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Ablation bei arrhythmogener rechtsventrikulärer 
Kardiomyopathie – Management eines Patienten  

mit Naxos-Syndrom
A. Petzl1, L. Haindl1, M. Ladenbauer1, N. Doruska1, M. Martinek1,2, B. Frey1,3

Aus der 1Klinische Abteilung für Innere Medizin 3, Universitätsklinikum St. Pölten; der 2Interne 2 – Kardiologie, 
Angiologie & Interne Intensivmedizin, Ordensklinikum Linz GmbH Elisabethinen und der 3Klinik für Innere Medizin II, 

Abteilung für Kardiologie, Medizinische Universität Wien

	� Zusammenfassung

Das Naxos-Syndrom ist eine seltene Erkrankung, die sich 
mit der Trias arrhythmogene rechtsventrikuläre Kardiomyo-
pathie (ARVC), wolliges Haar und palmoplantare Hyper-
keratosen manifestiert. Die ARVC neigt zu ventrikulären 
Arrhythmien.

In diesem Bericht wird der Fall eines 23-jährigen Patienten mit 
Naxos-Syndrom erörtert, bei dem es zum Auftreten rezidivie-
render ventrikulärer Tachykardien kam. Da die antiarrhyth-
mische Medikation versagte und der Pa-
tient häufig von seinem ICD geschockt 
wurde, war eine Ablation indiziert. Die 
primäre endokardiale Ablation blieb 
ohne Erfolg. Eine linksventrikuläre Be-
teiligung konnte während des Eingriffes 
ausgeschlossen werden. Daher wurde 
in einem zweiten Schritt eine epikar-
diale Ablation durchgeführt. Es zeigten 
sich reichlich pathologische Potentiale 
(Fraktionierung und Spätpotentiale) in 
der freien Wand des rechten Ventrikels, 
den gesamten Ausflusstrakt umfassend, 
sowie basal inferior nahe der Trikuspi-
dalklappe und am inferioren Apex. Es 
war das gesamte „triangle of dysplasia“ 
im rechten Ventrikel, dem klassischen 
Affektionsgebiet der ARVC, betroffen. 
Das größte Areal, mit einem Durch-
messer von 8 cm, bestand aus der freien 
rechtsventrikulären Wand inklusive 
Ausflusstrakt und wurde großflächig 
abliert. Im weiteren Follow-up von drei 
Monaten kam es zu keinem Rezidiv der 
ventrikulären Tachykardien.

Der fettig-fibröse Gewebsumbau im 
Rahmen der ARVC ist klassischerweise 
in den epikardialen Wandabschnitten 
besonders ausgeprägt, beziehungswei-
se schreitet von epi- nach endokardial 
voran. Meist ist ein epikardialer Zugang 
notwendig, um die ventrikulären Ar-
rhythmien durch die Ablation erfolg-
reich behandeln zu können. Dieses Vor-
gehen erwies sich auch im vorliegenden 
Fall als erfolgreich.

	� Einleitung

Das Naxos-Syndrom ist eine seltene genetische, autosomal rezes-
siv vererbte Erkrankung, die sich durch die Trias arrhythmogene 
rechtsventrikuläre Kardiomyopathie (ARVC), „wolliges Haar“ 
und palmoplantare Hyperkeratosen kennzeichnet (Abb.  1). 
Die kardiale Beteiligung ist ausschlaggebend für die Morbidi-
tät und Mortalität dieser Erkrankung. Hauptmanifestation der 
ARVC sind ventrikuläre Arrhythmien, bis hin zu anhaltenden 
ventrikulären Tachykardien (VT), Kammerflimmern und plötz-
lichem Herztod [1]. Anhand dieses Fallberichts soll das Manage-
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Abbildung 1: Das Naxos-Syndrom wird durch die Trias arrhythmogene rechtsventrikuläre 
Kardiomyopathie, wolliges Haar (links) und palmoplantare Hyperkeratosen (rechts) cha-
rakterisiert. Unten: typische EKG-Veränderungen bei ARVC (Epsilon Welle und neg. T-Wel-
len in den Brustwandableitungen V1-V4, multifokale ventrikuläre Extrasystolen).
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ment eines Patienten mit Naxos-Syndrom und multiplen ICD-
Schockabgaben, bei rezidivierenden VTs, geschildert werden.

	� Fallbericht

Wir berichten über einen 23-jährigen, männlichen Patienten, 
bei dem fünf Jahre zuvor ein Naxos-Syndrom diagnostiziert 
und ein intrakardialer Defibrillator (ICD) zur Prävention des 
plötzlichen Herztodes implantiert wurde. Der Patient erschien 
nun jedoch zum wiederholten Male in der Notaufnahme, nach-
dem er einen Defi-Schock erhalten hatte. Trotz medikamentö-
ser Therapieversuche mit Betablockern und Sotalol kam es im 
vergangenen Jahr gehäuft zu anhaltenden VTs, die teilweise in 
Kammerflimmern degenerierten und auch mehrfach durch 
Schockabgaben des ICDs terminiert werden mussten. Deshalb 
wurde nun zur weiteren Therapie eine Ablation geplant.

Endokardiale Ablation
In einem ersten Schritt erfolgte eine endokardiale Ablation, 
da sich der Patient initial gegen einen epikardialen Zugang 
aussprach. Nach Anfertigung eines elektroanatomischen Si-
nusrhythmus-Maps des rechten (RV) und linken (LV) Ventri-
kels wurde ein Narbenareal (definiert durch niedrige Voltage 
< 0,5 mV) im Übergangsbereich vom Margo acutus zur freien 
RV-Wand, im Bereich des Apex und im RVOT identifiziert 
(Abb. 2). Dort zeigten sich ausgeprägt fraktionierte und späte 
Potentiale. Ein Aktivierungsmap der VT konnte aufgrund der 
hämodynamischen Instabilität während der Arrhythmie nicht 
durchgeführt werden. Im LV fanden sich keine pathologischen 
Signale. Es wurde nun eine Ablation der Areale, in denen sich 
pathologische Potentiale fanden – im Sinne einer großflächi-
gen Substratmodifikation –, im Bereich des RVOT und des 
inferioren Randes des RV durchgeführt.

Erwähnenswert ist an dieser Stelle, dass die oben beschriebe-
nen pathologischen Areale im unipolaren Map deutlich größer 
imponierten als im bipolaren Map. Die unipolaren Voltagen 
erlauben eine Abschätzung der Größe eines etwaigen epi-
kardialen Narbenareals [2]. Diese Beobachtung ist bei ARVC 
durchaus zu erwarten.

Nur wenige Wochen nach der endokardialen Ablation kam es 
erneut zum Auftreten ventrikulärer Arrhythmien und eines 
ICD-Schocks – dieser Umstand war wohl in erster Linie auf 
das große epikardiale Narbenareal zurückzuführen.

Epikardiale Ablation
Aufgrund des Arrhythmierezidivs war daher nun als Zweit
eingriff eine epikardiale Ablation unumgänglich. Nach 
Schaffung eines Zuganges in den Perikardraum mittels sub
xiphoidaler Punktion wurde ein elektroanatomisches Map im 
Sinusrhythmus angelegt (Abb. 3).

Auch hier zeigten sich beeindruckend fraktionierte Potentiale in 
den oben beschriebenen Arealen. Es wurde nun erneut – jedoch 
diesmal von epikardial – eine ausgiebige Ablation der pathologi-
schen Potentiale durchgeführt (Abb 4). Der Bereich überspann-
te eine ausgesprochen große Fläche mit einem Durchmesser 
von etwa 8 cm. Das Areal wurde weitgehend homogenisiert. Bei 
diesem Vorgehen wird das heterogene Narbengebiet, welches 
von Arealen mit unterschiedlicher Voltage, Fraktionierung und 
elektrischer Leitungsfähigkeit durchsetzt und daher anfällig für 
arrhythmogene Reentry-Kreise ist, durch Ablation in eine ein-
heitliche Narbe, in welcher nun die elektrische Fortleitung von 
Arrhythmien nicht mehr möglich ist, umgewandelt.

Der LV war auch von epikardialer Seite elektrisch unauffällig. 
Die Intervention wurde daher nach erfolgreicher Ablation des 
erkrankten rechtsventrikulären Myokards komplikationslos 
beendet. Nach Instillation von Triamcinolon in den Perikard-
spalt, um den postablativen Entzündungsreiz zu vermindern, 
wurde der Patient noch eine Nacht auf der Intensivstation 
überwacht. Am darauffolgenden Tag konnte schließlich das 
Perikarddrain entfernt und der Patient auf die Normalstation 
transferiert werden.

Outcome
Seit der Ablation kam es in der bisherigen Beobachtungszeit 
von drei Monaten zu keinem weiteren Rezidiv der VT; der 
Patient verbleibt in engmaschiger Kontrolle und wird mittels 
Telemonitoring laufend überwacht.

	� Diskussion

Die ARVC ist eine heterogene, gene-
tisch determinierte Herzmuskelerkran-
kung, die bevorzugt den RV, bisweilen 
aber auch den LV (in etwa 50 % der 
Fälle) befällt. Die Prävalenz liegt bei 
etwa 1:5000, Männer erkranken häu-
figer als Frauen [3]. Die Erkrankung 
tritt sowohl isoliert als auch im Symp-
tomenkomplex des Naxos-Syndroms 
auf. Die pathogenetische Mutation be-
trifft zumeist desmosomale Proteine, 
die für den Zellkontakt wichtig sind. 
Durch Verlust der Zelladhäsion kommt 
es zu einer Schädigung der betroffenen 
Zellen, welche in Folge durch Fett und 
fibröses Gewebe ersetzt werden [4]. Die 
Prädilektionstelle für die myokardiale 
Degeneration ist das Dreieck zwischen 

Abbildung 2: Endokardiales elektroanatomisches Map des rechten Ventrikels. Beach-
tenswert ist die Lokalisation der Narbenareale im Bereich des rechtsventrikulären Aus-
flusstraktes, des Apex und des Margo acutus am Übergang von der inferioren zur freien 
rechtsventrikulären Wand („triangle of dysplasia“). Zu sehen sind weiters die durchge-
führten Ablationsläsionen (hell- und dunkelrote Punkte), welche die fraktionierten Poten-
tiale, im Sinne einer Substratmodifikation, eliminieren sollten. Rechts oben im Bild findet 
sich die Farbskala: Dargestellt sind die bipolaren Voltagen, wobei violett gesunde Volta-
gen (> 1,5 mV) und rot Narbe (< 0,5 mV) repräsentiert. Die dazwischen liegenden Farb
abstufungen spiegeln die Übergangszone zwischen Narbe und gesundem Gewebe wider. 
(a) RAO-Aufnahme, (b) LAO-Aufnahme, (c) inferiore Ansicht.
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RVOT, Apex und Margo acutus des RV („triangle of dys­
plasia“) [4, 5].

Oftmals handelt es sich bei den auftretendene Arrhythmien um 
monomorphe VTs, bedingt durch narbenassoziierte Makro-
Reentry-Kreisläufe, ähnlich denen bei ischämischer CMP; 
diese sind einer Ablation prinzipiell gut zugänglich [1, 4].

Es besteht die Vermutung, dass die Erkrankung von epikardial 
nach endokardial fortschreitet: Bei kombiniertem endo- und 
epikardialem Mapping ist die epikardiale Narbe für gewöhn-
lich größer als die endokardiale, wie die Forschergruppe um 
Brugada feststellen konnte [6]. Santangeli et al. fanden heraus, 
dass bei etwa 60 % der Patienten, bei denen lediglich eine endo-
kardiale Ablation durchgeführt wurde, diese aufgrund man-

gelnden Erfolges durch eine epikardiale 
Ablation ergänzt werden musste [7]. Bai 
et al. kamen außerdem zu dem Schluss, 
dass die gleichzeitige endo- und epikar-
diale Ablation zu besserer Rezidivfreiheit 
als die alleinige endokardiale Ablation 
führt [8]. Mehrere Studien bestätigten, 
dass dieses Vorgehen zu einer guten 
Langzeiterfolgsrate von etwa 71 %–91 % 
(in einem Beobachtungszeitraum von 
bis zu drei Jahren) führt [5–9]. Sowohl in 
den Guidelines der American Heart As-
sociation als auch im Consensus-State-
ment der internationalen Task-Force für 
ARVC findet sich daher eine IIa-Emp-
fehlung zur endo- plus epikardialen Ab-
lation bei Versagen der medikamentösen 
Therapie [1, 4]. In den älteren, europäi-
schen Guidelines findet sich zwar auch 
eine IIa-Empfehlung zur Katheterabla-
tion bei ARVC, allerdings wurde damals 
bezüglich einer epikardialen Ablation 

Abbildung 4: Epikardiales Map des rechten Ventrikels. (a): Darstellung des Ablationsareals. 
Die roten (Ablationsindex > 700) und rosa (Ablationsindex 600–700) Punkte markieren die 
Ablationsläsionen (insgesamt 204 [!] Ablationspunkte). Dieses Areal hatte einen Durch-
messer von 8 cm. (b): Anatomische 3D-Rekonstruktion des rechten Ventrikels anhand des 
CT-Bildes. Hier ist gut erkennbar, dass die Ablationsläsionen im Bereich des rechtsventri-
kulären Ausflusstraktes und der rechtsventrikulären freien Wand lokalisiert sind.

Abbildung 3: Epikardiales elektroanato-
misches Map des rechten Ventrikels aus 
RAO Ansicht. (a): Voltagemap: Die Farb-
skala (rechts oben) spiegelt die Volta-
ge wider (rot [< 0,5 mV] = Narbe, violett 
[>  1,5  mV]  = gesund, Farbabstufung da-
zwischen = Übergangszone). Das bunte 
Areal, durch einen weißen Kreis markiert, 
deutet demnach auf ein inhomogenes 
Narbenareal im Bereich des rechtsventri-
kulären Ausflusstraktes/rechtsventrikulä-
rer freier Wand hin. (b): Aktivierungsmap: 
Die Farbskala spiegelt die lokale Aktivie-
rungszeit (im Vgl. zum QRS-Komplex) 
wider. Dabei können Areale später Akti-
vierung identifiziert werden (rot = frühes-
te Aktivierung, violett = späteste Aktivie-
rung). Eine späte Aktivierung deutet auf 
eine verzögerte Leitung und somit auf 
ein pathologisches Myokardareal hin. (c): 
Intrakardiale Elektrogramme aus dem pa-
thologischen Areal. Deutlich zu erkennen 
sind fraktionierte Signale und Spätpoten-
tiale. Entsprechend der Farbkodierung des 
Aktivierungsmaps werden die Potentiale 
umso später, je tiefer man sich im patho-
logischen Areal befindet.
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noch keine ausdrückliche Empfehlung abgegeben, wiewohl 
erwähnt wurde, dass diese hilfreich sein kann [10].

Als Ablationsstrategie kommt zumeist die substratbasierte Ab-
lation zur Anwendung, wobei die Narbe im Sinusrhythmus ge-
mapped wird und dann pathologische Areale mit fraktionierten 
oder späten Potentialen innerhalb der Narbe abladiert werden. 
Sollte eine hämodynamisch stabile VT induziert werden kön-
nen, ist die Ablation des kritischen Isthmus durch Aktivie-
rungs- und Entrainment-Mapping auch eine Möglichkeit [3].

Weitere Empfehlungen zur Behandlung von ventrikulären 
Arrhythmien bei ARVC inkludieren die Vermeidung inten-
siver physischer Aktivität, eine medikamentöse Therapie mit 
Betablockern und die ICD-Implantation. Als Antiarrhythmika 
kommen hauptsächlich Sotalol und Amiodaron in Frage [4, 
10]. Wenn alle Therapieversuche scheitern, steht die Herz-
transplantation als letzte Option zur Verfügung [4].

	� Conclusio

Das Naxos-Syndrom manifestiert sich mit der Trias ARVC, 
wolliges Haar und palmoplantare Hyperkeratosen. Die ARVC 
neigt zu ventrikulären Arrhythmien. Bei Auftreten rezidivie-
render VTs ist – bei Versagen der antiarrhythmischen Medika-
tion – eine Ablation indiziert. Die ARVC ist klassischerweise in 
den epikardialen Wandabschnitten deutlicher ausgeprägt als in 
den endokardialen. Daher ist meistens ein epikardialer Zugang 
notwendig, um die ventrikulären Arrhythmien durch die Ab-
lation erfolgreich behandeln zu können.
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