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Rubrik: Fallbericht

Ein EKG, hinter dem sich ein seltenes Syndrom verbirgt

M. Schwarz, A. Artmann, B. Eber

B Einleitung

Das Erkennen eines Situs inversus aus dem Oberflichen-EKG
stellt stets eine Herausforderung in der klinischen Routine
dar. Die Differentialdiagnose muss eine schwere kardiale
Erkrankung — meist ein komplexes kongenitales Vitium — mit
Rechtsherzbeteiligung beinhalten, methodische Fehler sollten
rasch ausgeschlossen werden [1]. Ein festgestellter Situs
inversus schlieit jedoch niemals eine kardiale Erkrankung aus
und macht beim Management dieser Patienten ofters Pro-
bleme, andererseits sollte bei dieser Anomalie stets auch an
das noch seltenere Kartagener-Syndrom gedacht werden.

In diesem Fallbericht wird eine Kartagener-Trias beschrieben,
einschlieflich der pathophysiologischen Grundlagen einer
Fehlrotation des Herzschlauches, die zum Situs inversus fiih-
ren konnen.

B Kasuistik

Die 23-jihrige Frau (ledig, 164 cm, 57 kg, 3 Geschwister)
arbeitet als medizinisch-technische Fachkraft im Herzkathe-
terlabor des Klinikums Wels. Vor 2 Jahren berichtete sie iiber
Unterbauchschmerzen rechts, eine Sonographie schloss eine
akute Appendizitis aus, sonst ist die Anamnese bis auf rezidi-
vierende Sinusitiden leer. Nun klagte die junge Frau iiber ver-
mehrte Palpitationen, sodass sie ein EKG bei sich anfertigen
lie. Dieses ergab einen Sinusrhythmus 52/min., Rechtstyp,
fehlende R-Progression iiber der Vorderwand und Erregungs-
riickbildungsstérungen in I, aVL, V1 bis V6 (Abb. 1). Das
Vertauschen der Armkabel und die adaptierten rechtsgerichte-
ten Ableitungen ergaben ein normales EKG-Bild, sodass ein
Situs inversus vermutet werden musste (Abb. 2); dies besti-
tigten die Echokardiographie und Oberbauchsonographie. Im
CT-Thorax zeigten sich dariiber hinaus Bronchiektasien im
linken Oberlappen (Abb. 3), ein NMR des Abdomens fand
eine 1 cm groBe Nebenmilz kaudal des Milzhilusbereichs
rechts.

B Diskussion

In diesem Fallbericht wird eine junge Frau mit Situs inversus
totalis im Rahmen einer Abortivform eines Kartagener-Syn-
droms beschrieben.

Heterotaxie kommt aus dem Griechischen (heteros = ver-
schieden, taxis = Anordnung) und bezeichnet die Rechts-
Links-Transposition der Organe im Thorax und/oder Abdo-
men. Die Hiufigkeit aller Lateralisationsdefekte zusammen
betrdgt ca. 1:15.000. Bei einem Situs inversus totalis liegen
alle Organe seitenverkehrt und spiegelbildlich im Korper und
sind dabei gewohnlich (90-95 %) vollig gesund (vaskulire
Abnormititen siehe [2]); die Inzidenz betrigt 1:8000 bis
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Abbildung 1: Situs inversus-EKG
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Abbildung 2: EKG nach Umpolung und adaptierten (nach rechts gerichteten) Ablei-
tungen

Abbildung 3: Situs
inversus thoracalis mit
Bronchiektasien im

linken Oberfeld
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Abbildung 4: EKG eines Patienten mit Situs inversus und Vorhofflimmermn
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Abbildung 5: EKG eines Patienten mit Situs inversus und Linksschenkelblock

1:25.000 [3]. Andererseits schiitzt ein Situs inversus kein
Organ, also auch nicht das Herz, vor Erkrankungen. So kon-
nen Vorhofflimmern, ein Linksschenkelblock (Abb. 4, 5)
ebenso wie ein Myokardinfarkt auftreten [4].

Zur Entwicklung einer allfélligen Dextrokardie bestehen Hin-
weise, dass Proteine wie das ,,Sonic hedgehog® und ,,Nodal*
durch Genmutationen mitverantwortlich sind, dass sich der
symmetrische Herzschlauch nicht nach rechts kriimmt und so
die Herzschleife bildet. Eventuell spielen auch hérchenartige
Zilien eine entscheidende Rolle, was erkldaren wiirde, warum
50 % der Patienten mit Kartagener-Syndrom auch einen Situs
inversus aufweisen [3]. Umgekehrt haben ca. 25 % aller Per-

sonen mit Situs inversus ein Kartagener-Syndrom, wie der
vorliegende Fallbericht zeigt.

Das Kartagener-Syndrom wurde nach dem Internisten Manes
Kartagener (1897-1975) benannt, der dem Lehrkorper der
medizinischen Fakultit Ziirich angehorte und sich insbeson-
dere der Erforschung der Bronchiektasien widmete [5]; in sei-
ner Habilitationsschrift konnte Kartagener 7 eigene Beobach-
tungen von Situs inversus mit Bronchiektasien auffiihren. Die
Kartagener-Trias, erstmals beschrieben 1904, ist eine autoso-
mal-rezessiv vererbte Erkrankung, die durch seitenverkehrte
Anlage der inneren Organe, Bronchiektasien und eine chro-
nisch polypdse Sinusitis charakterisiert ist. Die Bewegung der
Zilien in den Atemwegen ist gestort. Daneben besteht wegen
einer Bewegungsstorung der Samenzellen eine verminderte
Fertilitdt. Erkrankungen ohne Situs inversus nennt man pri-
mire zilidre Dyskinesie (PCD). Ein Drittel der Fille wird erst
im Erwachsenenalter erkannt [6—8].
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