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Worst-Case-Szenario einer kardialen Amyloidose
F. Duca

Aus der Klinische Abteilung für Kardiologie, Universitätsklinik für Innere Medizin II, Medizinische Universität Wien

Ein bis dahin gesunder, knapp 50-jähri-
ger Mann suchte im Frühsommer 2016 
eine Lungenfachärztin auf, da beim Ba-
den in der Donau erstmalig Hämopty-
sen aufgetreten waren. Die veranlasste 
Lungenfunktionsprüfung war unauffäl-
lig, im Lungenröntgen zeigte sich eine 
Kardiomegalie.

	� Erste kardiologische 
Abklärung: Cor hyper
tonicum

Zur Abklärung der Kardiomegalie wur-
de der Patient an die kardiologische 
Ambulanz eines Wiener Krankenhau-
ses überwiesen. Die Anamnese ergab 
weder Dyspnoe noch Angina-pectoris-
Beschwerden oder Synkopen. Der Pa
tient wies auch keine Komorbiditäten 
auf. Als auffälligster Laborparameter 
zeigte sich ein erhöhtes NT-proBNP von 
1027 pg/ml. Nach Durchführung einer 
transthorakalen Echokardiographie 
(Abb. 1) sowie eines EKGs (Abb. 2) wur-
de der Patient mit der Diagnose eines 
Cor hypertonicum entlassen und eine 
antihypertensive Therapie mit einem 
ACE-Hemmer initiiert.

	� Zweite kardiologische 
Abklärung: Betablocker-
Therapie

Ein Jahr später wurde der Patient auf-
grund einer Sinustachykardie (115 bpm) 
erneut an einer kardiologischen Ambu-
lanz vorstellig und es wurde eine Thera-
pie mit einem Betablocker initiiert.

	� Stationäre Aufnahme, 
Diagnose AL-Amyloidose

Kurz darauf kam es zur ersten kardialen 
Dekompensation, wobei sich der Patient 
mit Ruhedyspnoe (NYHA IV), massiv 
erhöhtem NT-proBNP Wert (17.275 pg/
ml) und begleitend ausgeprägten Bein-
ödemen präsentierte. Es erfolgte die ers-
te stationäre Aufnahme zur intravenösen 
Diurese. Im Rahmen dieser stationären 
Aufnahme wurde eine erneute trans-
thorakale Echokardiographie (Abb.  3) 
durchgeführt. Aufgrund dieser wurde 

erstmalig der hochgradige Verdacht auf 
eine kardiale Amyloidose ausgespro-
chen. Zur weiteren Abklärung erfolgten 
eine Ganzkörper-Knochenszintigraphie 
(Abb. 4) sowie eine kardiale Magnet
resonanztomographie (Abb. 5). An-
schließend wurden die freien Leichtket-
ten bestimmt und eine Immunfixation 
durchgeführt (Abb. 6).

In der Ganzkörper-Knochenszintigra-
phie konnte eine leichtgradige kardiale 
Mehrspeicherung nachgewiesen wer-
den, in der Magnetresonanztomogra-
phie zeigte sich das Vollbild einer kar-
dialen Amyloidose und im Blut waren 
freie Lambda-Leichtketten nachweisbar. 
Daraus ergab sich der hochgradige Ver-
dacht auf eine Leichtketten-assoziierte 
Amyloidose des Herzens (AL-Amyloi-
dose). Zur weiteren Abklärung erfolgte 
schließlich eine Knochenmarkbiopsie, 
mit der die AL-Amyloidose verifiziert 
werden konnte.

	� Immuntherapie, Stamm-
zell-Harvesting, Herz-TX

In Rücksprache mit der Universitätskli-
nik für Onkologie wurde eine Immun-
therapie mit Daratumumab (Darzalex®) 
initiiert und ein Stammzell-Harvesting 
durchgeführt. Aufgrund rezidivierender 
kardialer Dekompensationen und im 
Hinblick auf die geplante Stammzell-
transplantation erfolgte im Hochsom-
mer 2017 die Listung für eine Herztrans-
plantation. Diese verlief im Spätherbst 
2017 völlig komplikationslos.

Im Frühjahr 2019 wurde die 2017 ge-
plante Stammzelltransplantation durch-
geführt. Im April 2019 kam es im Rah-
men eines Infekts zu einer Asystolie. Die 
Reanimation verlief erfolglos und der 
Patient verstarb im April 2019.

	� Zusammenfassung

Bei der Abklärung der Kardiomegalie 
dieses jungen Patienten mit erhöhtem 
NT-proBNP (1027 pg/ml) wurden die 
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Abbildung 1: Transthorakale Echokardio-
graphie: Perikarderguss, biventrikuläre 
Hypertrophie, Hypertrophie des intraatria-
len Septums, erhaltene systolische Links-
ventrikelfunktion, Apical Sparing in der 
Strain-Analyse, restriktives Füllungsmus-
ter im Pulsed-Wave-Doppler

Abbildung 3: Erneute transthorakale Echo-
kardiographie: Perikarderguss, biventriku-
läre Hypertrophie, Hypertrophie des intra-
atrialen Septums, erhaltene systolische 
Linksventrikelfunktion, Apical Sparing in 
der Strain-Analyse, restriktives Füllungs-
muster im Pulsed-Wave-Doppler

Abbildung 2: EKG: Niedervoltage und Pseudoinfarktmuster
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„Red Flags“ einer kardialen Amyloi-
dose übersehen. Ein Jahr später wurde 
die aufgetretene Sinustachykardie 
(115  bpm) nicht weiter abgeklärt, son-
dern mit einem Betablocker behandelt. 
Erst im Zuge der Abklärung der ersten 
kardialen Dekompensation mit Ruhe-
dyspnoe (NYHA IV), massiv erhöhten 

NT-proBNP-Werten (17.275 pg/ml) und 
ausgeprägten Beinödemen wurde im 
Rahmen eines stationären Aufenthalts 
der Verdacht auf kardiale Amyloidose 
gestellt und anhand des klar definierten 
Diagnosepfades die Diagnose kardiale 
AL-Amyloidose gestellt. Es wurde mit 
einer Immuntherapie begonnen und 
Stammzellen für eine Transplantation 
wurden gewonnen. Nach zahlreichen 
kardialen Dekompensationen erfolgte 
eine Herztransplantation, die komplika-
tionslos verlief. Der Patient verstarb zwei 
Jahre später nach Stammzelltransplanta-
tion an einem Infekt.

Abbildung 6: Immunfixation und Blutanalyse: Verdacht/Nachweis freier Lambda-Leicht-
ketten

Fazit für die Praxis
Dieser Fall soll dazu beitragen, dass Patienten mit kardialer Amyloidose frühzeitig 
erkannt und somit Schicksale wie das hier vorgestellte vermieden werden.
Bereits zum Zeitpunkt der ersten Echokardiographie und des ersten EKGs waren ge-
nügend „Red Flags“ vorhanden, um eine Amyloidose-Abklärung zu rechtfertigen:

	− Perikarderguss
	− biventrikuläre Hypertrophie
	− Hypertrophie des intraatrialen Septums
	− erhaltene systolische Linksventrikelfunktion
	− Apical Sparing in der Strain-Analyse
	− restriktives Füllungsmuster im PW-Doppler
	− Pseudoinfarktmuster im EKG und
	− Niedervoltage im EKG bei gleichzeitiger ausgeprägter Linksventrikelfunktion

Abbildung 4: Ganzkörper-Knochenszinti-
graphie: leichtgradige kardiale Mehrspei-
cherung

Abbildung 5: Magnetresonanztomogra-
phie: Vollbild einer kardialen Amyloidose
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