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Fallbeschreibung

Eine zuvor gesunde, 34-jahrige erstmals Schwangere
stellt sich in der 38. Schwangerschaftswoche mit begin-
nender Wehentitigkeit vor. Da es im Verlauf zum Ge-
burtsstillstand mit pathologischem Kardiotokogramm
kommt, wird die Indikation zur Notfall-Sectio gestellt.
Nach primar komplikationslosem Eingriff zeigt sich bei
dem mannlichen Neugeborenen eine Adaptationssto-
rung mit persistierender Hypoxie und Intubationsnot-
wendigkeit, weshalb es zur weiteren Abklarung und
Therapie auf die Intensivstation verlegt werden muss.
Dabei wird die Diagnose eines schweren, komplexen
Herzfehlers gestellt (Pulmonalatresie mit grossem Ven-
trikelseptumdefekt). Nachdem die Patientin tiber die Di-
agnose und den Zustand des Babys informiert worden
ist, kommt es drei Stunden nach Sectio zu akuter Dys-
pnoe, Blutdruckanstieg bis systolisch 177 mmHg und ei-
ner schweren Hypoxdmie (Sauerstoffsdttigung 70% bei
Raumluft). Die Patientin ist tachypnoeisch (Atemfre-
quenz 24/min), es finden sich Rasselgerdusche basal
beidseits, die Halsvenen sind leicht gestaut, und die Her-
zauskultation ist unaufféllig. Das Elektrokardiogramm
(EKG) zeigt Abbildung 1.

Frage 1: Welche Untersuchung wiirden Sie in dieser
Situation als erstes durchfiihren?

a) Computertomographie
b) D-Dimer-Bestimmung

c) Echokardiografie

d) Troponin-Bestimmung
e) Koronarangiographie
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Abbildung 1: Ruhe-EKG der Patientin bei der akuten Prasentation.
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Aufgrund des klinischen Kontexts (Schwangerschaft
bzw. Wochenbett, Operation) mit einer Lungenembolie
als weitaus wahrscheinlichster Differentialdiagnose
entschliesst man sich primar zur Durchfithrung einer
Computertomographie (CT). Diese schliesst eine Lun-
genembolie aus, zeigt aber ein Lungenddem (Abb. 2).

Abbildung 2: Thorakale Computertomographie, Lungen-

fenster: Lungenédem und bilaterale Pleuraerglsse.

Der D-Dimer-Wert widre postoperativ und unmittelbar
postpartal kaum normal gewesen und hitte eine Lun-
genembolie somit nicht ausschliessen konnten. Damit
ein Sattigungsabfall und eine Tachykardie erklart ge-
wesen waren, hdtte es sich allerdings um eine sehr
schwere Lungenembolie handeln miissen, die auf-
grund der Reduktion des Schlagvolumens (infolge des
akuten Anstiegs des pulmonalen Widerstands) mit tie-
fem oder allenfalls normalem, aber nicht mit deutlich
erhohtem Blutdruck assoziiert gewesen wire. Auch hat
das EKG keine suggestiven Zeichen fur eine schwere
Lungenembolie gezeigt (wie etwa Rechtslage, S\Qu-Typ,
Rechtsschenkelblock). Aufgrund der dramatischen
Prdsentation mit respiratorischer Insuffizienz und Ta-
chykardie ist eine notfallmassige Echokardiographie
als ndchster Schritt indiziert [1]. Hier wire eine schwere
Lungenembolie durch eine akute Rechtsherzbelastung
sichtbar geworden. Die Echokardiographie zeigt aber
eine schwer eingeschrankte linksventrikuldre Aus-
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Abbildung 3: Transthorakale Echokardiographie bei Eintritt, enddiastolische und endsystolische Standbilder des apikalen Vier-
kammerblicks: globale Hypokinesie mit besten Kontraktionen am Apex und den sehr basalen Segmenten. Stark reduzierter

globaler longitudinaler Strain (GLS -7,5%).

wurffraktion («left ventricular ejection fraction» [LVEF]
15%) bei Akinesie der midventrikuldren Segmente und
noch vorhandenen Kontraktionen ganz basal und api-
kal (Abb. 3). Eine Myokardhypertrophie oder Herzklap-
penvitium liegen nicht vor. Somit handelt es sich um
eine akute Herzinsuffizienz mit schwer eingeschrank-
ter LVEF als Ursache der klinischen Zeichen.

Die kardialen Biomarker sind erh6ht: Der maximale
Troponin I-Wert liegt bei 7455 ng/l (Normbereich
<18 ng/1), das «B-type natriuretic peptide» bei 1545 ng/1
(Normbereich <37 ng/l). Die Entziindungsparameter
sind unauffillig. Die Urinuntersuchung zeigt keine
Proteinurie. Da das EKG nicht eindeutig das Bild eines
akuten Myokardinfarkts zeigt, ist eine notfallméssige
Koronarangiographie vor weiterer nicht-invasiver
Bildgebung nicht indiziert. Im Verlauf wird eine Dar-
stellung der Koronarien aber wesentlich sein. Es ist
wichtig zu realisieren, dass das deutlich erh6hte kardi-
ale Troponin auf eine relevante myokardiale Schadi-
gung hinweist, aber als unspezifischer Marker nicht di-
agnostisch fiir eine bestimmte Entitat ist [2].

Frage 2: Welche beiden Differentialdiagnosen sind
am wahrscheinlichsten?

a) Hypertensive Schwangerschaftserkrankung und Myokarditis

b) Myokardinfarkt bei spontaner Koronardissektion und hyper-
tensive Schwangerschaftserkrankung

c) Stress-Kardiomyopathie und Myokarditis

d) Peripartale Kardiomyopathie (PPCM) und Myokardinfarkt

e) Stress-Kardiomyopathie und PPCM

Aufgrund der initialen Blutdruckentgleisung wird eine
beginnende Prdeklampsie in Betracht gezogen, zumal
diese mit kardialer Dysfunktion assoziiert sein kann [3].
Die fehlende Proteinurie und der unauffallige Schwan-
gerschaftsverlauf ohne Hinweise fiir eine arterielle Hy-
pertonie sprechen aber gegen einer Praeklampsie. Eine
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Myokarditis ist bei ausgepragter linksventrikularer
Dysfunktion und stark erhéhtem Troponin ebenfalls
eine wichtige Differentialdiagnose, auch wenn diese
nicht speziell Schwangerschafts-assoziiert auftritt. Die
fehlenden Hinweise auf einen vorausgehenden Infekt,
die unauffilligen Entziindungsparameter und der zeit-
liche Ablauf der Ereignisse sprechen eher gegen eine
Myokarditis, schliessen diese aber nicht aus [4]. Im wei-
teren muss ein Myokardinfarkt in Betracht gezogen
werden, was im Rahmen der Schwangerschaft zwar
sehr selten, aber moglich ist. Insbesondere ist an eine
spontane Koronardissektion zu denken — dies ist eine
nicht-atherosklerotische Form der akuten koronaren
Herzkrankheit, die vor allem bei jungen Frauen mit ge-
ringem Risikoprofil auftritt, wobei sich eine Subgruppe
(ungefahr 10%) in der Spatschwangerschaft oder in der
frithen Peripartalzeit manifestiert [5]. Das EKG ist im
vorliegenden Fall aber unspezifisch, und das echokar-
diographische Muster der linksventrikularen Funkti-
onsstorung passt nicht zu einem Koronarterritorium.
Bei geringer Wahrscheinlichkeit einer Koronarpatholo-
gie wird diese im Verlauf mittels CT-Koronarangiogra-
phie ausgeschlossen. Aufgrund der besonderen Situa-
tion mit physischem (Sectio) und emotionalem Stress
(Nachricht tber die komplexe Herzfehlbildung des
Babys) ist eine Stress-Kardiomyopathie eine wichtige
Differentialdiagnose [6]. Eine kardiale Dekompensa-
tion in der Peripartalzeit mit dem echokardiographi-
schen Nachweis einer eingeschrankten LVEF muss aber
immer auch an eine Peripartale Kardiomyopathie
(PPCM) denken lassen [7], selbst wenn die linksventri-
kuldre Dysfunktion bei der PPCM eher diffus als regio-
nal ist. Bei der akuten Herzinsuffizienz handelt es sich
um ein Krankheitsbild mit hoher Mortalitat, und es ist
entscheidend, dass parallel zum Abkldrungsgang friih-
zeitig die Therapie eingeleitet wird [1].
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Frage 3: Welche therapeutische Massnahme ist nicht
sinnvoll?

a) Intravendse Betablockade
b) Schleifendiuretika

c) ACE-Hemmer

d) Bromocriptin

e) Nitrate

Die Behandlung der akuten Herzinsuffizienz ist kaum
evidenzbasiert. Die Leitlinien empfehlen fiir die Be-
handlung von Patienten mit akuter Lungenstauung
und normaler Gewebeperfusion und normalem Blut-
druck unabhingig von der Atiologie der linksventri-
kuldren Dysfunktion intravendse Schleifendiuretika,
Nitrate und nicht-invasive Beatmung [1]. So frith wie
moglich soll ein ACE-Hemmer etabliert werden. Dies
gilt analog auch fiir das Management der akuten post-
partalen Herzinsuffizienz [8]. Wahrend eine perorale,
zundchst niedrig dosierte Betablockade nach Stabili-
sierung sinnvoll ist, kann die intravendse Applikation
eines Betablockers bei tachykarden Patienten mit aku-
ter Herzinsuffizienz und schwer eingeschrankter LVEF
lebensgefihrlich sein (akute Bedarfstachykardie). Die
Patientin wird auf der Intensivstation mit Schleifendi-
uretika, Nitroglycerin, ACE-Hemmer und nicht-invasi-
ver Beatmung behandelt. Da eine PPCM moglich bleibt,
wird zusatzlich eine Therapie mit Bromocriptin einge-
leitet. Resultate intensiver Forschungsbemiihungen
der letzten Jahre weisen auf eine pathophysiologische
Rolle des 16 kDa-Prolaktin-Fragments und eine wich-
tige Rolle fiir Bromocriptin als spezifische Therapie
hin [7]. Entsprechend wird eine Therapie mit Bromo-
cription bei moglicher PPCM empfohlen [7, 8]. Zusatz-
lich wird bei schwer eingeschrankter LVEF mit dem Ri-
siko einer Thrombus-Bildung eine Vollheparinsierung
durchgefiihrt. Fir mit Bromocriptin behandelte Pati-
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entinnen mit PPCM ist eine mindestens prophylakti-
sche Heparinisierung zwingend [8]. Bei der Stress-Kar-
diomyopathie wird bei einer LVEF <30% eine zumindest
voriibergehende Antikoagulation (bis zur nichsten
Echokardiographie) vorgeschlagen [9]. Auf Thrombozy-
tenaggregationshemmer wird nach Ausschluss einer
Koronarpathologie verzichtet.

Frage 4: Was ist die definitive Diagnose?

a) Myokarditis

b) Stress-Kardiomyopathie

c) PPCM

d) Akuter Myokardinfarkt

e) Hypertensive Schwangerschaftserkrankung

Eine definitive Abgrenzung von PPCM und Stress-Kar-
diomyopathie und letztlich auch Myokardtis ist erst
durch den Verlauf moglich. Die PPCM ist definiert als
eine nicht anderweitig (etwa Klappenvitien, Hyperto-
nie) erklarbare Herzinsuffizienz mit LVEF <45% und
Manifestation gegen Ende der Schwangerschaft oder in
den Monaten nach der Geburt [7]. Die Erholung der
LVEF unter Herzinsuffizienz-Therapie und Bromocrip-
tin ist langsam und nicht immer vollstandig. Die defi-
nitive Diagnose der Stress-Kardiomyopathie erfordert
den Nachweis einer vollstdndigen Normalisierung der
LVEF [6].

Gut 24 Stunden nach Beginn der Therapie kommt es
bei unserer Patientin zu einer raschen klinische Besse-
rung. Die Echokardiographie drei Tage nach der initia-
len Untersuchung zeigt eine vollstandige Normalisie-
rung der LVEF (60%) (Abb. 4).

Auffallend bei unserer Patientin war der deutlich er-
hohte Troponin-Wert. Typisch fiir die Stress-Kardiomyo-
pathie ist ein relativ zu einem sehr hohen B-natriure-
tischen Peptid (BNP) wenig erhohter Troponin-Wert
(deutlich tiefer als es bei einem Myokardinfarkt mit

ystolisch
train [%]

Longitudinal

Abbildung 4: Transthorakale Echokardiographie nach drei Tagen, enddiastolische und endsystolische Standbilder des apikalen
Vierkammerblicks: normalisierte regionale sowie globale Wandbewegung. Normalisierter globaler longitudinaler Strain

(GLS -25,4%).
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Tabelle 1: Differentialdiagnose der peripartalen Linksherzherzinsuffizienz.*

Dekompensation Hypertensive Erkran- Peripartale Kardio- Myokarditis Myokardinfarkt, typi- Stress-Kardiomyo-
einer vorbestehen- kung im Rahmen myopathie (PPCM) scherweise spontane pathie
den Kardiopathie einer Praeklampsie Koronardissektion

Klinik Langsam progredient Akut Langsam progredient Akut Akut Akut
(seltener akut) im dritten Trimenon

Anamnese Gegebenenfalls Herz-  Eventuell vorbeste- Gegebenenfalls kar- Meist bland Meist bland Meist bland
muskel- oder Klap- hende schwanger- diale Probleme in
penerkrankung schaftsinduzierte einer friheren

Hypertonie oder Prae- Schwangerschaft
klampsie (Hypertonie,

Proteinurie, abnorme

Leberparameter, Ge-

rinnung)

Status Lungenstauung, Lungenstauung, Lungenstauung und/ Lungenstauung bis Lungenstauung bis Lungenstauung bis
eventuell Herzge- eventuell Augenflim- oder Rechtsherzin- kardiogener Schock  kardiogener Schock  kardiogener Schock
rausch und/ oder mern, gesteigerte suffizienzzeichen
Rechtsherzinsuffi- und verbreiterte Re-
zienzzeichen flexe

EKG Etwa P mitrale, Links- Unspezifisch In der Regel unspezi- PQ-Senkungen, Unspezifisches bis Unspezifisches bis
herzhypertrophie, fisch ST-Hebungen (zum klassisches STEMI- klassisches STEMI-
QRS-Verbreiterung, Teil perikarditisch, EKG EKG
Vorhofflimmern zum Teil koronar)

Kardiale Troponin: (1) Troponin und BNP: Troponin: (1) Troponin: 1 bis 11 Troponin: 1 bis 11 Troponin: 1, aber

Biomarker BNP: 1.11 (1) BNP: 1 bis 11 BNP: variabel, abhdn- BNP: variabel, abhan- typischerweise
(Ausnahme: gig vom Ausmass gig vom Ausmass weniger stark als bei
Mitralstenose) der LV-Dysfunktion der LV-Dysfunktion Infarkt

BNP: 1 bis 11
Bildgebende Echokardiographie Echokardiographie Echokardiographie, Echokardiographie, Echokardiographie, Echokardiographie,
Diagnostik gegebenenfalls kar-  zusatzlich kardiales meist frih ICA Ausschluss KHK
diales MRT und Aus- MRT, Ausschluss durch CCTA oder ICA,
schluss KHK durch KHK durch CCTA eventuell kardiales
CCTA oder ICA oder ICA MRT

Therapie Medikamentose Entbindung, Medikamentose Medikamentose Blutverdlnnung; Medikamentose
Herzinsuffizienz-The- antihypertensive Herzinsuffizienz-The- Herzinsuffizienz-The- meist konservatives  Herzinsuffizienz-The-
rapie, im Verlauf ge- Therapie rapie, Bromocriptin, rapie, selten spezifi- Management (selten rapie
gebenenfalls Klap- Antikoagulation sche Therapie (zum Koronar-Intervention
penintervention Beispiel Steroide) oder -Operation)

Verlauf Abhéngig von der Meist glinstig Variabel; oft keine Variabel, abhangig Variabel; abhangig Erholung der LV-Dys-
Kardiopathie vollstandige Erholung vom Ausmass der von der Koronarana- funktion in Tagen bis

der LV-Dysfunktion LV-Dysfunktionund  tomie Wochen, fatale Ver-
der Atiologie laufe moglich

Prognose Abhangig von der Variabel, hohes Rezi- Variabel; oft keine Abhangig vom Aus-  Abhéngig von der Meist gut, aber Rezi-

Kardiopathie

divrisiko in Folge-
schwangerschaft und
erhohte kardiovasku-
lare Morbiditat

vollstandige Erholung
der LV-Dysfunktion,
hohes Rezidivrisiko in
Folgeschwanger-
schaft

mass der LV-Dys-
funktion und der
Atiologie

Infarktgrosse; Rezi-
divrisiko in einer
weiteren Schwan-
gerschaft

divrisiko (unabhéan-
gig von Schwanger-
schaft)

*Bei im Vordergrund stehender Rechtsherzinsuffizienz umfassen die Differentialdiagnosen primér die akute Lungenembolie, die Dekompensation einer chronischen pulmonalen
Hypertonie (typischerweise pulmonalarterielle Hypertonie) bzw. die Dekompensation eines kongenitalen Vitiums (hier nicht weiter diskutiert).
STEMI: «ST-segment elevation myocardial infarction», MRT: Magnetresonanztomographie, BNP: «B-type natriuretic peptipe», LV: linksventrikular, ICA: invasive Koronarangiogra-
phie, CCTA: Computertomographie-Koronarangiographie, KHK: Koronare Herzkrankheit, MRT: Magnetresonanztomographie.

gleicher linksventrikuldrer Funktionsstérung zu er-
warten ware) (Tab. 1) [6]. Diesbeziiglich war die Konstel-
lation im vorliegenden Fall atypisch. Die tibrige Pra-

Stress-Kardiomyopathie ein diffuses Odem, aber kaum
einen subendokardial lokalisierten Myokardschaden
(sogenanntes «late enhancement») gezeigt [10], anders
sentation und vor allem der Verlauf sind aber sehr gut
mit einer Stress-Kardiomyopathie vereinbar. Ware die
Diagnose unklar geblieben, wire ein kardiale Magnet-

als bei einem Myokardinfarkt mit derartigem «late en-
hancement» und bei Myokarditis mit vor allem subepi-
kardial lokalisiertem Myokardschaden. Aufgrund der
resonanztomographie die Untersuchung der Wahl zur
Klarung der Situation gewesen. Sie hitte bei einer

sehr schnellen Normalisierung der LVEF hatten wir auf
eine kardiale Magnetresonanztomographie verzichtet.
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Frage 5: Welche Aussage zur Stress-Kardiomyopathie trifft zu?

a) Ist bedingt durch den akuten Verschluss einer Koronararterie
b
c

Tritt nur bei postmenopausalen Frauen auf
Echokardiographisch findet sich immer eine ausgedehnte

Akinesie des linksventrikularen Apex und aller midventriku-
laren Wandabschnitte

(=}

Die Wandbewegungsstérungen kénnen keinem Versorgungs-
gebiet einer Koronararterie zugeordnet werden
e) Die Prognose ist immer gut

Die Stress-Kardiomyopathie wurde im Jahr 1991 erst-
mals durch japanische Arzte beschrieben. Aufgrund
der Ahnlichkeiten der endsystolischen Form des lin-
ken Ventrikels in der Ventrikulographie mit einem tra-
ditionellen japanischen Tonkrug («Takotsubo»), der
zum Tintenfischfang verwendet wurde, entstand der
Name «Takotsubo-Kardiomyopathie». Bei dieser typi-
schen Form findet sich eine ausgedehnte Akinesie des
linksventrikuldren Apex und aller midventrikuldren
Wandabschnitte. Gut beschrieben sind aber auch aty-
pische Formen mit Akinesie der midventrikuldren
oder basalen Myokardanteile. Nach heutigem Wissens-
stand ist die Erkrankung nicht durch eine Koronarobs-
truktion erkldrt. Die linksventrikuldiren Wandbewe-
gungsstorungen konnen per definitionem keinem
Versorgungsgebiet einer Koronararterie zugeordnet
werden [6]. Die Stress-Kardiomyopathie ist keine beni-
gne Erkrankung. Akute Komplikation wie Kammer-
flimmern, AV-Block und akute Herzinsuffizienz infolge
schwerer linksventrikuldrer Dysfunktion (wie im vor-
liegenden Fall) oder dynamischer Obstruktion des
linksventrikuldren Ausflusstraktes sind beschrieben.
Kardiogener Schock und Tod sind gleich haufig wie bei
Patienten mit akutem Myokardinfarkt [9].

Die Patientin konnte nach insgesamt einwdchiger
Hospitalisation in gutem Allgemeinzustand nach
Hause entlassen werden. Der neugeborene Sohn der
Patientin wurde erfolgreich behandelt: In einer initia-
len Phase erfolgte eine Prostaglandin-Therapie und ein
Ductus arteriosus-Stenting (zum Offenhalten des Lun-
genkreislaufs); sekundar erfolgte eine Totalkorrektur
mit Pulmonalklappenrekonstruktion und Ventrikel-
septumdefekt-Verschluss. Er konnte drei Monate nach
Geburt in gutem Allgemeinzustand nach Hause entlas-
sen werden.

Antworten:

Frage 1: a; Frage 2: e; Frage 3: a; Frage 4: b; Frage 5: d.
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Diskussion

Die Manifestation einer akuten Linksherzinsuffizienz
in der Peripartalzeit muss an einige wenige potentiell
lebensgefdhrliche Differentialdiagnosen denken las-
sen, die eine notfallmassige Diagnostik und Therapie
erfordern (Tab. 1). Aufgrund des Verlaufs und der vor-
angehenden Argumentation wurde bei unserer Patien-
tin eine «Stress-Kardiomyopathie» diagnostiziert. Die
Diagnose der kongenitalen Herzerkrankung des Kin-
des ist natiirlich nicht direkt mit der Herzerkrankung
der Mutter assoziiert. Aufgrund der Anamnese in die-
sem Fall kann aber die schwere Herzerkrankung des
Kindes als Trigger fir die «Stress-Kardiomyopathie»
gewertet werden. Nicht ganz typisch waren das Alter
der Patientin und das Muster der linksventrikuldren
Dysfunktion (kein klassischer «Takotsubo»). Das Auf-
treten einer Stress-Kardiomyopathie nach Sectio ist
aber beschrieben. Die 28 bisher publizierten Féllen von
Stress-Kardiomyopathie nach Sectio wurden kiirzlich
zusammengestellt: Die LVEF ist in mehr als 50% der
Falle substantiell eingeschrankt (LVEF <35%), iiber ein
Drittel der Patientinnen prasentieren sich mit einem
akuten Lungenddem und fast 50% der Frauen haben
keine typische apikale Form der Kardiomyopathie [11].
Der Verlauf war im aktuellen Fall sehr giinstig. Schwie-
rig ist die Beratung der Patientin bezliglich weiterer
Schwangerschaften. Fiir Frauen mit PPCM stellt eine
weitere Schwangerschaft ein Risiko dar. Falls sich die
LVEF nicht tiber 50-55% erholt hat, wird sogar von einer
Schwangerschaft abgeraten [8]. Bei Patientinnen mit er-
holter LVEF sind weitere erfolgreiche Schwangerschaf-
ten unter engmaschigem Monitoring der kardialen
Funktion beschrieben [12]. Das Rezidivrisiko der Stress-
Kardiomyopathie ist insgesamt relativ klein (1-2%) [9],
im speziellen Kontext der Schwangerschaft aufgrund
der kleinen Fallzahlen aber unbekannt. Kiirzlich ist der
Fall einer komplikationslosen zweiten Schwangerschaft
(mit geplanter Sectio) bei einer Patientin berichtet wor-
den, die in der ersten Schwangerschaft nach komplizier-
ter Geburt mit Notfall-Sectio eine schwere Stress-Kar-
diomyopathie erlitten hatte [13].
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