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(Delta-Wellen) (Abb. 2x). Die Deltawelle weist dieselbe
superiore Achse auf wie die Tachykardie und ist eben-
falls negativ in V1. Die Deltawelle kommt aufgrund der
partiellen Erregung des ventrikulären Myokards über
die akzessorische Bahn zustande und zeigt daher die
ventrikuläre Insertionsstelle der Bahn im Sinusrhyth-
mus bzw. bei einer antidromen AV-Reentrytachykardie.
Da die Kammern während der Tachykardie über die
Bahn erregt werden und nicht über das normale Reiz-
leitungssystem, weist das Anfalls-EKG die morpholo-
gischen Zeichen einer Kammertachykardie auf. Damit
kann die Diagnose einer antidromen AV-Reentrytachy-
kardie gestellt werden. Ursache dafür ist ein Wolff-Par-
kinson-White-Syndrom.
Die Patientin berichtete, dass sie bis vor kurzem noch
als Fitnesstrainerin gearbeitet habe, jedoch seit zwei,
drei Monaten einen Leistungsknick erfuhr und wegen
zunehmender Schwäche ihren Job wechseln musste.
In der klinischen Untersuchung fanden sich nach der
Elektrokonversion ein Blutdruck von 110/65 mm Hg,
Puls 75/min regelmässig, eine Atemfrequenz 12/min.
Kardial war ein normaler 1. und 2. Herzton auskultier-
bar ohne Herzgeräusch. Es bestanden keine Hinweise
auf eine Herzinsuffizienz.
Ein Thoraxbild, aus anderen Gründen vor ca. drei Jahren
durchgeführt, war nach Angaben der Patientin unauf-
fällig. Im aktuellen Thoraxröntgenbild (Abb. 3x) zeigte
sich eine Kardiomegalie mit einem auffällig runden
Herz.
Wir vermuteten eine Ebsteinanomalie und sicherten die
Diagnose in der Echokardiographie (Abb. 4x). Das sep-
tale Trikuspidalsegel war 5,3 cm apikalwärts verlagert,
wodurch eine schwere Trikuspidalinsuffizienz bedingt
wurde. Zusätzlich fand sich ein Vorhofseptumdefekt
vom Secundumtyp mit einem bidirektionalen, vorwie-
gend aber Links-Rechts-Shunt. Die linksventrikuläre
Auswurffraktion war mit 65% erhalten, ausserdem fand
sich eine fokale Non-Compaction des linksventrikulären
Myokards, d.h. eine ausgeprägte Trabekulierung.

Kommentar

Die Ebstein-Anomalie betrifft weniger als 1% aller an-
geborenen Herzvitien. Die Anomalie wurde erstmals
1866 von Wilhelm Ebstein in Göttingen beschrieben.
Charakteristisch ist eine Malformation der Trikuspidal-
klappe, wobei ein oder mehrere Segel in den rechten
Ventrikel verlagert sind. Die irreguläre Klappe teilt den
rechten Ventrikel in zwei Kammern, die proximale
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Fallbeschreibung

Eine 31-jährige Asiatin wurde in präsynkopalem Zu-
stand auf unsere Notfallstation gebracht. Während ihrer
Arbeit kam es plötzlich zu einem ausgeprägten Schwindel-
gefühl und Dyspnoe.
Bei Eintritt wies die Patientin eine rasche Tachykardie
mit einem Blutdruck von 110/70 mm Hg auf. Im EKG
zeigte sich eine Breitkomplextachykardie (Abb. 1x) bei
einer Frequenz von 240/min. Nach einer einmaligen De-
fibrillation mit 120 Joule biphasisch in Kurznarkose
konvertierte die Patientin in einen Sinusrhythmus. Im
EKG zeigte sich nun eine ausgeprägte Präexzitation

Abbildung 1
Breitkomplextachykardie mit einer Herzfrequenz von ca. 240/min mit einer superioren Achse
und Linksschenkelblockbild.

Abbildung 2
EKG nach Konversion. Sinusrhythmus mit einer Deltawelle. Die Deltawelle weist dieselbe
superiore Achse auf wie dieTachykardie und ist ebenfalls negativ in V1 (Pfeil).



serem Fall mit einer myokardialen Non-Compaction.
Gehäuft mit 10–20% ist das Wolff-Parkinson-White-
Syndrom aufgrund einer oder mehrerer rechtskardial
gelegenen akzessorischen Bahnen [2].
Die klinische Präsentation ist abhängig vom Schwere-
grad der anatomischen Variationen, insbesondere vom
Ausmass der Trikuspidalinsuffizienz. Je nach Lebens-
alter, in welchem die Anomalie klinisch relevant wird,
variiert das Leitsymptom [3]. Bei Neugeborenen ist die
Zyanose aufgrund des Rechts-Links-Shunts dominant;
im Kindesalter tritt die Rechtsherzinsuffizienz in den
Vordergrund. Gelegentlich wird die Diagnose in einer
Routineuntersuchung gestellt. Der typische Auskulta-
tionsbefund ist ein weit gespaltener erster und zweiter
Herzton. Sind zusätzlich ein dritter und vierter Herzton
vorhanden, ergibt sich ein Eindruck von «sehr vielen»
Herztönen. Weiter findet sich üblicherweise wegen der
Regurgitation an der Trikuspidalklappe ein atemabhän-
giges Systolikum. Wird die Diagnose erst im Erwachse-
nenalter gestellt, so geschieht dies meist aufgrund einer
Abklärung von Arrhythmien, so auch in unserem Fall.
Im konventionellen Röntgenbild findet sich in schweren
Fällen eine Kardiomegalie mit vergrössertem rechten
Vorhof und verlagertem dilatiertem rechtsventrikulä-
rem Ausflusstrakt, wodurch der linke Herzrand konvex
erscheint.
Diagnostisch ist die Echokardiographie mit Nachweis
einer Verlagerung eines oder mehrerer Trikuspidalsegel
um mindestens 10 mm im Vergleich zur Mitralklappen-
ebene.
Therapeutisch kommen neben einer symptomatisch
medikamentösen Therapie eine Trikuspidalklappen-
rekonstruktion oder ein Ersatz in Frage [4]. Indikatio-
nen sind eine sich verschlechternde Leistungsfähigkeit,
eine Rechtsherzinsuffizienz und eine Zyanose (definiert
als Sauerstoffsättigung <90%), paradoxe Embolien und
rezidivierende supraventrikuläre Herzrhythmusstörun-
gen.
In unserem Fall wurde eine rechts posterior gelegene
akzessorische Bahn erfolgreich abladiert. In einer Spiro-
ergometrie leistete die Patientin 191 Watt (146% des
Solls). Im Labor war das proBNP normal, weswegen die
Indikation zur Trikuspidalklappenrekonstruktion und
Vorhofseptumverschluss noch nicht gegeben ist. Der
Patientin wurde eine Endokarditisprophylaxe empfoh-
len, zudem wurde darauf hingewiesen, dass bei Infusio-
nen stets ein Luftfilter verwendet werden sollte.
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«atrialisierte» rechte Kammer ist meist gross, während
der eigentliche rechte Ventrikel sehr klein sein kann und
in einigen Fällen sogar nur noch dem rechtsventrikulä-
ren Ausflusstrakt entspricht. Mit der Ebstein-Anomalie
sind häufig weitere Defekte assoziiert. In 79% der Fälle
liegt ein offenes Foramen ovale oder ein Vorhofseptum-
defekt, meist vom Secundum-Typ vor [1]. Etwas seltener
besteht ein Ventrikelseptumdefekt, eine Obstruktion des
pulmonalen Ausflusstrakts, eine Pulmonalatresie, ein
offener Ductus botalli oder eine Koarktation der Aorta.
Gelegentlich ist auch das linke Herz betroffen, wie in un-
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Abbildung 3
Thoraxröntgen a.p. liegend: Kardiomegalie.

Abbildung 4
Echokardiographie mit massiv vergrössertem rechtemVorhof (RA).
LA = linker Vorhof, RV = rechter Ventrikel, LV = linker Ventrikel).


