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Einleitung 
Ein Hyperparathyreoidismus (HPT) beruht auf einer chronischen PTH-Übersekretion, die 
primär (autonom) oder als Folge einer mit Hypokalzämie einhergehenden 
Grundkrankheit auftritt (calcipenische Rachitis, chronische Niereninsuffizienz). Ein 
primärer HPT tritt sporadisch oder familiär auf, kann aber ebenso im Rahmen einer 
multiplen endokrinen Neoplasie vorkommen. 
Bei der FHH (Familiären hypocalciurischen Hypercalcämie) 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 
primäre Hyperparathyreoidismus (NSHPT) bei dem es durch eine rasche 
Demineralisation des Skelettsystems zu Thoraxdeformierungen und Rippenfrakturen mit 
konsekutiver Ateminsuffizienz kommt. Ursache sind ebenfalls inaktivierende Mutationen 
im CaSR-Gen. 

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

1. Geltungsbereich und Zweck 
 

Begründung für die Auswahl des Leitlinienthemas 
Der primäre Hyperparathyreoidismus kann über die daraus resultierende Hypercalcämie 
akut zu bedrohlichen Herzrhythmusstörungen führen. Längerfristig kommt es zu skelettalen 
Veränderungen und ggf. auch zur Nephrokalzinose. Der NSHPT muss rasch diagnostiziert 
und behandelt werden. Es droht ansonsten nicht selten ein letaler Verlauf.  
Die vorliegende Fassung ist eine Aktualisierung der bereits bei der AWMF hinterlegten 
Leitlinie. 
 

Zielorientierung der Leitlinie 
Diese Leitlinie soll Ärzten bei der Verdachtsdiagnose primärer Hyperparathyreoidismus eine 
diagnostische und therapeutische Hilfe sein. 
 

Patientenzielgruppe 
Kinder und Jugendliche mit primärem Hyperparathyreoidismus und deren Eltern. 

 

Versorgungsbereich 
Pädiatrische Endokrinologie, Kinder-und Jugendärzte 
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Anwenderzielgruppe/Adressaten 
Ärzte/Ärztinnen im niedergelassenen Bereich und in Kliniken sowie Ambulanzen an 
Spezialeinrichtungen.  
 

2. Zusammensetzung der Leitliniengruppe  
 
Repräsentativität der Leitliniengruppe: Beteiligte Berufsgruppen 
Von Professor Dr. Hauffa, dem Präsidenten der Deutschen Gesellschaft für 
Kinderendokrinologie und - Diabetologie (DGKED) wurde als Vertreter der DGKED und 
Koordinator der Leitlinienüberarbeitung Herr Dr. Schnabel (Berlin) benannt.  
Im August 2015 wurden die  
 

• Deutsche Gesellschaft für Kinder- und Jugendmedizin (DGKJ) und die 
• Deutsche Gesellschaft für Kinderchirurgie (DGKCH) 

mit der Bitte um Mitarbeit bei der S1-Leitlinienüberarbeitung angeschrieben. 
 

Die DGKJ und DGKCH haben ihre Mitarbeit zugesagt und einen offiziellen Vertreter/in sowie 
Stellvertreter/in in die Leitliniengruppe entsandt. 
Mandatsträger: 
- Dr. Schnabel (Berlin) für die DGKED 

- Prof. Dr. Schönau und PD Dr. O. Semler (Köln) für die DGKJ 
- Prof. K. Rothe (Berlin) für die DGKCH 

 

Des Weiteren war die Arbeitsgruppe Knochenstoffwechsel der DGKED e.V. an der 
Leitlinienüberarbeitung beteiligt (alphabetisch): S. Bechtold-Dalla-Pozza, H. Hoyer-Kuhn, C. 
Land.  
 

Als AWMF-Leitlinienberaterin stand Frau Dr. biol. hum. Anja Moß aus Ulm für die 
methodische Betreuung zur Verfügung. 
 

3. Methodologische Exaktheit  
 

Am 17.02.2015 wurde die Leitlinie zur Überarbeitung bei der AWMF angemeldet. Es 
wurde festgelegt, dass Dr. Schnabel eine Aktualisierung der Leitlinie vorlegt und diese 
per E-Mail an Spezialisten der AG Knochenstoffwechsel der DGKED verschickt. Dieser 
Entwurf wurde dann von diesen angeschriebenen Mitgliedern überarbeitet und auf der 
AG-Sitzung  am 5.11.2015 vorgestellt und mit dem Plenum diskutiert. Die Änderungen 
wurden dann in den Textentwurf eingearbeitet und noch einmal an alle AG-Mitglieder 
versandt. Die konzertierte Leitlinie wurde dann dem Vorstand der DGKED vorgelegt und 
genehmigt.  
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Recherche, Auswahl und Bewertung wissenschaftlicher Belege 
(Evidenzbasierung)  
Die Gliederung der bisherigen S1-Leitlinie wurde übernommen.  
 

Verwendung existierender Leitlinien zum Thema 
Beim Leitlinien-Erstellungsprozess wurden die vorhandenen themenrelevanten Leitlinien 
Nr. 174-005, 174-007, 174-008 und 174-009 berücksichtigt. 
 

Systematische Literaturrecherche (nicht relevant für S1-Leitlinien) 
Anhand vorgegebener Stichworte, die sich auch nach der Gliederung der Leitlinie 
orientierten, erfolgte eine systematische Recherche der Literatur in der Datenbank 
Medline über www.PubMed.org durch Dr. Schnabel (Zeitraum: 2010 bis 2014, 
Schlagwörter: hyperparathyroidism, loss-of-function mutations in calcium-sensing-
receptor gene, MEN-1, hypercalcemia. 

 
Auswahl und Bewertung der Evidenz (nicht relevant für S1-Leitlinien) 
Die Auswahl der Evidenz erfolgte initial durch Dr. Schnabel nach thematischer Relevanz 
im Konsens mit der Leitliniengruppe. 

Da es sich um eine S1-Leitlinie handelt, wurde die Evidenz der Arbeiten nicht 
berücksichtigt bzw. bewertet.  
 

Formulierung der Empfehlungen und strukturierte Konsensfindung 
Der erste Entwurf der S1-Leitlinie wurde im September 2015 erstellt und per E-Mail an 
alle Beteiligten verschickt. Die Kommentare und Verbesserungsvorschläge der 
Leitlinienmitglieder wurden dann auf dem Treffen der „AG Knochenstoffwechsel der 
DGKED“ im November 2015 diskutiert und Änderungsvorschläge in die Leitlinie 
eingefügt. Die finale Version wurde danach noch einmal per Email an alle Teilnehmer 
des AG-Treffens sowie die Leitlinienmitglieder versandt und eine abschließende 
Zustimmung eingeholt.  
 

4. Externe Begutachtung und Verabschiedung 
 

Diese Version der S1-Leitlinie wurde den Vorständen der beteiligten Fachgesellschaften 
(DGKED, DGKJ und DGKCH) zur Kommentierung bzw. finalen Verabschiedung im 
Januar/Februar 2016 zugeschickt. Die eingegangenen Kommentare bzw. 
Änderungswünsche wurden gesammelt und im Konsens mit der Leitliniengruppe wurden 
Änderungen im Leitlinientext vorgenommen. Die Kommentierenden wurden über den 
Umgang mit eingegangenen Kommentaren informiert. Die finale Version der Leitlinie 
wurde im März 2016 erstellt.   
 



 

 6 

5. Redaktionelle Unabhängigkeit 
 

Eine Finanzierung der Leitlinie ist nicht erfolgt. 
Vor Erstellung der Leitlinie haben alle Mitglieder der Leitliniengruppe schriftlich 
potenzielle Interessenkonflikte dargelegt. Bei keinem Mitglied ergab sich hier eine 
Konfliktsituation (siehe Tabelle 1).  
 

6. Verbreitung und Implementierung  
 

Die finale Leitlinienversion wird auf den Internetseiten der DGKED sowie der beteiligten 
Fachgesellschaften/Organisationen publiziert. Die Leitlinie soll auf der nächsten 
Jahrestagung der DGKED vorgestellt werden.  
 

7. Gültigkeitsdauer und  Aktualisierungsverfahren 
 

Die aktuelle Leitlinie soll ab Datum der Veröffentlichung (März 2016) maximal 5 Jahre 
gültig sein. Die Koordination der Überarbeitung unterliegt federführend Herrn Dr. 
Schnabel (Berlin).  

 

Kommentare und Änderungsvorschläge zur Leitlinie bitte an: 

Herrn Dr. D. Schnabel    
Adresse:  
Pädiatrische Endokrinologie und Diabetologie 
Otto-Heubner-Centrum für Kinder- und Jugendmedizin / SPZ 
Charite Universitätsmedizin Berlin 
Augustenburger Platz 1 
D 13353 Berlin 
 
E-Mail: dirk.schnabel@charite.de 
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