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Anamnese

Eine bis anhin korperlich voll belastbare 49-jihrige
Patientin stellte sich beim Hausarzt wegen neu aufge-
tretener Nausea mit rezidivierendem Erbrechen und
starkem Schwitzen vor. Die personliche Anamnese der
Patientin war bis auf eine gut eingestellte arterielle
Hypertonie sowie Depressionen bland. Klinisch zeigte
sich das Bild einer akuten Linksherzdekompensation
bei blasser, stark transpirierender Patientin mit hyper-
tonen Blutdruckwerten (170/100 mm Hg). Im EKG der
Hausarztpraxis zeigten sich ST-Hebungen in den Ablei-
tungen 1, I11, aVF, sowie V3~V (Abb. 1 &), so dass die
Zuweisung an das Kantonsspital Winterthur zur Notfall-
koronarangiographie erfolgte.

Untersuchungsbefunde und Verlauf

Aufgrund der ST-Hebungen im EKG und erhdhter kar-
dialer Marker (Tab. 1 &) wurde umgehend eine Koro-
narangiographie durchgefiihrt, in welcher die Herz-
kranzgefisse unauffillig zur Darstellung gelangten. In
der Lavokardiographie zeigte sich eine massiv einge-
schriankte linksventrikuldre Globalfunktion (EF 23%)
mit ausgepragter Dyskinesie der anterioren und inferio-
ren Wandabschnitte (Abb. 2 ) und dem typischen Bild
eines «apical ballooning» im Sinne einer Tako-Tsubo-
Kardiomyopathie. Unter dem klinischen Aspekt eines
kardiogenen Schocks erfolgte die Ubernahme auf die

Abbildung 1

Initiales EKG in der Hausarztpraxis: unphysiologischer Rechtslagetyp. Sinustachykardie
mit einer Kammerfrequenz von 153/min. ST-Streckenhebungen ubiquitér in den anterioren,
inferioren und lateralen Ableitungen mit Ausnahme von aVL. Keine korrespondierenden

ST-Senkungen.

Intensivstation. Bei respiratorischer Dekompensation
wurde die Patientin intubiert und mechanisch beatmet.
Im erweiterten hdmodynamischen Monitoring mittels
Pulmonaliskatheter zeigte sich ein erhohter systemi-
scher Widerstand bei erniedrigtem Cardiac Index.
Wegen progredienter Verschlechterung erfolgte die Ver-
legung ins UniversitdtsSpital Ziirich zur Evaluation
einer veno-arteriellen Extrakorporellen Membranoxy-
genierung (ECMO).

Die Patientin entwickelte ein rasch progredientes Multi-
organversagen (Kreislauf, Lunge, Niere, Leber, Rhab-
domyolyse). In der Abdomensonographie zeigte sich als
Zufallsbefund eine ca. 8 cm messende Raumforderung
zwischen Leberunterrand und dem rechten Nieren-
oberpol (Abb. 3 E), im klinischen Kontext suspekt fiir
ein Phdochromozytom, und in der Computertomo-
graphie mit dazu passendem Befund. Bei anhaltender
Kreislaufinstabilitit und maximaler medikamentdser
Therapie wurde eine veno-arterielle ECMO implantiert,
und es fiel der Entscheid zur notfallméssigen Tumor-
exzision. Histologisch wurde im 260 g schweren,
10 x 9,5 x 5 cm messenden Resektat (Abb. 4 1) das
Vorliegen eines Phdochromozytoms bestétigt.

Der weitere Verlauf gestaltete sich unkompliziert, die
ECMO konnte am 5. postoperativen Tag entfernt werden.
Die initial schwer eingeschrinkte systolische LV-Funk-
tion verbesserte sich im Verlauf (EF 38%). Wegen aku-
ter Niereninsuffizienz wurde eine Himofiltration durch-
gefiihrt. Die Leber- und Nierenwerte normalisierten
sich. Eine kombinierte a- und B-Rezeptorenblockade
wurde mittels Carvedilol durchgefiihrt. Zusatzlich er-
folgte eine Nachlastreduktion mit einem ACE-Hemmer.
Erfreulicherweise hat sich die Patientin im weiteren
Verlauf sehr gut erholt. Symptome, die fiir erneute Kat-
echolaminexzesse sprechen wiirden, sind nicht mehr
aufgetreten. Es erfolgten mehrmalige ambulante endo-
krinologische Nachkontrollen, wobei sich Katecholamine
im Urin und Metanephrine im Serum im Normbereich
fanden. Bei einseitigem Phdochromozytom ohne Hin-
weise fiir Metastasen sowie unauffilligen Schilddriisen-
und Calcitoninwerten waren keine weiteren Abkldrungen
indiziert.

Kommentar

Die Symptomvariabilitdt von Patienten mit Phdochromo-
zytom ist gross. Liegen typische Symptome wie anfalls-
weise Kopfschmerzen, Schweissausbriiche zusétzlich
zu deutlich hypertonen Blutdruckwerten oder eine
persistierende therapieresistente Hypertonie, insheson-
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Abbildung 2
Lavokardiographie (A: enddiastolisch, B: endsystolisch).

dere in Verbindung mit einer Sinustachykardie, vor, ist
eine weitere Abklarung auf das Vorliegen eines Neben-
nierenmarktumors erforderlich.

Im vorliegenden Fall war das Bild eines kardiogenen
Schocks bei hypertonen Blutdruckwerten ein entscheiden-
der diagnostischer Hinweis. Die Patientinnen (die Krank-
heit tritt fast ausschliesslich bei Frauen auf) prasentieren
sich in der Phdochromozytom-Krise klinisch entweder
unter dem Bild eines akuten Koronarsyndroms (haufig
mit dem Bild eines STEMI im EKG) oder einer akuten
Herzinsuffizienz. Bei der invasiven kardiologischen
Abklarung sind typischerweise die Koronararterien
normal bei deutlicher Dyskinesie der Vorderwand mit
«apical ballooning». Dieser Befund wird als Tako-
Tsubo-Kardiomyopathie bezeichnet. Verschiedene
Mechanismen werden fiir das Entstehen von kardialen
Ischdmien bei Vorliegen eines aktiv sezernierenden
Phdochromozytoms postuliert. Einerseits induzieren
Katecholamine eine Vasokonstriktion der Koronar-

Abbildung 3
Sonographische Darstellung der Raumforderung am Leberunterrand.

arterien, wodurch eine Sauerstoffunterversorgung des
Myokards entsteht. Andererseits kommt es zu einem
gesteigerten Sauerstoffverbrauch durch den katecholamin-
bedingten Herzfrequenzanstieg und den erhéhten peri-
pheren Widerstand [1].

Lavokardiographisch zeigt sich dabei das typische
«apical ballooning», das von einer Vorderwand-
dyskinesie bei akutem Vorderwandinfarkt nicht zu
unterscheiden ist. Die Koronararterien imponieren
dabei aber als normal. Das Entstehen des «apical balloon-
ing» ist unklar. Diskutierte Mechanismen sind direkte
Katecholaminwirkungen auf die kardialen Myozyten,
epikardiale Spasmen oder eine gesteigerte Kontraktilitét
des oberen Ausflusstraktes, welche die apikale Akinesie
verursachen [2, 3]. Hierzu passend liess sich in einem
Tiermodell durch Injektionen von Adrenalin das typische
Bild der apikalen Akinesie reproduzieren [4]. Ein anderer
hypothetischer Ansatz geht von einer durch Katecholamin-
exzesse hervorgerufenen Dysbalance im Lipidstoft-
wechsel der Myozyten aus. So zeigten Mausmyozyten
hohe intrazelluldre Lipidspiegel und eine Down-Regula-
tion des Lipidtransporters ApoB-Lipoprotein, nachdem
zuvor durch Isoprenalingabe eine der Tako-Tsubo-
Kardiomyopathie vergleichbare Akinesie hervorgerufen
worden war. Biopsien von Patienten mit stattgehabter
stressinduzierter Kardiomyopathie wiesen dieselben
Verdnderungen im Lipidtransportsystem auf [5].

Tabelle 1
Herzenzyme bei Eintritt.
Resultat Referenzwert
CK 7247 <180 U/l
Myoglobin 4806 <110 pg/l
TroponinT hoch sensitiv. 1,790 <0,014 pg/!
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Abbildung 4
Makroskopisches Pathologiepréparat des Tumors

Fazit

Phédochromozytome konnen sich als lebensbedrohliche
kardiale Notfidlle manifestieren. Aufgrund einer mut-
masslichen Assoziation zwischen «Katecholaminstress»
und Auftreten einer Tako-Tsubo-Kardiomyopathie
sollte die klinische Differenzialdiagnose eines Phéo-
chromozytoms erwogen werden, wenn paradox hohe
Blutdruckwerte unter dem klinischen Bild eines kardio-
genen Schocksyndroms beobachtet werden.

Die genauen Mechanismen der katecholamininduzierten
Kardiomyopathien und inshesondere der Erscheinungs-
form als Tako-Tsubo-Kardiomyopathie sind unklar. Ein
Register wurde vom UniversitdtsSpital Ziirich 2011 ini-
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tiiert und untersucht die zwar insgesamt eher seltenen,
aber doch immer hédufiger beobachteten Fille.

Der vorgestellte Fall zeigt eindriicklich die direkte Be-
ziehung zwischen «Katecholaminstress» und einer
héufig reversiblen Kardiomyopathie.
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