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Seltene Differentialdiagnose von
EKG-Veranderungen und erhohtem Troponin
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Zur notfallméssigen Hospitalisation der bis an-
hin —abgesehen von einer gelegentlich auftreten-
den Raynaud-Symptomatik — gesunden, 46jah-
rigen Patientin in einem auswértigen Spital
kam es, nachdem auf einer Bergwanderung in
1400 m Hohe plotzlich Nausea, Vomitus und
thorakaler Druck auftraten. Die Symptomatik
war bis zum Eintreffen im Spital vollstindig
regredient, die Patientin allzeit kardiopulmonal
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Abbildung 1.
EKG bei Spitaleintritt mit Repolarisationsstérungen anteroseptal.
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Abbildung 2.
Ausschnitt des MRI des Abdomens (T,-gewichtet ohne Kontrastmittel) mit grossem
Nebennierentumor rechts.

kompensiert und kreislaufstabil. Im EKG fan-
den sich Repolarisationsstéorungen iiber V2-V4
(Abb. 1 EX). Bei suggestiver Anamnese und er-
hohten D-Dimeren (1666 pg/l) wurde eine Lun-
genembolie vermutet. Im Spiral-CT des Thorax
fanden sich subsegmentale Lungenembolien
sowie eine 6,5 auf 5,5 cm grosse Raumforderung
im Bereich der rechten Nebenniere. Kernspin-
tomographisch wurde ein Nebennierentumor
bestitigt (Abb. 2 EX). Das Troponin war initial
erhoht und wurde auf die Lungenembolie zu-
rlickgefiihrt. Die weiteren Abkldrungen ergaben
normale Werte fiir Renin, Aldosteron und Korti-
sol einschliesslich eines kurzen Dexamethason-
Hemmtests. Im 24-Stunden-Urin waren die Ka-
techolamine erhoht (Adrenalin 331,9 nmol/24 h
(Norm <110 nmol/24 h), Vanillinmandelsdure
175,5 umol/24 h (Norm fiir Erwachsene
<35 umol/24 h) bei normalen Werten fiir Nor-
adrenalin und Dopamin. Es wurde die Diagnose
eines Phdochromozytoms gestellt und die Patien-
tin zur weiteren Behandlung ins Kantonsspital
St. Gallen verlegt. Im weiteren Verlauf traten
intermittierend Episoden starker Kopfschmer-
zen, Palpitationen und Ubelkeit auf. Die Blut-
druckwerte wihrend diesen Episoden lagen bei
Werten um maximal 186/92 mm Hg, der Puls um
100/Minute. In anfallsfreien Momenten waren
ohne antihypertensive Medikation normotone
Werte zu verzeichnen. Die genauere Befragung
ergab, dass es sich um die gleiche Symptomatik
wie wiahrend der Wanderung handelte. Erneut
fanden sich im EKG Repolarisationsstérungen
iiber der Vorderwand. Die Vermutung lag nahe,
dass die Symptomatik in Zusammenhang mit
dem Phadochromozytom stand. Eine Echokardio-
graphie zeigte keine Hinweise fiir eine Rechts-
herzbelastung. In der Reevaluation des thoraka-
len Spiral-CT konnten die Lungenembolien nicht
bestétigt werden. Die Antikoagulation wurde
sistiert, die Patientin mit Dibenzyran® (Phenoxy-
benzamin) behandelt und erfolgreich operiert.
Eine zuvor durchgefiihrte MiBG-Szintigraphie
erbrachte keinen Hinweis auf weitere katechol-
aminproduzierende Tumoren oder Metastasen.
Die Histologie bestétigte die Diagnose eines Phéo-
chromozytoms.
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Kommentar

Phdochromozytome leiten sich von den chrom-
affinen Zellen der Nebenniere ab. Ausserhalb
der Nebenniere lokalisiert bezeichnet man sie
als Paragangliome. Es handelt sich um seltene, zu
80-90% gutartige Tumore, die fiir weniger als
0,1% der Hypertonien verantwortlich sind [1].
Rechtzeitig diagnostiziert und behandelt be-
stehen gute Heilungsaussichten. Gelegentlich
werden sie autosomal dominant im Rahmen fa-
milidrer Krankheiten wie der Neurofibromatose
von Recklinghausen oder dem von-Hippel-Lin-
dau-Syndrom vererbt oder treten im Rahmen
einer multiplen endokrinen Neoplasie 2 (MEN2)
bzw. einer Succinat-Dehydrogenase-Komplex-
Mutation (SDH) auf. Sie kommen in jedem
Lebensalter vor. Frauen sind etwas haufiger be-
troffen [1].

Die klinische Prasentation steht in Zusammen-
hang mit der exzessiven Produktion von Kate-
cholaminen. Der erhohte Blutdruck ist eine der
héufigsten Manifestationen. In ca. 50% findet
sich eine persistierende, oft therapierefraktire
Hypertonie. Bei gut 30% der Patienten beobach-
tet man anfallsartige, krisenhafte Blutdruckan-
stiege, insbesondere bei chirurgischen Eingrif-
fen oder Traumata. Bis zu 20% der Patienten
sind zwischen diesen Episoden normoton. Sel-
tener kommt es zu unerkldrlicher Hypotonie
bis hin zum Schock. Weitere hdufige Symptome
sind anfallsartige Kopfschmerzen, Palpitationen
und Schwitzen. Diese konnen ein zerebrales
Krampfleiden, Angststorungen oder Hyperven-
tilationsattacken vortduschen. In einer kleinen
Fallserie konnte wie bei unserer Patientin eine
Raynaud-Symptomatik als Manifestationsform
dokumentiert werden [2]. Auch Stoffwechselsto-
rungen werden gesehen [3]. Eine Laktatazidose
in Abwesenheit eines Schockzustands sollte Ver-
dacht erregen. Fieber kann auftreten. Wahrend
den Anféllen konnen erhohte Niichternblutzuk-
kerwerte oder eine Glukoseintoleranz dokumen-
tiert werden. Auch bei unserer Patientin wurde
nach einem Anfall ein vendser Blutzuckerwert
von 12,9 mmol/l, ohne bekannten Diabetes mel-
litus, dokumentiert. Selten kann eine Hyperkalz-
dmie nachgewiesen werden. Gastrointestinale
Beschwerden gehen, wie bei unserer Patientin
mit Ubelkeit, Erbrechen, Bauchschmerzen und
Obstipation oder Diarrhoe einher.

Kardiale Manifestationen sind selten. Thorax-
schmerz, Angina pectoris bis hin zu manifestem
Myokardschaden, reprisentiert durch den labor-
chemischen Anstieg kardialer Marker, konnen in
Abwesenheit einer Koronaratherosklerose auf-
treten [4]. Denkbare Pathomechanismen sind
Koronarspasmen, der katecholaminbedingte
erhohte myokardiale Sauerstoffbedarf [2, 4, 5]
oder eine direkt durch Katecholamine, insheson-
dere Noradrenalin, bedingte Myokardschédi-
gung [2, 5]. Es kann sich eine dilatative Kardio-
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myopathie entwickeln [3, 5]. In einer kleinen
Fallserie von 25 PatientInnen waren rechtsseitig
gelegene Phdochromozytome, wie in unserem
Fall, mit ausgeprigteren EKG-Verdnderungen
und klinischen Beschwerden assoziiert [2]. Ohne
Klinik kann es zu unspezifischen EKG-Verdnde-
rungen in Form von ST-T-Streckenverdnderun-
gen, prominenten U-Wellen oder QT-Strecken-
verlingerungen kommen [2]. Diese konnen
zu Erregungsleitungs- und Rhythmusstérungen
bis hin zu lebensbedrohlichen ventrikuldren
Arrhythmien fiihren. Unsere Patientin zeigte im
Holter-EKG gehduft asymptomatische, supra-
ventrikuldre Tachykardien bis zu einer Frequenz
von 147/Minute.

Die Diagnose kann in >95% der Félle iber den
Nachweis einer exzessiven Katecholaminpro-
duktion gestellt werden. Von den zur Verfiigung
stehenden Tests besitzt der Nachweis der Kate-
cholaminkonzentration in Plasma und Urin
sowie die Gesamtmenge an Metanephrinen im
Urin die hochste, der Nachweis von Vanillinman-
delsdure die niedrigste Sensitivitdt [3]. Alle vier
Tests sind sehr spezifisch. Zur weiteren Diagno-
stik gehort eine Echokardiographie zum Aus-
schluss einer katecholamininduzierten dilata-
tiven Kardiomyopathie. Unsere Patientin zeigte
einen konzentrisch hypertrophen linken Ventri-
kel mit diastolischer Dysfunktion. Wegen der
weitreichenden Konsequenzen beziiglich Nach-
kommen nahmen wir ein molekulargenetisches
Screening auf eine aktivierende Mutation des
RET-Proto-Onkogens vor. Diese Mutation findet
sich beim MEN2-Syndrom. Tréger konnen eine
C-Zell-Hyperplasie oder ein medulldares Schild-
drissenkarzinom entweder in Verbindung mit
einem Hyperparathyreoidismus (MEN2A) oder
mukosalen Neuromen plus/minus marfanoidem
Habitus (MEN2B) entwickeln. Das Phdochromo-
zytom kann in bis zu 25% die einzige Manifesta-
tion einer Trdgerschaft dieser Genmutation sein
[3]. Das negative Ergebnis bei unserer Patientin
macht das Vorliegen eines MEN2-Syndroms
unwahrscheinlich. Ein Screening beziiglich Neu-
rofibromatose von Recklinghausen, dem von-
Hippel-Lindau-Syndrom sowie einer SDH-Kom-
plex-Mutation war ebenfalls negativ.

Die Behandlung des Phdochromozytoms besteht
nach Méglichkeit in der chirurgischen Resektion.
Zuvor ist eine Phase medikamentdsen Manage-
ments erforderlich, um dem Effekt exzessiver
adrenerger Stimulation sowie der Wirkung
plotzlich abfallender Katecholaminspiegel ent-
gegenzuwirken. Fiir die Blutdruckkontrolle wird
nach wie vor die o-Blockade mit Phenoxybenza-
min-Hydrochlorid favorisiert. Gute Ergebnisse
wurden aber auch mit selektiven o;-Rezeptor-
blockern und Kalziumantagonisten erzielt [3].
Im Falle benigner Tumoren sind ca. 90% der
Patienten mit der operativen Entfernung des
Tumors geheilt [3]. Allerdings wurden noch
Jahre nach Entfernung eines histologisch gut-
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artigen Tumors Riickfélle beschrieben. Deshalb
sollten Nachkontrollen auch bei asymptomati-
schen Patienten mindestens 5 Jahre, bei ver-
déchtiger Histologie auch ldnger vorgenommen
werden [3].

Literatur

1 Giorgino R. Pathophysiology of sympathoadrenal system. J
Endocrinol Invest 1988;11:817-29.

2 Liao WB, Liu CF, Chiang CW, Kung CT, Lee CW. Cardiovas-
cular manifestations of pheochromocytoma. Am J Emerg
Med 2000;18:622-5.

3 Bravo EL. Evolving Concepts in the Pathophysiology, Diag-
nosis, and Treatment of Pheochromocytoma. Endocr Rev
1994;15:356-68.

Schweiz Med Forum 2004;4:285-287 287

Unserer Patientin geht es ein halbes Jahr nach
der operativen Entfernung ihres Phdochromozy-
toms gut. Bisher gibt es keine Hinweise auf ein
Rezidiv.
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