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Haufige Symptome mit seltener Ursache

Belastungsdyspnoe und
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Hintergrund

Das Bland-White-Garland-(BWG-)Syndrom wurde 1933
erstmals ausfihrlich durch die Kardiologen Bland,
White und Garland als kongenitale Koronaranomalie
beschrieben [1]. Hierbei entspringt die linke Koro-
nararterie aus der Pulmonalarterie (Synonym: «anoma-
lous left coronary artery from the pulmonary artery»
[ALCAPA]). Ohne operativen Korrektureingriff nach
Diagnosestellung versterben bei dieser Koronarano-
malie bis zu 90% der Neugeborenen in den ersten
Lebenswochen bis wenige Monate nach der Geburt
aufgrund fehlender Kollateralisierung liber die rechte
Koronararterie (RCA) [2]. Die Angaben zur Inzidenz in
der Literatur variieren stark und betragen bis zu
1:300000 Lebendgeburten [3]. Bei den Patientinnen
und Patienten, die das Erwachsenenalter erreichen,
erfolgt durch den fortdauernden Ischdmiereiz eine
zunehmende Kollateralisierung des Ramus interven-
tricularis anterior (RIVA) durch die RCA. Die Betroffe-
nen prasentieren sich klinisch durch eine progrediente
Linksherzinsuffizienz und stabile Angina pectoris (in
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Abbildung 1: Elektrokardiogramm des Patienten in der hausarztlichen Praxis.
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83% der Fille), einen akuten anterioren Myokardin-
farkt oder plotzlichen Herztod (in 8% der Fille) oder
durch ischdmiebedingte ventrikuldre Rhythmussto-
rungen bis hin zu akutem Kammerflimmern [4].

Fallbericht

Anamnese

Ein 47-jahriger Patient ohne kardiale Vorerkrankungen
stellte sich zundchst mit vermehrter Midigkeit, neu
aufgetretenen pektangindsen Beschwerden in Ruhe
sowie einer progredienten Belastungsdyspnoe in der
Hausarztpraxis vor. Bei einer zusitzlich bestehenden
bipolaren Stérung sowie einer Angststérung, die sich
auch in thorakalen Beklemmungsgefiihlen dusserte,
befand sich der Patient zusitzlich unter psychophar-
makologischer Therapie mit Lithium, Olanzapin und
Sertralin. Weitere relevante Vorerkrankungen bestan-
den nicht. Als isolierter koronarer Risikofaktor be-
stand ein Zigarettenkonsum mit insgesamt 30 «pack
years».

Das Elektrokardiogramm (EKG) zeigte einen nor-
mokarden Sinusrhythmus mit links- bis tiberdrehtem
Linkslagetyp, AV-Block ersten Grades mit einer PQ-Zeit
von 240 ms mit inkomplettem Linksschenkelblock
sowie einem R-Verlust von V1-V4 mit erh6htem ST-
Streckenabgang, praterminalen T-Negativierungen in
den Ableitungen V5-V6, I und aVL, bei einem Links-
Sokolow-Lyon-Index 2,6 mV (Abb. 1). Das EKG dieses
Patienten ist typischerweise verdndert und zeigt Q-
Zacken in den linkspriakordialen und lateralen Ablei-
tungen mit praterminalen T-Negativierungen [4].

In der extern durchgefiihrten transthorakalen Echo-
kardiographie bestand eine geringe exzentrische, sep-
tal betonte, linksventrikulare Hypertrophie (Septum-
durchmesser 1,3 cm) mit Hypokinesie in den apikalen
und inferolateralen Segmenten bei mittelschwer ein-
geschriankter linksventrikuldrer Ejektionsfraktion
(LVEF) von 37% und eine diastolische Fiillungsstorung.
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Eine Vorgeschichte einer arteriellen Hypertonie be-
stand nicht. Aufgrund der echokardiographisch einge-
schrankten linksventrikularen Pumpfunktion wurde
eine Therapie mit Valsartan/Sacubitril sowie einem
Betablocker begonnen. Im Herz-Magnetresonanzto-
mogramm (-MRT) konnte nach Adenosinbelastung
eine ausgedehnte Ischdmie anterior, septal, lateral, in-
ferolateral sowie midventrikuldr dargestellt werden.
Der Patient wurde uns anschliessend zur koronar-
angiographischen Untersuchung zugewiesen.

Status

Der Patient prasentierte sich in stabilem Allgemeinzu-
stand bei normalen Vitalparametern. In der klinischen
Untersuchung zeigte sich eine unauffallige kardiopul-
monale Auskultation, insbesondere fanden sich auch
keine klinischen Zeichen einer manifesten Linksherz-

insuffizienz.
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Abbildung 2: A) Koronarangiographie links in rechtsschréager (RAO) Aufnahme 30°, lin-
ker Judkins-Katheter. Ramus interventricularis anterior (RIVA) nicht selektiv darstellbar.
B) Koronarangiographie in linksschrager (LAO) Aufnahme 45°. Ansicht mittels rechtem
Judkins-Katheter. Atypischer Abgang der Arteria circumflexa. C) Koronarangiographie
der rechten Koronararterie (RCA) in linksschrager Aufnahme (45°-Ansicht LAO / 25° kra-
nial mit rechtem Judkins-Katheter). Friihphase der Kontrastmittelinjektion in die RCA.
Extreme Dilatation der RCA. Im Rahmen der quantitativen Analyse betragt der Durch-
messer der proximalen RCA 8,4 mm, der medialen RCA 7,4 mm und der distalen RCA
7,5 mm (Normwert +/- 3,5 mm der proximalen RCA). D) Koronarangiographie RCA in
linksschrager Aufnahme (45°-LAO). Ansicht mittels rechtem Judkins-Katheter. Spat-
phase der Kontrastmittelinjektion in die RCA. Retrograde Fullung des RIVA.
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Befunde

In der Koronarangiographie liess sich der Hauptstamm
der linken Koronararterie nicht selektiv darstellen. Bei
Injektion des Kontrastmittels in die RCA zeigte sich
eine komplette retrograde Perfusion des RIVA in
Projektion auf den Pulmonalarterien-Hauptstamm
(Abb. 2A-D).

Eine zusdtzlich durchgefiihrte Rechtsherzkatheterisie-
rung mit Sauerstoffsattigungsmessungen in der Pulmo-
nalarterie blieb ohne richtungsweisenden Befund.

Zur weiteren Abklarung erfolgte anschliessend eine

computertomographische Angiographie der Koro-

Abbildung 3: 3D-Rekonstruktion der CT-Koronarangiogra-
phie. Keine existierende Verbindung zwischen Aorta (Ao) und
retrograd von rechts kollateralisierter linker Koronararterie
(RIVA), rot markiert.

Abbildung 4: CT-Koronarangiographie mit Dokumentation
des Ursprungs der linken Koronararterie (RIVA) aus dem
Pulmonalarterien-Hauptstamm (PA), hier mit retrogradem
Kontrastmittelriickstrom in die pulmonalarterielle Strom-
bahn. Ao: Aorta.
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Abbildung 5: CT-Angiographie der Pulmonalarterie (PA) mit retrogradem Fluss von nicht
kontrastmittelangereichertem Blut aus der linken Koronararterie (RIVA) in den PA-
Hauptstamm. Ao: Aorta.

nargefdsse (cCTA). Hier konnte nun der Fehlabgang
der linken Koronararterie aus der Pulmonalarterie
dargestellt werden (Abb. 3 und 4). Zudem konnte der
retrograde Fluss von nicht kontrastmittelangereicher-
tem Blut des RIVA in die Pulmonalarterie nachgewie-
sen werden. Das nicht mit Kontrastmittel angerei-
cherte Blut stellt sich in der Abbildung 5 als hypodenses
Areal im Angio-CT dar. Damit war die Diagnose des
BWG-Syndrom gesichert.

Diagnose
BWG-Syndrom (ALCAPA) mit chronischer Linksherz-
insuffizienz und mittelschwer eingeschréankter links-

ventrikuldrer Pumpfunktion sowie assoziierter sta-
biler Angina pectoris CCS II (gemadss Klassifikation
der «Canadian Cardiovascular Society»).

Therapie und Verlauf

Die bereits etablierte medikamentdse Herzinsuffi-
zienztherapie mit Valsartan, Sacubitril und Betablo-
cker wurde aufdosiert und um Spironolacton ergédnzt.
Zusatzlich wurde unter dem primédren Verdacht auf
eine koronare Herzerkrankung aufgrund des patholo-
gischen Ruhe-EKGs und des Nachweises einer anterio-
ren Hypokinesie im initialen Echokardiographie-
befund eine prophylaktische Therapie mit Statinen
und Acetylsalicylsaure (ASS) begonnen. Zur definitiven
Therapie erfolgte nach langerer Bedenkzeit des Patien-
ten der erfolgreiche chirurgische Eingriff mit Translo-
kation der linken Koronararterie in die Aorta ascen-
dens (RIVA-Translokation) (Abb. 6).

Postoperativ musste die Therapie mit Valsartan/Sacu-
bitril aufgrund schwerer Hypotonie pausiert werden
und es erfolgte ein Wechsel auf Lisinopril mit Hydro-
chlorothiazid.

Zehn Tage postoperativ bildete sich beim Patienten
immobilisationsbedingt eine tiefe Beinvenenthrom-
bose, die mit Rivaroxaban tiber sechs Monate behan-
delt wurde. Wiahrend dieser Zeit wurde die ASS pau-
siert. Im Anschluss an die Therapie mit Rivaroxaban
ist die weitere Therapie mit ASS 100 mg einmal taglich
lebenslang geplant.

In der Verlaufskontrolle zwei Monate postoperativ pra-
sentierte sich der Patient klinisch asymptomatisch
und ohne subjektive Einschrankungen (NYHA I). Echo-

Abbildung 6: A) Intraoperativer Situs: Beginn der Reimplantation des explantierten Ostiums des Ramus interventricularis
anterior (RIVA, *) in den korrespondierenden Sinus der Aortenwurzel; Aortenklappe (AK), Pulmonalklappe (PK). B) Intraoperativer
Situs: Reimplantierter RIVA (*) in der Aortenwurzel mit Defektdeckung der Pulmonalarterie mit Xenoperikard-Patchplastik;

Pulmonalis-Patchplastik (P), Aortenwurzel (AR).
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kardiographisch zeigte sich zudem eine Verbesserung
der LVEF auf 47%. Subjektiv bestand eine deutliche
Zunahme der korperlichen Belastbarkeit.

Diskussion

Das BWG-Syndrom ist eine sehr seltene Anomalie mit
schwankenden Inzidenzangaben in der Literatur bis zu
1:300000 Lebendgeburten [3]. Unter den angeborenen
Herzfehlern wird die Haufigkeit auf circa 0,5% geschatzt.
Im Erwachsenenalter wird der Fehlabgang der linken
Herzkranzarterie aus der Arteria pulmonalis, mit leich-
ter Pridominanz von 2:1 bei Frauen, noch seltener dia-
gnostiziert [5]. Trotz der bei 10% der Betroffenen sich
uber viele Jahre entwickelnden Kollateralisierung durch
die RCA besteht selbst bei asymptomatischen Patientin-
nen und Patienten ein erhohtes Risiko fiir maligne Ar-
rhythmien, Myokardischdamien oder einen plétzlichen
Herztod, sodass die einzige kurative Therapie in einer
chirurgischen Korrektur mit Reimplantation der linken
Herzkranzarterie in den Aortensinus besteht. Im vorlie-
genden Fall waren pathologische EKG-Veranderungen
sichtbar. Sowohl die echokardiographische Untersu-
chung mit Nachweis einer ausgepriagten Hypokinesie
in den anteroapikalen Myokardsegmenten als auch der
Befund des darauffolgenden Stress-MRT mit Doku-
mentation einer ausgepragten Vorderwandischdamie
fiihrte schliesslich zur invasiven Abklarung. Die zu-
satzlich in beiden diagnostischen Verfahren festge-
stellte — allerdings gering ausgepragte — Hypertrophie
des linken Ventrikels bleibt ungeklart. Als Neben-
aspekt verbleibt der Umstand der beim Patienten be-

Das Wichtigste fur die Praxis

e Eine progressive Herzinsuffizienzsymptomatik mit echokardiographisch

dokumentierter Einschrankung der systolischen linksventrikularen Funk-

tion in Verbindung mit pektangindsen Beschwerden sollte mittels

nichtinvasiver Bildgebung oder einer koronarangiographischen Unter-

suchung weiter abgeklart werden.
e Verlaufe beim adulten Bland-White-Garland-Syndrom kdonnen eine
grosse Variabilitat zeigen. Auch bei zuvor kardial kompletter Beschwer-

defreiheitkann sich diese relevante, potenziell lebensbedrohliche und

kongenitale Anomalie erst im Erwachsenenalter manifestieren.

e Die CT-angiographische Untersuchung der koronaren Gefdssanatomie

ist eine nicht invasive Bildgebung, die fiir eine Diagnostik von Anoma-

lien der Koronararterien eine herausragende Bedeutung besitzen.

SWISS MEDICAL FORUM - SCHWEIZERISCHES MEDIZIN-FORUM 2022;22(21-22):361-364

Published under the copyright license “Attribution — Non-Commercial — NoDerivatives 4.0”. No commercial reuse without permission.

364

schriebenen Symptomatik mit intermittierendem
Angst- und Beklemmungsgefiihl, die eine zielgerich-
tete kardiale Abklarung urspriinglich erschwerte.

Eine Studie mit sehr wenigen Fallzahlen zeigte haufig
keine signifikante Verbesserung der linksventrikula-
ren Pumpfunktion nach operativer Translokation der
linken Koronararterie [6]. Bei unserem Patienten er-
holte sich die systolische linksventrikuldre Funktion
ebenfalls nicht vollstandig, es zeigte sich aber ein deut-
licher Anstieg der LVEF (37 vs. 47%). Da es sich bei den
betroffenen Patientinnen und Patienten nur um sehr
geringe Fallzahlen handelt und konsequente Nachun-
tersuchungen abseits kleiner Fallpublikationen inexis-
tent sind, gilt die Empfehlung einer chirurgischen Ver-
sorgung des BWG-Syndroms, um das lebenslange Risiko
im Hinblick auf eine progressive Herzinsuffizienz des
linken Ventrikels durch die chronische myokardiale
Ischdmie und/oder das Auftreten ischdmiebedingter
deletarer Herzrhythmusstdrungen zu vermeiden [7].
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