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Abbildung 1.

Fallbeschreibung

Eine 28jahrige adipdse Patientin wurde nach
einer Synkope, die sie wihrend einer Busfahrt
erlitten hatte, auf die Notfallstation gebracht.
Nach Angaben der Mutter der Patientin be-
stand bei Status nach perinatalen Komplikatio-
nen mit Rhesusinkompatibilitdt und mehreren
Austauschtransfusionen eine leichte Hirnlei-
stungsschwiche. Seit einem Jahr traten an-
strengungsabhéngige, etwa 15 Minuten dau-
ernde Synkopen mit einzig ungerichtetem
Schwindel als Prodromi auf. Fremdanamne-
stisch wurden keinerlei Zuckungen, Zungen-
biss oder Urinabgang bemerkt.

Vor einem Jahr wurde die Patientin auf einer
kardiologischen Abteilung hospitalisiert und
umfassend mittels Labor, EKG, Holter-EKG,
Echokardiographie, Laufband-Ergometrie und
zwei R-Tests abgekldrt. Samtliche Untersu-

Im EKG zeigt sich ein normokarder
Sinusrhythmus mit einer Herz-
frequenz von 59/min, QRS in
Linkslage, keine De- und/oder
Repolarisationsstorungen. Die
PQ-Zeit ist mit 0,11 s normal,

die QT-Zeit mit 0,51 s deutlich
verlangert (Normwert 0,39 + 10%).
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chungen waren unauffillig. Die Patientin
wurde mit der Diagnose einer unklaren Syn-
kope nach Hause entlassen, wobei eine neuro-
logische Weiterabkldrung inkl. EEG empfohlen
wurde. Auch diese Zusatzuntersuchungen
(Schiadel-CT, EEG) ergaben keine pathologi-
schen Befunde.

Im September 2000 trat erneut eine Synkope
auf. Das durchgefiihrte EKG zeigte einen nor-
mokarden Sinusrhythmus mit einer Frequenz
von 71/min, die PQ-Zeit war 0,11 s, die QT-Zeit
0,46 s, es bestanden keine Hinweise fiir De-
oder Repolarisationsstorungen. Der Tilt-Test
war subjektiv und objektiv negativ, wobei die
Provokation mit Isoprenaline nicht vollstindig
zu Ende gefiihrt werden konnte, da bereits zu
Beginn der Infusion eine subjektiv schlecht to-
lerierte Sinustachykardie von 130/min auftrat
und die Infusion deshalb gestoppt werden
musste. Die Patientin wurde wieder nach
Hause entlassen.

Im Verlauf kam es in den Monaten Oktober,
November und Dezember 2000 zu weiteren
Synkopen.

In den sechs Wochen vor der erneuten Zuwei-
sung auf die Notfallstation kam es anamne-
stisch erneut zu insgesamt neun, vor allem an-
strengungsabhéngigen Synkopen, wobei aber
die Patientin keinen Arzt aufsuchte.

Bei Eintritt auf die Notfallstation war die Pa-
tientin afebril und orientiert (GCS 14), jedoch
préasentierte sie sich in reduziertem Allgemein-
zustand. Kardiopulmonal war sie kompensiert,
der Blutdruck betrug liegend 138/86 mm Hg,
der Puls war regelméssig mit 59/min. Der
iibrige Status war unauffillig. Im EKG zeigte
sich ein normokarder Sinusrhythmus mit einer
QRS-Linkslage, es waren keine De- und/oder
Repolarisationsstorungen sichtbar. Die PQ-Zeit
war mit 0,11 s normal, die QT-Zeit mit 0,51 s
deutlich verldngert (Normwert 0,39 + 10%)
(Abb. 1). Laborchemisch bestanden keine Auf-
falligkeiten, inshesondere lagen die Serumelek-
trolyte im Normbereich. Die Familienana-
mnese war positiv beziiglich mehrerer Fille
eines plotzlichen Herztodes bei Verwandten
miitterlicherseits (Vater, Onkel und Cousine).
Aufgrund der Anamnese, mit rezidivierenden
Synkopen (vor allem unter physischem oder
mentalem Stress [2]), den EKG-Verdnderungen
mit langem QT-Interval und der positiven Fa-
milienanamnese beziiglich plotzlichem Herz-
tod bei mehreren Verwandten, stellten wir die
Diagnose eines wahrscheinlich kongenitalen
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Abbildung 2.

Im EKG zeigt sich ein normokarder
Sinusrhythmus, mit einer Herz-
frequenz von 42/min, QRS in
Linkslage, keine De- und/oder
Repolarisationsstérungen. Die
PQ-Zeit mit 0,12 s ist normal,

die QT-Zeit mit 0,55 s deutlich
verlangert.
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Long-QT-Syndroms mit Torsade de pointes.
Wir begannen eine Therapie mit Metoprolol
(2x25mg/Tag). Trotz dieses niedrig dosier-
ten Betablockers entwickelte die Patientin wie-
derholt symptomatische Bradykardien von
42/min (Abb. 2) (minimal sogar 23/min), mit
weiterer Verlingerung der QT-Zeit. Der Beta-
blocker musste voriibergehend sistiert wer-
den. Da die hochdosierte Betablockertherapie
beim kongenitalen Long-QT-Syndrom (beson-
ders bei LQTS1 und LQTS2 die 70-90% aller
LQTS ausmachen), die Therapie der Wahl dar-
stellt, wurde der Patientin im Verlauf ein DDD
Schrittmacher implantiert und unter dem
Schutz einer permanenten Schrittmachersti-
mulation eine entsprechende Betablockerthe-
rapie mit Atenolol wieder installiert. Seit The-
rapiebeginn ist die Patientin beschwerdefrei
und subjektiv fiihlt sie sich sehr gut. Die Fami-
lienangehorigen wurden zu einer Abklarung
aufgeboten.

Kommentar

Bei unserer Patientin war die QT-Zeit schon bei
dlteren Elektrokardiogrammen aus dem letzten
Jahr minim verlingert. Die Patientin nahm
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keine Medikamente und die Elektrolyte lagen
immer im Normbereich. Aufgrund der rezidi-
vierenden Synkopen, der verlingerten QT-Zeit
und der positiven Familienanamnese betref-
fend plétzlicher Todesfélle konnte die Diagnose
eines hereditiren Long-QT-Syndroms gestellt
werden.

QT-Syndrome sind durch eine im Oberfldchen-
EKG nachweisbare Verldngerung der QT-Zeit
und das spontane Auftreten ventrikuldrer
Tachyarrhythmien vom Typ der Torsade de
pointes charakterisiert.

Es bestehen zwei Formen der Erkrankung, eine
kongenitale (genetisch bedingte Ionenkanaler-
krankung) und eine erworbene Form. Die er-
worbene Form ist unklarer Atiologie, diskutiert
wird eine verldngerte Repolarisationsreserve,
die zu einer abnormen Reaktion auf repolari-
sationsverldngernde Stimuli fiihrt. Bei der kon-
genitalen Form des Long-QT-Syndroms kennt
man eine autosomal-dominante Variante, das
Romano-Ward-Syndrom (H&ufigkeit 1:7000)
und eine autosomal rezessive Variante, das Jer-
vell- und Lange-Nielsen-Syndrom, welches sel-
tener ist und bei dem zusétzlich eine Taubheit
besteht. Bei immerhin 20-30% der Betroffenen
kommt es zu Synkopen, wobei Frauen haufiger
symptomatisch werden als Manner. Typisches
Manifestationsalter ist die spite Kindheit bzw.
die frithe Adoleszenz. Die Synkope als klinische
Manifestation ist typisch, da die Torsaden dazu
neigen, spontan zu terminieren. Ein plotzlicher
Herztod resultiert dann, wenn die Rhythmus-
storung in ein Kammerflimmern degeneriert.
Haufig werden die rezidivierenden Synkopen
als vasovagale Synkopen interpretiert.
Genetisch bestehen bis jetzt sechs bekannte
Genorte auf den Chromosomen 3,4,7,11 und 21
[1].

Die Diagnose wird aufgrund des charakteri-
stischen klinischen Bildes, der EKG-Verdnde-
rungen (verldngerte QT-Zeit) und der positiven
Familienanamnese beziiglich Synkopen und
plétzlicher Todesfille gestellt. Molekulargene-
tische Diagnostik kann in etwa 90% der Féille
genetische Defekte indentifizieren.

Die Indikation zur Behandlung ist bei den
symptomatischen Patienten immer gegeben.
Als effektiv hat sich eine hochdosierte Beta-
blockertherapie erwiesen [3]. Bei Therapieun-
vertraglichkeit wegen symptomatischen Bra-
dykardien muss der Betablocker unter dem
Schutz einer permanenten Schrittmacher-
stimulation weitergefithrt werden. Sollte es
unter addquater Betablockertherapie zu wei-
teren Synkopen kommen, muss eine chirurgi-
sche sympathische Denervation des Herzens
in Erwédgung gezogen werden. Die Implanta-
tion eines Kardioverters/Defibrillators ist bei
den Patienten, die wegen eines Kammerflim-
merns bereits reanimiert wurden, eine mogli-
che Therapieoption.
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Das erworbene Long-QT-Syndrom tritt bei Pa-
tienten auf, welche mit repolarisationsverldn-
gernden Pharmaka behandelt werden (Liste
im Internet unter www.QTdrugs.org), oder bei
Patienten mit Dyselektrolytimien, z.B. Hypo-
kaldmie oder Hypomagnesidmie [4]. Im Un-
terschied zum kongenitalen Long-QT-Syn-
drom ist das erworbene Long-QT-Syndrom
nach Absetzen repolarisationsverldangernden
Medikamenten oder nach Korrektur einer all-
falligen Elektrolytstéorung vollstindig reversi-
bel. Weiter gibt es beim erworbenen Syndrom
anamnestisch keinen Hinweis fiir des Vorlie-
gen von familidr geh&duften plétzlichen Todes-
fallen.
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Schlussfolgerung

Synkopierte Patienten werden haufig auf Not-
fallstationen erstbeurteilt und anschliessend
entweder ambulant oder stationdr weiter ab-
geklart. Im Normalfall werden initial neurolo-
gische, metabolische, vasodepressorische und
kardiale Ursachen ausgeschlossen. Dieser Fall
illustriert, dass speziell bei den kardialen Ur-
sachen auch das Long-QT-Syndrom von Bedeu-
tung sein kann, speziell wenn die Familien-
anamnese entsprechende Hinweise suggeriert.
Entsprechend gehort nebst der klinischen
Untersuchung des Patienten auch eine aus-
fithrliche Anamnese mit zur korrekten Synko-
penabkldrung.
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