Kardiologie

Austrian Journal of Cardiology
Osterreichische Zeitschrift fir Herz-Kreislauferkrankungen

Fallbericht: Kardiale Beteiligung

Homepage:

einer Amyloidose il www.kup.at/kardiologie m=

Rohla M, Kriz R, Freynhofer MK Online-Datenbank
Potschka G, Huber K, Weiss TW mit Autoren-
und Stichwortsuche
Journal fiir Kardiologie - Austrian
Journal of Cardiology 2016; 23

(5-6), 136-138

-

&

V7
lember of the ESC-Editor’s Club %{
' 7z

Offizielles Organ des
" Osterreichischen Herzfonds

Association for In Koo :
. peration
Acute CardioVascular Care mit der ACVC

Indexed in ESCI
part of Web of Science Indexed in EMBASE

Krause & Pachernegg GmbH - Verlag fir Medizin und Wirtschaft » A-3003 Gablitz

P.b.b. 02Z031105M, Verlagsort: 3003 Gablitz, Linzerstrale 177A/21 Preis: EUR 10,—-



https://www.kup.at/kardiologie


Veranstaltungskalender

Hybrid-Veranstaltungen
der Herausgeber des
Journals fur Kardiologie

Finden Sie alle laufend aktualisierten Termine
auf einem Blick unter

www.kup.at/images/ads/kongress.pdf


https://www.kup.at/images/ads/kongress.pdf

Fallbericht: Kardiale Beteiligung einer Amyloidose

M. Rohla jr.", R. Kriz', M. K. Freynhofer', G. Potschka?, K. Huber’, T. W. Weiss'

Aus der '3. Medizinischen Abteilung fiir Kardiologie und internistische Intensivmedizin und
dem 2Institut fiir Pathologie und Mikrabiologie, Wilhelminenspital, Wien

® Aufnahme

Die Einweisung eines 83-jdhrigen minnlichen Patienten er-
folgt durch die Rettung aufgrund von Orthopnoe bei seit Wo-
chen progredienter Dyspnoe. Klinisch présentiert sich der Pa-
tient mit rechtsbetonter hydropischer Herzinsuffizienz.

B Anamnese

Vorbekannt sind eine arterielle Hypertonie, eine benigne Pros-
tatahyperplasie und ein chronisches, lubal betontes Schmerz-
syndrom bei langer orthopidischer Anamnese mit Z. n. mehr-
fachem Diskusprolaps und Laminektomien sowie Totalendo-
prothesen der Hiiften beidseits vor mehr als 10 Jahren.

B Status

Zur Aufnahme gelangt ein 83-jdhriger minnlicher Patient in
reduziertem Allgemein- und gutem Erndhrungszustand. Bei
dem mit 100 mmHg Systole grenzwertig hypotonen Patien-
ten findet sich eine normofrequente, rhythmische Herzaktion
mit erhaltenen Herztonen ohne pathologisches Herzgerédusch.
Bis auf eine Tachypnoe von ca. 18/min findet sich, soweit bei
eingeschrinkter Kooperation beurteilbar, iiber Lunge und Ab-
domen ein unauffilliger Befund. Die unteren Extremitéten

zeigen beidseitige Beinddeme, sind warm und die peripheren
Pulse palpabel.

EKG (Abb. 1)

Das EKG zeigt einen normofrequenten Sinusrhythmus, 68/
min, regelrechte P-Wellen, die PQ-Zeit betrigt 220 ms. Die
QRS-Komplexe sind schlank, in linkstypischer Achse mit pa-
thologischen Qs in IIT und avF. Bei peripherer Niedervoltage
fehlt eine R-Progression iiber der Vorderwand mit R/S-Um-
schlag in Vs/V,. Die Repolarisation ist bis auf eine grenzwer-
tig verldngerte QTc-Zeit (448 ms) und niedrigamplitudige T-
Wellen in den Extremititenableitungen (dem QRS-Komplex
entsprechend) unauffillig. Die Kombination einer peripheren
Niedervoltage mit triger R-Progression tiber der Vorderwand
bzw. ,,pseudo-infarct pattern‘ tritt bei jedem zweiten Patien-
ten mit einer kardialen Beteiligung einer Amyloidose auf [1].
Ein erstgradiger AV-Block findet sich bei etwa 20 % der Be-
troffenen [1].

Echokardiographie (Abb. 2)

Die transthorakale Echokardiographie zeigt als eindrucksvolls-
te Pathologie einen kleinlumigen linken Ventrikel (LVEDD
38 mm) mit massiver Hypertrophie (IVSd 25 mm) mit diffu-
ser Kontraktilitdtsstorung und leicht reduzierter systolischer
Funktion, sowie einer hohergradigen diastolischen Funktions-

Abbildung 1: EKG bei Aufnahme
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Abbildung 2: Echokardiographie. (a): apika-
ler Zweikammerblick, (b): parasternale lange
Achse, (c): parasternale kurze Achse, apika-
le Ebene, (d): parasternale kurze Achse,
Klappenebene.

storung. Der rechte Ventrikel ist leicht- bis mittelgradig ver-
grofert, der systolische Pulmonalisdruck betrigt 64 mmHg.
Die Mitral- und Trikuspidalklappen sind myxomatos verdickt.

® Klinischer Verlauf

Der Patient verstirbt innerhalb der ersten Woche nach Hospi-
talisierung im Herz-Kreislaufversagen im Rahmen seiner ter-
minalen Herzinsuffizienz.

® Pathologie (Abb. 3)

Histologisch zeigen sédmtliche untersuchten Herzabschnitte
links- und rechtsventrikuldr sowie atrial eine massive Amy-
loidose mit ausgedehnten diffusen bandférmigen und knoti-
gen Kongorot-positiven Amyloidablagerungen im myokardia-

len Interstitium, vom Endo- bis zum Epikard reichend. In der
direkten Immunhistochemie findet sich eine Firbbarkeit des
Amyloids mit einem Transthyretin- (TTR-) Amyloid-Antikor-
per sowie eine leichte Mitreaktion gegen Lambda-H-Leicht-
kettenamyloid, welche im Kontext einer TTR-Amyloidose be-
schrieben ist.

B Kommentar

Bei einer Amyloidose wird ein normalerweise 16sliches Pro-
tein unterschiedlicher Herkunft falsch gefaltet, neigt deshalb
zur Aggregation und lagert sich in Geweben ab. Dabei liegt
dieses abnorm verinderte Protein (Amyloid) in Form von Fi-
brillen vor. Auf eine kardiale Amyloidose oder andere infil-
trative Kardiomyopathie suspekt ist die Befundkonstellation
einer Niedervoltage im EKG bei gleichzeitiger ausgepragter

Abbildung 3: Kongorotfarbung des Myokards. (a): rechter Ventrikel, polarisiert: Als typische Eigenschaft ist die apfelgriine Doppelbrechung zu erkennen. (b): rechter Ventrikel,

nicht polarisiert. Ausgedehnte bandférmige Amyloidablagerungen.
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linksventrikuldrer ,,Hypertrophie* bzw. ,,pseudo-infarct pat-
tern®.

Im gegebenen Fall fand sich eine immunhistochemisch veri-
fizierte TTR-Antikorper-reaktive Amyloidose, welcher zwei
unterschiedliche pathogenetische Varianten zugrunde liegen
konnen: einerseits eine autosomal dominant vererbte familidre
Amyloid-Polyneuropathie (FAP, Chromosom [8¢12.1-11.2)
oder eine senile systemische Amyloidose (SSA), die spora-
disch auftritt und von fehlerhaft gefaltetem, nicht mutiertem
Transthyretin verursacht wird [2]. Erstere Form betrifft auf-
grund des Vererbungsmusters Frauen und Minner gleicher-
mafen, iiblicherweise ab dem Alter von 40 Jahren, und weist
eine hohe Variabilitdt mit ausschlieBlicher Beteiligung des pe-
ripheren oder autonomen Nervensystems bis hin zum alleini-
gen Befall des Herzens auf [3]. Die SSA hingegen tritt kaum
vor dem 65. Lebensjahr und 25-50-mal hédufiger bei Miannern
auf, wobeli sich der Befall in den meisten Fillen auf das Herz
beschrinkt. Autopsiestudien konnten zeigen, dass bis zu 25 %
von > 80-Jahrigen von SSA betroffen sind [2, 4].

Im vorliegenden Fall wurde aufgrund der klinisch naheliegen-
den SSA auf eine vertiefende genetische Analyse verzichtet.
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Die Prognose bei einer kardialen Beteiligung ist zwar abhin-
gig von der Subklassifizierung des Amyloids, jedoch ist sie
durchwegs als schlecht bis infaust zu bezeichnen, eine kausale
Therapie ist gegenwirtig nicht verfiigbar.
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