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Eine 59jdhrige, bis anhin gesunde Frau litt seit
iiber einem Jahr an plétzlich und ohne Bezug
zu Lagednderung auftretenden, nicht orthosta-
tisch-bedingten Synkopen. Dabei kam es nach
Angaben der Angehorigen wiederholt zu bis
drei Minuten andauernder Bewusstlosigkeit,
von der sich die Patientin jeweils nur langsam
erholte. Die Systemanamnese ergab eine An-
strengungsdyspnoe und klemmende Thorax-
schmerzen bei nur leichter korperlicher Bela-
stung (CCS 3). Das Ruhe-EKG zeigte einen AV-
Block II. Grades Typ Mobitz 1; eine Ergometrie
blieb bei verzogertem Pulsanstieg ohne isch-
amiespezifische Zeichen. Echokardiographisch
wurde ein systolisch normal funktionierender
linker Ventrikel und eine leichte bis mittel-
schwere Mitralinsuffizienz beschrieben. Wegen
rezidivierenden Synkopen und Verdacht auf
bradykardiebedingte = Belastungsinsuffizienz
wurde ein DDD-Schrittmacher eingelegt. Zwei
Tage nach dem Eingriff entwickelte die Patien-
tin trotz Normalisation der Herzfrequenz eine
rasch progrediente Linksherzinsuffizienz mit
kardiogenem Schock und musste deshalb intu-
biert werden. Eine notfallmédssige Koronaran-
giographie zeigte normale Koronarien, der Fiil-
lungsdruck im linken Ventrikel war hingegen
mit 41 mm Hg stark erhoht. Innert 24 Stunden
stabilisierte sich die Patientin, so dass die in-
travends verabreichten Vasoaktiva wieder aus-
geschlichen werden konnten. Die bei qualitativ
eingeschrinkter Beurteilbarkeit durchgefiihrte
Kontrollechokardiographie ergab zu diesem
Zeitpunkt eine mittelschwer eingeschriankte
linksventrikuldre Funktion mit leichter Mitral-
insuffizienz sowie ein restriktives Fiillungs-
muster. Eine daraufhin veranlasste Endomyo-
kardbiopsie erbrachte die Diagnose einer
schweren vaskuldren, subendokardialen und
perimuskuldren AL-Amyloidose (IgA-Kappa)
(Abb. 1). In der Knochenmarkspunktion fand
sich eine monoklonale Plasmozytose mit einem
Infiltrationsgrad von 7%. Das Serum-IgA be-
trug 4,5 g/L; I1gG (3,09 g/L) und IgM (0,22 g/L)
waren vermindert, der M-Gradient war 1,6 g/L.
Den diagnostischen Kriterien der WHO ent-
sprechend wurde die Diagnose einer Amyloi-
dose gestellt.

Im weiteren Verlauf kam es wiederholt zu
reanimationsbediirftigen ventrikuldren Rhyth-
musstorungen unterschiedlicher Morphologie,

wobei diese teilweise durch ein asynchrones
Pacing bei intermittierendem Undersensing
bedingt waren. Die Episoden dauerten jeweils
wenige Minuten und liessen sich durch kurze
mechanische Reanimationssequenzen {iiber-
briicken. Intermittierend kam es bei sonst nor-
mal funktionierendem Schrittmacher und un-
verdnderter Elektrodenlage auch zu Exitblocks,
was zu Blutdruckabféllen auf mittlere arterielle
Blutdruckwerte um 30 mm Hg fiihrte. Zusétz-
lich traten immer wieder Sequenzen kurzdau-
ernder pulsloser Kammertachykardien (Abb.
2) auf, die meist innert Sekunden spontan kon-
vertierten. Bei erneuter Evaluation einer an-
haltenden «Sinustachykardie» von 125 bpm
mit technischer Uberleitung zeigte sich, dass
ein 2:1 Vorhofflattern vorlag, welches vom
Schrittmacher trotz aktiviertem «mode-switch»
und gutem atrialem Sensing nicht erkannt
wurde und damit im 2:1 Modus auf den Ven-
trikel {ibergeleitet wurde.

Kommentar

Bei Patienten mit AL-Amyloidose findet sich in
etwa 25% eine kardiale Beteiligung, die sich
meist erst im Verlauf der Grundkrankheit,
primér als Linksherzinsuffizienz, manifestiert
[1]. Typische Rhythmusstérungen sind Vor-
hofflimmern, Vorhofflattern und AV-Blockie-
rungen. Angina pectoris bei normaler Koronar-
anatomie ist als Folge eines stark erhohten
enddiastolischen Drucks und damit funktionell
eingeschriankter Koronarperfusion kein unge-
wohnliches Symptom. Ein sekundérer Herzbe-
fall kann deshalb bei entsprechender Sympto-
matik und bekannter Amyloidose aufgrund der
Klinik bereits vermutet werden. Im Gegensatz
dazu stellt die primére kardiale Amyloidose
immer eine Ausschlussdiagnose dar und wird
héaufiger als Zufallsbefund bei einer Endomyo-
kardbiopsie festgestellt. Das pathognomoni-
sche Muster des fleckformigen Myokardbefalls
im Echo fehlt leider oft, wiahrend die weniger
eindeutigen aber hdufig vorhandenen echokar-
diographischen Zeichen der restriktiven Kar-
diopathie oft unterschétzt oder initial gar ver-
kannt werden [2]. Typisch fiir die schwere re-
striktive Kardiomyopathie ist auch eine Tachy-
kardieunvertraglichkeit, wie sie unsere Patien-
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Abbildung 1.

Nachweis von Amyloid in der

Endomyokardbiopsie.

A Kongorotfarbung, 40x. Das
Amyloid stellt sich als sub-
endokardiale homogene
Ablagerung rot dar (Pfeil).

B Kongorotfarbung, 40x —,
polarisiertes Licht: typische
Flaschen-griine Farbe des
Amyloids.

Abbildung 2.

Pulslose Kammertachykardie
mit asynchronem Pacing
(Pfeil). Rhythmusstreifen
MCL1.
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tin zeigte. Diese kommt durch die kritische Ver-
kiirzung der Diastole zustande, was zu einer
weiteren Verschlechterung der ohnehin stark
behinderten diastolischen Fiillung des linken
Ventrikels fiihrt. Die manifeste Herzbeteiligung
bei AL-Amyloidose gilt als Signum malum. Das
mediane Uberleben der Patienten mit sympto-
matischer Herzinsuffizienz betrdgt weniger als
6 Monate, wobei bei rechtsventrikuldrer Dila-
tation eine speziell schlechte Prognose besteht
[3]. So verstarb auch unsere Patientin 3 Monate
nach Diagnosestellung.
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Retrospektiv miissen fiir die Synkopen zwar die
durch Amyloidablagerung bedingten Reizlei-
tungsstorungen verantwortlich gemacht wer-
den. Die Korrektur dieser Pathologie durch eine
DDD-Schrittmachereinlage sowie das sekun-
dédre Auftreten von Vorhofflattern mit 2:1 Lei-
tung via Schrittmacher diirften aber tiber die
beschriebene Tachykardieintoleranz bei stark
vorgeschidigtem Ventrikel mit schwerster Re-
striktion und normaler systolischer Funktion
doch urséchlich am Zustandekommen des kar-
diogenen Schocks beteiligt gewesen sein.

3 Kyle RA, Gertz MA. Primary systemic
amyloidosis: clinical and laboratory
features in 474 cases. Semin Hema-
tol 1995;32:45-59.



