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Fallbeschreibung

36-jahriger Patient, der seit 4 Jahren inter-
mittierend Herzstolpern beklagt. Bis auf die
Palpitationen ist er vollig asymptomatisch,
Synkopen oder Schwindelanfille sind nie auf-
getreten, er fuhlt sich subjektiv gut leistungs-
fahig.

Das EKG (Abb. 1) zeigt einen Sinusrhyth-
mus mit ventrikuldren Extrasystolen. Gibt

The interesting ECG

Ursprung der Extrasystolen

uns der Ursprungsort der Extrasystolen einen
Hinweis auf die Diagnose? Gibt es andere
EKG-Veranderungen, die auf eine Verdachts-
diagnose hinweisen?

Diskussion

Das EKG zeigt einen Sinusrhythmus mit ven-
trikuldren Extrasystolen mit superiorer Achse
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Abbildung 1

Sinusrhythmus mit ventrikularen Extrasystolen.
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The interesting ECG

Abbildung 2
Echokardiographie,

apikaler Vierkammerblick.
Der Pfeil zeigt auf den
rechtsventrikuldren Apex,
wo sich deutliche Wandun-
regelmassigkeiten bis hin zu
kleinen Aneurysmen zeigen.
LV = linker Ventrikel;

RV = rechter Ventrikel;

LA = linker Vorhof;

RA = rechter Vorhof.

und einem R/S-Umschlag in den Brustwand-
ableitungen in Vs. Bel einem negativen QRS-
Komplex in V; mit R/S-Umschlag in Vg stammt
die Extrasystole aus dem rechten Ventrikel,
die superiore Achse besagt uns zusitzlich, dass
sie von unten kommt, also aus dem rechtsven-
trikuldren Apex. Zudem sieht man T-Inversio-
nen in den Ableitungen V,—V,.

Somit scheint eine Pathologie des rechten
Ventrikels vorzuliegen, weshalb dieses EKG
differentialdiagnostisch an eine arrhythmo-
gene rechtsventrikuldre Kardiomyopathie /
Dysplasie (ARVC/D) denken lassen sollte.

In der Echokardiographie (Abb. 2) zeigte
sich ein rechter Ventrikel mit eingeschréankter
systolischer Funktion und auffalligem Apex
(Pfeil). Es fanden sich dort deutliche Wandun-
regelméssigkeiten bis hin zu kleinen Aneurys-
mata, auch mit Befall des distalen Septums.
Der linke Ventrikel war wenig auffallig. Das
24-Stunden-EKG zeigte gesamthaft 3500 ven-
trikuldare Extrasystolen.

Somit erfullt der Patient die diagnosti-
schen Kriterien einer ARVC/D (Tab. 1) [1, 2].

Die ARVC/D ist eine Kardiomyopathie, die
charakterisiert ist durch eine Infiltration des
rechten Ventrikels durch Fett- und/oder fibro-
ses Gewebe, was zu ventrikuldren Rhythmus-
storungen sowie Dilatation und Dysfunktion
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des rechten Ventrikels fihren kann. Die Er-
krankung tritt typischerweise bei jungen Er-
wachsenen auf und ist haufiger bei Ménnern.
Betroffene sind oft a- oder oligosymptoma-
tisch. Haufig sind Arrhythmien oder ein plotz-
licher Herztod das erste Symptom (charakte-
ristischerweise unter sportlicher Anstren-
gung).

Zur Diagnosestellung stehen uns diagnos-
tische Kriterien zur Verfiigung (Tab. 1). T-In-
versionen in den prakordialen Ableitungen fin-
den sich in bis zu 54% der Falle mit ARVC/D,
in bis zu 30% der Falle findet man eine soge-
nannte Epsilon-Welle, die in dem dargestellten
EKG aber nicht zu sehen ist [3].

Therapeutisch gilt es die Arrhythmien zu
unterdriicken. Verschiedene Antiarrhythmika
wurden studiert und es wurde gezeigt, dass
Betablocker recht effektiv sind, aber die The-
rapie individualisiert werden muss [4]. Der im-
plantierbare Defibrillator (ICD) stellt die ef-
fektivste Methode zur Verhinderung des plotz-
lichen Herztodes in diesem Patientenkollektiv
dar. Wenn also ein Patient mit ARVC/D einen
plotzlichen Herztod tiberlebt hat, eine Anam-
nese mit Synkopen aufweist oder die Arrhyth-
mien pharmakologisch nicht unterdriickbar
sind, ist heutzutage die Indikation zur ICD-
Implantation gegeben.
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Tabelle 1
Diagnosekriterien der ARVC/D (nach [1]).

1. Globale und/oder regionale Dysfunktion und Strukturalteration des Myokards*

Major Schwere Dilatation des rechten Ventrikels und Verminderung der rechtsventrikuldren Funktion ohne
oder mit nur geringer Einschréankung der linksventrikularen Funktion.
Lokalisierte rechtsventrikuldre Aneurysmata.
Schwere segmentale Dilatation des rechten Ventrikels.

Minor Leichte globale rechtsventrikuldre Dilatation oder Verminderung der rechtsventrikuldren Funktion

bei normaler linksventikulérer Funktion.
Geringe segmentale Dilatation des rechten Ventrikels.
Regionale Hypokinesie des rechten Ventrikels.
2. Gewebebeschaffenheit
Major Fibros-fettgewebiger Ersatz des Myokards in der endomyokardialen Biopsie.
3. Repolarisationsstéorungen im EKG
T-Inversion in den rechts préakordialen Ableitungen (V; und V;) bei tiber 12-jahrigen in Abwesenheit
eines Rechtsschenkelblocks.
4. Depolarisations- und Reizleitungsstorungen im EKG

Minor

Major Epsilon-Wellen oder lokalisierte Verlangerung (>110 ms) des QRS-Komplexes in den rechts
priakordialen Ableitungen (V,—Vs).

Minor Positive Spatpotentiale im signalverstarkten EKG.

5. Arrhythmien

Minor Anhaltende oder nichtanhaltende ventrikuldre Tachykardien vom Linksschenkelblock-Typ.

>1000/24 h ventrikuldre Extrasystolen im 24-Stunden-EKG.
6. Positive Familienanamnese
Major Nachweis autoptisch oder chirurgisch.
Minor Direkter Angehoriger mit plotzlichem Herztod unter 35-jahrig durch vermutete ARVC/D.

* Echokardiographisch, angiographisch, durch Magnetresonanztomographie oder Radionuklidszintigraphie nachgewiesen.
Jeweils 2 Major-, 1 Major- und 2 Minor-, oder 4 Minor-Kriterien verschiedener Gruppen missen erfullt sein.
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