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Abbildung 1.

Eintritts-EKG: Kammertachykardie
(f 220/') mit atypischem
Linksschenkelblockbild.

Abbildung 2.

EKG nach Kardioversion:
Normokarder Sinusrhythmus
mit verlangertem QRS-Komplex
rechts prakordial und
T-Negativitat in Ableitung

V1 und V2.

Ein 38jdhriger Mann wird von Sanitit und
Notarzt wegen einer seit drei Stunden andau-
ernden, symptomatischen Breitkomplextachy-
kardie (F 220/min) auf die Notfallstation ein-
gewiesen (Abb. 1). Wihrend des Joggings, wel-
ches der Patient einmal wdochentlich betrieb,
traten akut Schwindel, Gleichgewichtsstorun-
gen und ein Ohnmachtsgefiihl auf. Bei der noch
selbstindig moglichen Riickkehr nach Hause
litt der Patient zunehmend unter vernichtenden
retrosternalen Schmerzen mit Ausstrahlung in
Kiefer und beide Arme sowie Dyspnoe. Die
Ambulanz rief der Patient erst 2 Stunden nach
Symptombeginn. Auf der Notfallstation wurde
im 12-Ableitungs-EKG eine monomorphe Kam-
mertachykardie mit atypischem Linksschen-
kelblockbild dokumentiert und bei instabiler
Kreislaufsituation (BD 90/60 mm Hg) eine Kar-
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dioversion in Kurznarkose mit 200 Joules zu
Sinusrhythmus durchgefiihrt. Der Patient war
in der Folge rasch beschwerdefrei.

Die personliche Anamnese war beziiglich kar-
diopulmonaler Erkrankungen bland. Hinweise
fiir einen durchgemachten viralen Infekt be-
standen anamnestisch nicht. Am Vortag der
Hospitalisation traten erstmals im Stehen ein
kurzzeitiger Schwindel und Herzklopfen auf.
Die korperliche Leistungsfdhigkeit mit méssi-
ger sportlicher Betdtigung wurde als gut ange-
geben.

Der Vater des Patienten verstarb bei einem
Autoselbstunfall 39jahrig. Eine Autopsie wurde
nicht durchgefiihrt. Geméss Unfallhergangs-
abklarung scheint ursdchlich ein plétzlicher
Herztod wahrscheinlich.

Im Status fand sich ein schlanker Patient (7 7kg;
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188 c¢cm, BMI 22) in reduziertem Allgemeinzu-
stand ohne weitere Auffélligkeiten; Blutdruck
bds nach Kardioversion 102/80 mm Hg. Das
EKG zeigte eine periphere Low-Voltage, nor-
mokarden Sinusrhythmus, HF 82/min, QRS
Achse -102°, intraventrikuldre Reizleitungs-
storungen und T-Negativitdt in V1 und V2. Die
QT-Zeit war normal (vgl. Abb. 2). Das signal-
verstirkte EKG zeigte positive Spéatpotentiale.
In der telemetrischen Uberwachung traten vor
allem tagsiiber gehdufte ventrikuldre Extra-

Tabelle 1.
Diagnosekriterien arrhythmogener rechtsventrikularer Dysplasie/
Kardiomyopathie [7].

Jeweils 2 Major-, 1 Major- und 2 Minor-, oder 4 Minor-Kriterien verschiedener Gruppen
miussen erflllt sein.

1. Globale und/oder regionale Dysfunktion und Strukturalteration des Myokards*:
Major:

Schwere Dilatation des rechten Ventrikels und Verminderung der rechtsventrikularen
EF ohne oder mit nur geringer Einschrankung der linksventrikularen Funktion.

Lokalisierte rechtsventrikulare Aneurysmen (akinetische oder dyskinetische Areale mit
diastolischem «bulging»).

Schwere segmentale Dilatation des rechten Ventrikels.
Minor:

Leichte globale rechtsventrikulare Dilatation und/oder Reduktion der rechtsventrikularen
EF bei normaler linksventikularer Funktion.

Geringe segmentale Dilatation des rechten Ventrikels.

Regionale Hypokinesie des rechten Ventrikels.
2. Gewebebeschaffenheit:

Major:

Fibros-fettgewebiger Ersatz des Myokards in der endomyokardialen Biopsie.
3. Repolarisationsstérungen im EKG:

Minor:

T-Inversion in den rechts prakordialen Ableitungen (V2 und V3) bei tiber 12jahrigen
und bei Abwesenheit eines Rechtsschenkelblocks.

4. Depolarisations- und Reizleitungsabnormalitat im EKG:
Major:

Epsilon-Wellen oder lokalisierte Verlangerung (>110 ms) des QRS-Komplexes
in den rechts prakordialen Ableitungen (V1-V3).

Minor:

Positive Spéatpotentiale im signalverstarkten EKG.
5. Arrhythmien:

Minor:

Anhaltende oder nichtanhaltende ventrikulare Tachykardien vom Linksschenkelblock-
Typ dokumentiert im EKG, Holter oder wahrend Belastungstest.

>1000/24 h ventrikuldre Extrasystolen im 24-Stunden-EKG.
6. Positive Familienanamnese:
Major:
Nachweis autoptisch oder chirurgisch.
Minor:
Direkter Angehoriger mit plotzlichem Herztod unter 35jahrig durch vermutete ARVC
aufgrund klinischer Kriterien.

* Echokardiographisch, angiographisch, durch Magnetresonanztomographie
oder Radionuklidszintigraphie nachgewiesen.
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systolen zum Teil in Bigeminieform auf, ohne
wesentliche Anderung im Verlauf unter Beta-
blocker und Anheben des Kaliums auf hoch-
normale Werte. Wiahrend die myokardialen
Serumparameter 3 Stunden nach Symptombe-
ginn noch normal waren, zeigte sich im Verlauf
ein Anstieg der Kreatinkinase mit einem Maxi-
mum von 912 [U/L (CK Norm <195) nach 12 h,
das freie Troponin I stieg auf 0,56 ug/L (<0,1).
Die Transaminasen waren bei Eintritt leicht
erhoht. Alle Werte waren innert 12 Stunden
nach Kardioversion regredient und normali-
sierten sich vollstdndig innert vier Tagen. Die
Elektrolyte waren im Normbereich, ebenso
das TSH. Das Blutbild war unaufféllig, Hin-
weise fiir einen Infekt fanden sich weder kli-
nisch, laborméssig noch im Thoraxréntgen-
bild, der Urinstatus war bland. Die Linksherz-
katheteruntersuchung zeigte normale Korona-
rien und im Ventrikulogramm eine global leicht
eingeschriankte linksventrikuldre Funktion bei
einer Hypokinesie. Im Dextrogramm fand sich
ein leicht erweiterter rechter Ventrikel mit
leicht dilatiertem Ausflusstrakt und apikal
angedeuteten Aussackungen. Echokardiogra-
phisch konnten eine Hypokinesie der Aussen-
wand des rechten Ventrikels mit umschriebe-
nen Myokardausdiinnungen und Aussackun-
gen im apikalen Drittel, sowie eine Hypokine-
sie der linksseitigen Vorderwand bestétigt
werden. Die linksseitigen Befunde waren in der
Verlaufsechokardiografie nach 6 Tagen regre-
dient, der rechtsseitige Befund unverdndert.
Eine hypertrophe obstruktive Kardiomyopa-
thie, Vitien und eine pulmonalarterielle Hyper-
tonie konnten ausgeschlossen werden. Das
MRI des Herzens zeigte einzelne Fettgewebe-
einlagerungen im Myokard der apikalen rechts-
seitigen Vorderwand.

Wir interpretierten die Kammertachykardie im
Rahmen einer arrhythmogenen rechtsventri-
kuldren Dysplasie, da der Patient 5 Minor- und
1 Majorkriterium erfiillte (vgl. Tab. 1): Anhal-
tende Tachykardie vom Linksschenkelblock-
Typ, mogliche positive Familienanamnese,
positive Spétpotentiale im signalverstdrkten
EKG, T-Inversion in Ableitung V2, regionale
Hypokinesien des rechten Ventrikels, verldn-
gerter QRS-Komplex rechts préakordial. Disku-
tiert wurde aufgrund der Erhéhung der kar-
dialen Enzyme eine Myokarditis als Trigger der
Arrhythmie; der nur kurzzeitige, passagere
Anstieg kann jedoch auch Ausdruck einer
minimalen Myokardnekrose bei Innenschicht-
ischimie im Rahmen der Tachykardie sein. Da
aktuell mit einem implantierbaren Cardiover-
ter/Defibrillator der grosste Schutz vor lebens-
gefahrlichen Arrhythmien gewédhrt werden
kann, wurde bei unserem Patienten diese the-
rapeutische Option gewéhlt. Der postoperative
Verlauf war unauffallig. Anlédsslich der Funk-
tionskontrolle des ICD liess sich dieselbe
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Abbildung 3.
Nach ICD-Implantation bei programmierter Kammerstimulation Ausldsen der bekannten Kammertachykardie; diese wird entsprechend
der Programmierung vom ICD korrekt sensiert und mittels «burst-pacing» (6 konsekutive Schlage) erfolgreich terminiert.
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monomorphe, symptomatische Kammertachy-
kardie mit einer Frequenz von 220/min wie bei
Eintritt induzieren, die ICD-Funktion war ein-
wandfrei.

Kommentar

Die rechtsventrikuldre arrhythmogene Dyspla-
sie (ARVD) oder Kardiomyopathie ist eine
Herzmuskelerkrankung, die charakterisiert ist
durch eine genetisch determinierte progre-
diente Atrophie des rechtsventrikuldren und im
Verlauf eventuell auch des linksventrikuldren
Myokards mit diffusem oder segmentalem
Ersatz des Myokards durch Fettgewebe und/
oder fibroses Gewebe. Klinisch manifestiert sie
sich mit Arrhythmien rechtsventrikuléren Ur-
sprungs, die von singuldren ventrikuldren
Extrasystolen iiber anhaltende symptomati-
sche ventrikuldre Tachykardien bis zu Kam-
merflimmern mit plotzlichem Herztod reichen
und charakteristischerweise bei jungen Men-
schen unter sportlicher Anstrengung auftreten.
Im Verlauf kénnen Rechtsherzinsuffizienz oder
das Bild einer dilatativen Kardiomyopathie mit
biventrikulirem Pumpversagen die Klinik be-
stimmen. Das Risiko eines plétzlichen Herz-
todes betrdgt ungefdhr 1% pro Jahr. Die Krank-
heit ist in 30% familidr gehduft, mit autosomal
dominantem, z.T. auch rezessivem Erbgang [1].
Wihrend die Erstbeschreibung auf das Jahr
1977 zuriickgeht [2], fehlen nach wie vor Daten
iiber Atiologie, Pathogenese, Inzidenz und Pri-
valenz, Langzeitverlauf, Risikostratifizierung
und optimale Therapie. Die Fortschritte der
letzten Jahre bestehen in der Zuteilung des
Krankheitsbildes in die Gruppe der Kardio-
myopathien, der Erkenntnis, dass es sich nicht
um eine isolierte Erkrankung des rechten Ven-
trikels alleine handelt, in der Identifikation von
bisher 7 assoziierten Genloci auf verschiedenen

Jl.l. M'I' |

BurEd. BT L

| ”ﬁ‘r“ 2 il

i

897

Forum Med Suisse N°38 18 septembre 2002

Chromosomen [3], sowie der Definition von
Diagnosekriterien (vgl. Tab. 1), welche eine
bessere Erfassung und Erforschung der noch
offenen Fragen erlauben sollte. Ein genetischer
Test fiir Screening-Untersuchungen ist zum jet-
zigen Zeitpunkt nicht routinemaéssig erhéltlich.
Bevor die Diagnose einer ARVD/C gestellt wer-
den kann, miissen kongenitale Herzfehler wie
korrigierte Fallot-Tetralogie, Ebstein-Anoma-
lie, Vorhofseptumdefekt, partielle venése Fehl-
miindung und abnormal abgehende Korona-
rien, sowie erworbene Erkrankungen wie Tri-
kuspidalklappenerkrankung, pulmonalarteri-
elle Hypertonie, Rechtsherzinfarkt und dilata-
tive Kardiomyopathie ausgeschlossen werden.
Differentialdiagnostisch ist nach Ausschluss
einer strukturellen rechtsventrikuldren Er-
krankung an eine atrioventrikuldre Reentry-
Tachykardie bei Mahaim-Préexzitationssyn-
drom sowie an eine idiopatische Tachykardie
des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts zu den-
ken.

Diagnostisch stehen wie bei unserem Patienten
die Echokardiografie, die Rechtsherzkatheter-
untersuchung und die MRI-Untersuchung des
Herzens im Vordergrund. Letztere zeigt trotz
guter Unterscheidung zwischen Fett- und Mus-
kelgewebe noch verschiedene Limitationen
aufgrund von unterschiedlicher Beurteilung
durch die Untersucher, Bewegungsartefakten
und normalem Vorkommen von peri- und epi-
kardialem Fettgewebe [4]. Eine Myokardbiop-
sie ist zwar sehr spezifisch, jedoch wenig sen-
sitiv, sie wurde in diesem Fall bewusst nicht
durchgefiihrt. Die Elektrokardiographie zu-
sammen mit Anamnese und klinischen Befun-
den werden zum Teil als Screening, 24-Stun-
den-Holter-EKG, Stresstest und signalvertirk-
tes EKG zur Risikostratifizierung eingesetzt [5].
Der Wert der elektrophysiologischen Testung
muss noch evaluiert werden.

Die Therapie bzw. Prophylaxe der Rhythmus-
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storungen erfolgt medikamentos mit Beta-
blockern oder Antiarrhythmika nach elektro-
physiologischer Testung, in ausgewéhlten Fal-
len kann eine Katheterablation indiziert sein;
bei Patienten mit symptomatischen Kammer-
tachykardien bietet die Implantation eines
Cardioverter/Defibrillators Schutz vor einem
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plotzlichen Herztod [6]. Bei Entwicklung einer
Herzinsuffizienz muss eine entsprechende op-
timale medikamentése Behandlung erfolgen,
bei schwerer dilatativer Kardiomyopathie im
Endstadium ist in der Regel eine Herztrans-
plantation indiziert.
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