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Akuter inferiorer STEMI bei glattwandigen
Koronararterien
Zusammenhang mit einem Gitelman-Syndrom?
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Fallbeschreibung

Eine 44-jährige, aus der Türkei stammende Patientin
stellte sich mit seit zirka vier Stunden bestehenden
retrosternalen brennenden, in den Hals und in den
linken Arm ausstrahlenden Thoraxschmerzen, begleitet
von Nausea, auf der Notfallstation vor. An kardiovas-
kulären Risikofaktoren bestanden ein Nikotinabusus
(10 pack years) und eine positive Familienanamnese.
Das Gesamtcholesterin war 5,0 mmol/l (Norm <5,0) und

das LDL-Cholesterin 3,0 mmol/l (Norm <2,6). Aufgrund
ähnlicher Beschwerden war ein halbes Jahr zuvor eine
Myokard-Perfusions-Szintigraphie durchgeführt worden.
Dabei fanden sich keine Hinweise für eine Ischämie
oder Narben; die damaligenThoraxschmerzen wurden
deshalb als muskuloskeletal interpretiert. Die Patientin
nahm ausser gelegentlichen Analgetika keine Medika-
mente zu sich.
Bei Eintritt war die Patientin kardiopulmonal kompen-
siert und in gutem Allgemeinzustand, der BD betrug
140/66 mm Hg (im Verlauf tiefnormale Werte), der Puls
64/min, der BMI war 34 kg/m2. Im Ruhe-EKG zeigten
sich inferiore ST-Hebungen von 1 mm sowie deszendie-
rende Senkungen der ST-Strecke in I und aVL sowie V2
und V3 (Abb. 1 x). Die frequenzkorrigierte QTc-Zeit
(Bazett-Formel) betrug 456 ms (Norm <450 ms bei
Männern, <470 ms bei Frauen). Zusammen mit den er-
höhten Konzentrationen des Troponins I (1,04 μg/l,
Norm <0,04) und später der CK (maximal 644 U/l,
Norm <170) wurde die Diagnose eines akuten inferioren
ST-Hebungs-Myokardinfarkts (STEMI) gestellt und die
Patientin zur perkutanen koronaren Intervention ins
Zentrumsspital überwiesen. Als Ursache des STEMI
zeigte sich ein Verschluss des distalen zweiten Postero-
lateralastes bei sonst unauffälligen und glattwandigen
Koronararterien (Abb. 2 x). Differentialdiagnostisch
wurde in erster Linie ein embolischer Verschluss in Er-
wägung gezogen. Weil es sich um ein kleines Gefäss
handelte und die angiographisch bestimmte linksventri-
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Abbildung 1
12-Ableitungs-EKG mit Zeichen des akuten inferioren ST-Hebungs-Myokardinfarkts.
ST-Hebung in II, III und aVF, ST-Senkung in I, aVL und V2–3.

Abbildung 2
Aufnahmen anlässlich der diagnostischen Herzkatheteruntersuchung. Gezeigt ist ein teilweise rekanalisierter Verschluss des distalen zweiten
Posterolateralastes der A. circumflexa (A und B, Pfeile). Die übrigen dargestellten Abschnitte der Koronararterien sind glattwandig und nicht
stenosiert.
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kuläre Funktion (Auswurffraktion 77%) erhalten war,
wurde auf eine Dilatation verzichtet. Die therapeutische
intravenöse Antikoagulation wurde nach Mobilisation
der Patientin sistiert und die medikamentöse Behand-
lung mit Acetylsalicylsäure, ACE-Hemmer, Betablocker
sowie Statin fortgeführt. Eine Gerinnungsabklärung (in-
klusive Ausschlusses einer Prothrombin- oder Faktor-V-
Mutation, fehlenden Nachweises von Antiphospholipid-
Antikörpern, Ausschlusses eines Antithrombin-III-,
Protein-C- oder S-Mangels, Nachweises normaler Homo-
cysteinkonzentration) fiel unauffällig aus. Ein normaler
Titer für antinukleäre Antikörper schloss einen syste-
mischen Lupus erythematodes praktisch aus. Die Dar-
stellung der linksseitigen Herzklappen mittels transöso-
phagealer Echokardiographie war normal, und im
Bereich des linken Ventrikels und der Aorta ascendens
zeigten sich keine muralen Thromben. Ein Vorhof-
septumaneurysma und/oder ein offenes Foramen ovale
respektive ein Vorhofseptumdefekt bestanden nicht.
Auf dem Monitor der Intensivstation waren ausschliess-
lich ein Sinusrhythmus und keine Episoden von Vorhof-
flimmern registriert. Klinisch bestanden keine Hin-
weise auf eine periphere arterielle Verschlusskrankheit,
und Strömungsgeräusche über den Karotiden waren
nicht vorhanden.
Im Eintrittslabor fiel eine Hypokaliämie von 2,6 mmol/l
(Norm 3,4–4,5) auf, welche sich trotz Substitution mit
KCl-Dragées noch akzentuierte (2,1 mmol/l). Eine diffe-

renziertere Elektrolytbestimmung im Serum und Urin
ergab zusätzlich eine Hypomagnesiämie (0,53 mmol/l,
Norm 0,7–1,1) und Hypokalziurie (0,07 mmol/mmol
Kreatinin, Norm 0,1–0,5). Diese Elektrolytkonstellation
führte zusammen mit dem Befund einer chronischen
metabolischen Alkalose in der arteriellen Blutgasanalyse
(pH 7,47 [Norm 7,35–7,45], HCO3– 34 mmol/l [Norm
22–31], pCO2 6,21 kPa [Norm 4,3–6,0], pO2 7,28 kPa
[Norm 11,1–14,4]) und eher hypotonen Blutdruckwerten
zur Verdachtsdiagnose eines Gitelman-Syndroms. Eine
entsprechende Therapie mit Kalium- und Magnesium-
substitution, niedrigdosiertem ACE-Hemmer und Spi-
ronolacton wurde eingeleitet.
Der weitere Verlauf gestaltete sich problemlos, und die
Patientin konnte nach siebentägigem Spitalaufenthalt
nach Hause entlassen werden. Anlässlich einer Nach-
kontrolle sechs Monate später zeigten sich trotz Thera-
pie eine persistierende Hypokaliämie (3,1 mmol/l) und
Hypomagnesiämie (0,5 mmol/l).

Kommentar

Das Gitelman-Syndrom ist eine autosomal rezessiv ver-
erbte Erkrankung, die mit Salzverlust, konsekutiver
Hypotonie, Hypokaliämie sowie metabolischer Alkalose
einhergeht und mit Hypomagnesiämie und Hypokalzi-
urie assoziiert ist. Sie manifestiert sich in der Regel im
frühen Erwachsenenalter [1]. Die Prävalenz homozygo-
ter Merkmalsträger wird auf 1:40000 geschätzt, für
heterozygote Kaukasier beträgt sie 1%. Ursache des
Syndroms sind Mutationen im SLC12A3-Gen (Solute
Carrier Family 12 Member 3 auf Chromosom 16), das
für den Thiazid-sensitiven NaCl-Cotransporter (NCC)
kodiert [1]. Die fehlende Rückresorption von NaCl im
distalen Tubulus contortus als Folge einer loss of func-
tion-Mutation im NCC-Gen erklärt die meisten renalen
Zeichen des Gitelman-Syndroms. Letzteres wurde erst-
mals 1966 von Hillel J. Gitelman beschrieben und
hat klinische Ähnlichkeit mit dem Bartter-Syndrom;
ausserdem sind viele Varianten («Gitelman-like») be-
kannt. Differentialdiagnostisch kommen Zustände mit
aktiviertem Renin-Angiotensin-System in Frage, z.B.
Volumendepletion oder Herzinsuffizienz sowie insbe-
sondere die Therapie mit (Thiazid-)Diuretika. Obschon
Patienten mit Gitelman-Syndrom hohe Angiotensin-II-
und Aldosteron-Konzentrationen im Blut aufweisen,
ist ihr Blutdruck normal mit tiefen peripheren Wider-
ständen. Eine Mikroalbuminurie, welche mit kardio-
vaskulären Ereignissen korreliert ist, fehlt. Diese
scheinbar paradoxen Befunde sind u.a. erklärt durch
eine gestörte Signaltransduktion durch Angiotensin II
[2]. Auch ist bei diesen Patienten die endotheliale Stick-
oxid-Synthase schon in Ruhe hochreguliert; über belas-
tungsabhängige mikrovaskuläre Funktionsstörungen
mit inadäquatem Anstieg des myokardialen Blutflusses
wurde berichtet [3].
Vom angiographischen Befund her war der STEMI der
Patientin am ehesten Folge eines embolischen Ver-
schlusses einer sonst nicht alterierten Koronararterie
(Tab. 1 p). Echokardiographisch wurde aber keine
Emboliequelle gefunden. Mittels Angiographie kann
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Tabelle 1. Differentialdiagnose des nicht-atheromatös bedingten akuten Myokard-
infarkts (MINCA: myocardial infarction with normal coronary arteries)*.

Embolisch

Infektiöse oder marantische linksseitige Endokarditis, Libman-Sacks

Thrombotische Auflagerungen auf einer prothetischen Klappe

Murale linksventrikuläre Thromben, Tumorembolien

Gekreuzt bei ASD, PFO oder grosser pulmonaler arteriovenöser Fistel

Gerinnungsstörungen [10]

Dissektion

Spontan (Schwangerschaft, Wochenbett, Marfan) oder traumatisch

Funktionelle Obstruktion der Koronararterien

Koronarspasmen (Kokainkonsum 3 Gerinnungsaktivierung)

Entzündung der Koronararterienwand

Vaskulitis [11], sekundär bei Myokarditis

Relative Ischämie [12]

Hypotonie, z.B. bei Hypovolämie oder i.R. einer Sepsis/SIRS

Anämie, CO-Intoxikation

Rhythmusstörungen (z.B. tachykardes Vorhofflimmern)

Linksherzhypertrophie, hypertensive Krise

Pulmonalarterielle Hypertonie (rechtsventrikuläre Ischämie)

Kongenitale Anomalien

Abgang einer Koronararterie aus der Pulmonalarterie

Abgang einer Koronararterie aus dem falschen Sinus Valsalvae; Kompression
zwischenTruncus pulmonalis und Aorta

* Eine in-situ-Thrombose in einer Koronararterie ist selbst bei angiographisch normal
aussehenden Koronararterien nicht auszuschliessen (sieheText).
ASD =Vorhofseptumdefekt, PFO = offenes Foramen ovale,
SIRS = systemic inflammatory response syndrome.
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eine zugrunde liegende koronare Herzkrankheit nicht
sicher ausgeschlossen werden: Koronararterien können
kompensatorisch als Folge der Arteriosklerose dilatie-
ren (positive remodeling), so dass der Lumendurch-
messer am Anfang der Erkrankung noch normal bleibt
[4]. Eine sensitivere Untersuchung diesbezüglich ist der
intravaskuläre Ultraschall, welcher bei der Patientin,
die einige kardiovaskuläre Risikofaktoren aufwies,
nicht durchgeführt wurde. Bei 1–12% aller Patienten
mit akutem Myokardinfarkt finden sich angiographisch
«normale» Koronararterien (MINCA) [5]. Endotheliale
Funktionsstörungen scheinen pathogenetisch eine wich-
tige Rolle zu spielen [6].
Einen möglichen Zusammenhang zwischen dem akuten
Myokardinfarkt und der Hypokaliämie respektive Hypo-
magnesiämie suggerieren epidemiologische, tierexperi-
mentelle, in-vitro- und in-vivo-Daten, welche einen
prothrombotischen Effekt und eine Endotheldysfunk-
tion im Rahmen beider Elektrolytstörungen aufzeigen.
Die Substitution beider Elektrolyte verbessert die Vasodi-
latation und hemmt die Thrombozytenaggregation [7, 8].
Letztlich bleibt aber die exakte Pathogenese des inferi-
oren STEMI bei der Patientin unklar. Möglich ist ein
lokaler Koronarspasmus im Rahmen der Elektrolyt-
störung mit konsekutiver Thrombusbildung. Es fehlt die
Evidenz von Interventionsstudien, ob die empfohlenen
Elektrolytkorrekturen beim Gitelman-Syndrom den na-
türlichen Verlauf der Gefässerkrankung beeinflussen.
Im Allgemeinen haben Patienten mit MINCA eine recht
gute Prognose [5]. Die erwähnten Elektrolytkorrekturen
sind auch in Bezug auf die Korrektur der verlängerten
QT-Zeit und als Arrhythmieprophylaxe sinnvoll [9], und
Medikamente, welche die QT-Zeit zusätzlich verlängern
(www.qtdrugs.org), sollten vermieden werden.
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