH, Calcium, Phosphat, Kreatinin i.S., Molekulargenetische Untersuchungen ggf. des
CaSR-Rezeptors, MEN 1 bzw. 2A Gens

Entbehrliche Diagnostik
Katheterisierung der Halsvenen, Arteriographie, Calcium- oder Glukokortikoidbelastung.
Durchfiihrung der Diagnostik

Padiater, padiatrischer Endokrinologe.
Therapie
Medikamtentose Therapie
Entfallt
Interventionelle Therapie
Bei hypercalcamischer Krise: NaCl-Infusion, Bisphosphonate (Pamidronat), Furosemid

Chirurgische Therapie

Entfernung des Adenoms; bei Hyperplasie aller Nebenschilddriisen bzw. beim Neonatalen schweren
Hyperparathyreiodismus (NSHPT) Entfernung aller Epithelkorperchen, Partielle Autotransplantaton von
Epithelkdrperchen in den M. brachioradialis nur bei Erkrankungen ohne Stérung des CaSR-Gens.

Therapiedurchfiihrung

Chirurg
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