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Rubrik: Echo

Echokardiographie aktuell:
Ursache von respiratorischer Insuffizienz und
vorgewolbtem Abdomen? )

A. Béhmer

Aus dem Echokardiographielabor der Internen Abteilung des Landesklinikums Krems an der Donau

B Vorgeschichte

Bei einem 48jidhrigen Mann ist eine fortgeschrittene lyso-
somale Speicherkrankheit in Form einer Mucopolysacchari-
dose bekannt. Es bestehen typische somatische Verdnderun-
gen mit grolem Kopf, auffallend vergroberten Gesichtsziigen,
eingesunkener Nasenwurzel und Makroglossie, gedrungener
Korperbau, progressiver neurologischer Abbau mit rezidivie-
renden zerebralen Krampfanfillen, Gelenkskontrakturen so-
wie eine méflige Hepatomegalie. Der Patient ist wegen Obsti- Abbildung 2:
pation und rezidivierenden Aspirationspneumonien stationdr. Vierkammerblick mit
Dabei kommt es zu einer schweren akuten respiratorischen Aszites und Pleura-
Insuffizienz, sodaB der Patient auf die Intensivstation verlegt ergissen

werden muf3. Primér wird als Ursache ein neuerlicher respira-
torischer Infekt sowie die bei Mucopolysaccharidosepatienten
hiufig gestorte bronchiale Clearance als Ursache angenom-
men; ein weiters auffallendes vorgewdlbtes, ausladendes Ab-
domen ist bei dieser Erkrankung ebenfalls ein typischer Be-
fund und wird auf die Grundkrankheit zuriickgefiihrt.

Trotz entsprechender therapeutischer Ma3nahmen verschlech-
tert sich die Situation jedoch zunehmend, elektrokardiogra-
phisch zeigen sich bei Sinusrhythmus eine relative Nieder-
voltage sowie unspezifische Verdnderungen der ST-Strecke
(Abb. 1). Vorbekannt ist eine deutliche Linkshypertrophie so-
wie eine hidmodynamisch nicht wirksame Mitralklappen-
stenose, beides im Rahmen der Mukopolysaccharidose, wobei
aber bisher keine Herzinsuffizienzsymptome aufgetreten sind.

B Echokardiographie Abbildung 3:

In der akut durchgefiihrten Echokardiographie fallen sofort Dreikammerblick
riesige beidseitige Pleuraergiisse sowie ein sehr groler Aszi-
tes im gesamten Abdomen (Abb. 2; Film ,,Vierkammerblick
mit Aszites und Pleuraergiissen®) auf. Es zeigt sich ein kon-
zentrisch massiv hypertrophiertes linksventrikuldres Myo-
kard, welches auffallend echoreich und kornig wirkt (Abb. 3),
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Abbildung 4:
Mitralklappe getffnet

Abbildung 1: EKG: Niedervoltage
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i Abbildung 5:
Mitralklappe geschlossen

ME YT, Klappenspitzen = 0.408 m H-...
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Abbildung 7:
Echoreiches, ,.glénzen-
des” Myokard

bei guter systolischer Linksventrikelfunktion ohne regionale
Wandbewegungsstorungen. Das rechtsventrikuldre Myokard
sowie die rechtsventrikuldren Trabekel und die Sehnenfidden
der Trikuspidalklappe zeigen sich ebenfalls wie auch sdmtli-
che Klappen etwas verdickt. Besonders auffallend ist die mas-
siv verdickte, deformiert erscheinende Mitralklappe (Abb. 4, 5;
Film ,.Mitralklappe®) mit einem leichten ,,doming* der Segel
bei der Klappendffnung und einer hdmodynamisch nicht

Abbildung 8: Trikuspidalinsuffizienz
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Abbildung 9: Gewebedoppler

wirksamen Mitralklappenstenose mit einem — im wesentli-
chen unveréindert zu Vorbefunden — mittleren Druckgradien-
ten von 5 mmHg (Abb. 6) mit einer minimalen Begleitmitral-
insuffizienz. Weiters zeigt sich bei leicht dilatiertem rechten
Ventrikel sowie vergroflerten Vorhofen (Abb. 7) und einem
leicht nach links gewdlbten Vorhofseptum eine nicht wirk-
same Trikuspidalklappeninsuffizienz mit einer Geschwindig-
keit von 3,6 m/sec (Abb. 8). Die Lebervenen sind erweitert,
die Vena cava kollabiert vermindert. Weiters zeigt sich im
Gewebedoppler am Mitralklappenring eine auffallend geringe
frithdiastolische Geschwindigkeit mit einem E’ von nur
0,02 m/sec (Abb. 9).

Die extrem niedrige diastolische Myokardgeschwindigkeit ist
typisch fiir eine restriktive Kardiomyopathie durch die Spei-
cherkrankheit mit schwerer diastolischer Dysfunktion. Das
hierfiir typische restriktive Einstrommuster der Mitralklappe
ist durch die leichte Mitralstenose maskiert.

In Summe besteht eine schwere diastolische Dysfunktion mit
Linksdekompensation und konsekutiver schwerer pulmonaler
Hypertonie, sowie eine schwere Rechtsdekompensation.

Neben der Punktion der Pleuraergiisse erfolgte eine entspre-
chende diuretische Therapie, worauf sich die respiratorische
Situation voriibergehend besserte. Es entwickelte sich jedoch
eine therapieresistente Pneumonie, an der der Patient letztlich
verstarb.
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B Diskussion

Bei Patienten mit Speicherkrankheiten ist bei entsprechenden
Symptomen immer auch an die Moglichkeit des Vorliegens
einer kardialen Mitbeteiligung zu denken; typischerweise
kann es zu Ablagerungen im Myokard und nachfolgender
restriktiver Kardiomyopathie sowie auch zu Einlagerungen
endokardial bzw. im Bereich der Klappen mit nachfolgenden
Klappenvitien kommen. Eine biventrikuldre Dekompensation
ist eine hdufige Todesursache.

Umgekehrt soll, bei entsprechendem Befund in der Echo-
kardiographie, als Ursache auch eine Speicherkrankheit in die
Differentialdiagnose mit einbezogen werden. Die typische
Konstellation ,relative Niedervoltage im EKG bei hyper-
trophem Myokard* sollte daran denken lassen. Die Diagnose
wird anhand der jeweils fiir die einzelnen Krankheiten typi-

schen klinischen Merkmale, durch die erhohte Ausscheidung
von Mucopolysacchariden (Dermatan- und Heparansulfat) im
Urin sowie durch erginzend spezifische Enzymassays (durch
Blutuntersuchung oder Hautbiopsie) oder eventuell durch
Nachweise der DNS-Mutation gestellt. Dies ist insofern von
Bedeutung, als zunehmend spezielle Therapieformen fiir ein-
zelne Speicherkrankheiten auf den Markt kommen. Am héu-
figsten findet sich das Bild einer restriktiven Kardiomyo-
pathie durch Einlagerung von Fremdmaterial im Myokard
allerdings bei der Amyloidose.

Korrespondenzadresse:

Dr. med. Armin Bohmer

Abteilung fiir Innere Medizin mit Kardiologie
Landeskrankenhaus Krems an der Donau
A-3500 Krems, Mitterweg 10

E-Mail: arminb@utanet.at

Die entsprechenden Filme finden Sie unter www.kup.at/A6670 oder mittels Eingabe von A6670

in ein Suchfeld auf www.kup.at
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