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Aktuelles

Schwere Herzinsuffizienz bei KHK -
ischamische Kardiomyopathie oder mehr?

N. Verheyen

Aus der Abteilung fiir Kardiologie, Medizinische Universitat Graz

Ein ca. 75-jahriger Osterreicher wurde
mit Verdacht auf ischdmische Kardio-
myopathie zur Durchfithrung -einer
elektiven Koronarangiographie an der
Abteilung fiir Kardiologie einer Uni-
versitatsklinik aufgenommen. Die Zu-
weisung war von einem Landesspital
erfolgt, wo der Patient vor einigen Mo-
naten aufgrund von Orthopnoe und
massiver kardialer Dekompensation mit
ausgepragten Pleuraergiissen beidseits
und Aszites hospitalisiert worden war.

Anamnese

Bei dem Patienten waren bereits seit
einigen Monaten rezidivierende Kkar-
diale Dekompensationen aufgetreten,
die bisher im niedergelassenen Bereich
behandelt worden waren. An relevan-
ten Vorbefunden waren dokumentiert:
Hypercholesterindmie, Adipositas, arte-
rielle Hypertonie, Z. n. bilateraler Kar-
paltunneloperation (rechts Mitte 2012
und links Ende 2011), bekannte koro-
nare Herzkrankheit (KHK) Stadium 1
mit chronischem Verschluss der rechten
Koronararterie (St. p. erfolgloser trans-
luminaler Koronarangioplastie [PTCA]
im Frithjahr 2005) und eine multiseg-
mentale Spinalkanalstenose bei Dis-
kusprotrusionskette L2-L5. Es bestand
eine Dauermedikation mit Lisinopril,
Bisoprolol, Eplerenon, Furosemid, Allo-
purinol, Aspirin und Rosuvastatin.

Klinik
Der Patient auflerte Belastungsdyspnoe
(Herzinsuffizienz NYHA-Klasse II-III)
und es zeigte sich eine latente kardiale
Dekompensation mit geringen Beindde-

men und Pleuraergiissen (NT-proBNP
war mit 9413 pg/ml deutlich erhéht).

Diagnostische Abklarung

In der routineméfliigen echokardiogra-
phischen Untersuchung vor der Koro-
narangiographie zeigten sich normal
grofle Ventrikel, wobei die Systole des
linken Ventrikels leicht reduziert (Ejek-
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tionsfraktion [EF] 45 %) und die des
rechten Ventrikels grenzwertig war (Tri-
cuspid Annular Plane Systolic Excursion
[TAPSE] 16 mm).

Eine biatriale Dilatation im Sinusrhyth-
mus und eine erhohte Trikuspidalre-
gurgitationsgeschwindigkeit (TR, V.,
3,3 m/s) wiesen auf eine ausgeprigte
diastolische Dysfunktion und erhéhte
Fillungsdriicke hin. Auffallend war eine
ausgepragte Septumhypertrophie mit
maximaler enddiastolischer Dicke von
24 mm, die im Widerspruch zur relativ
niedrigen QRS-Amplitude im 12-Kanal-
EKG stand (Abb. 1). Auflerdem war eine
mittelgradige Low-flow-Aortenstenose
nachweisbar (Aortenklappendffnungs-
fliche [AOF] 1,1 cm? mittlerer Druck-
gradient [P,,.,] 15 mmHg; Stroke Volu-
me Index [SVi] 32 ml/m?).

Die Koronarangiographie ergab eine
KHK Grad 3 mit hochgradigen Steno-
sen im prominenten Ramus intermedi-
us und im ersten Diagonalast, bei einem
bekannten chronischen Verschluss der
RCA.

Bypassoperation

Es wurde die Empfehlung zur Bypass-
operation mit Implantation eines bio-
logischen Aortenklappenersatzes aus-
gesprochen und der Eingriff wurde
komplikationslos durchgefiihrt.

Der postoperative Verlauf wurde ver-
kompliziert durch bradykarde Episoden
mit intermittierender Abhéngigkeit vom
passageren Schrittmacher, paroxysma-
les Vorhofflimmern und rezidivierende
kardiale Dekompensationen.

Amyloidose-Abklarung

In dieser prolongierten postoperati-
ven Phase fand erstmalig eine gezielte
Amyloidose-Diagnostik statt. In einer
erneuten Echokardiographie wurde
eine Strain-Analyse durchgefiihrt. Da-
mit konnte eine deutlich reduzierte
Funktion der basalen Abschnitte bei
relativ erhaltener Kontraktilitat der api-
kalen Wandabschnitte (relatives Apical
Sparing, ,Cherry on the top“-Phi-
nomen) objektiviert werden (Abb. 2).
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Abbildung 1: 12-Kanal-EKG vor Diagnose der kardialenTransthyretin-Amyloidose. Es zeigt
sich ein normofrequenter Sinusrhythmus mit einer ventrikularen Extrasystole. Auffallend
sind ein linksanteriorer Hemiblock, ein langer AV-Block Grad 1 (PQ-Zeit 266 ms), eine re-
lativ niedrige QRS-Amplitude sowie ein fast vollstandiger R-Verlust Gber der Vorderwand.



Abbildung 2: Transthorakale Echokardiographie: Im apikalen 4-Kammerblick (links) zeigt
sich neben einem minimalen zirkumferenten Perikarderguss eine globale myokardiale
Hypertrophie mit Verdickung der linksventrikularen Wande, des interatrialen Septums,
der AV-Klappen und der freien Wand des rechten Ventrikels. Im Bull's Eye (rechts) der
linksventrikularen endomyokardialen longitudinalen Strainanalyse lasst sich das fiir die
kardiale Amyloidose typische signifikante,,relative apical sparing” veranschaulichen.

Abbildung 3: Technetium-99m-Pyrophosphat-Szintigraphie in anteriorer (links) und late-
raler Ansicht (rechts). Visuell deutlich erhéhter Tracer-Uptake im Myokard, verglichen mit
dem kontralateralen Thorax (Perugini-Score 3). Nebenbefundlich signifikant gesteigerter
Tracer-Uptake im gesamten Sternum bei Zustand nach Sterniotomie und biologischem
Aortenklappenersatz.

Die anschlieflende kardiale Magnet-

Therapie und Verlauf
resonanztomographie mit der gezielten

Fragestellung nach kardialer Amyloi-
dose erhirtete den Verdacht auf kar-
diale Amyloidose. Sie erbrachte den
typischen Befund einer kardialen Amy-
loidose mit septal erhohtem T1-Wert
sowie diffusem, subendokardial beton-
tem Late Enhancement im Bereich des
linken und teilweise auch des rechten
Ventrikels.

Zur Diagnosebestitigung bzw. Amy-
loid-Subtypisierung erfolgte eine Tech-
netium-99m-Pyrophosphat-Szintigra-
phie, in welcher ein deutlicher kardialer
Tracer-Uptake im Sinne eines Perugini-
Scores 3 zutage trat (Abb. 3). Eine mo-
noklonale Gammopathie konnte mit
Eiweiflelektrophorese und Immunfixa-
tion in Serum und Harn ausgeschlossen
werden. Die freien Leichtketten waren
nicht erhoht.

Aufgrund der typischen Befundkons-
tellation konnte die Diagnose kardiale
Transthyretin-(TTR-) Amyloidose ge-
stellt werden. Angesichts der manifesten

Fazit fiir die Praxis
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Tabelle 1: ,Red Flags” dieses
Patienten flir eine kardiale Amyloi-
dose

— Globale Myokardhypertrophie mit inad-
aquat niedriger QRS-Amplitude im EKG

— Ausgepragte Herzinsuffizienz-Klinik bei
nur leicht reduzierter Linksventrikel-
funktion

— Ausgepragte diastolische Dysfunktion

— Signifikantes ,relative apical sparing”
in der Strainanalyse

— Low-flow-Aortenstenose

— Spinalkanalstenose

— Bilaterales Karpaltunnelsyndrom

Herzinsuffizienz war eine Therapieein-
leitung mit dem TTR-Stabilisator Tafa-
midis indiziert und wurde in die Wege
geleitet.

Nach einer erneuten Hospitalisierung
aufgrund kardialer Dekompensation,
diesmal im Rahmen einer bradykarden
Vorhoftlimmerarrhythmie, erfolgte die
Implantation eines Schrittmachers mit
CRT-Funktion (kardiale Resynchroni-
sationstherapie).

Derzeit befindet sich der Patient in
einem weitgehend rekompensierten
Zustand mit moderater Belastungsdys-
pnoe. Er wird im 3-Monats-Intervall an
der Ambulanz fiir hypertrophe Kardio-
myopathie (HCM) kontrolliert.

Seit der Diagnosestellung kardiale Amy-
loidose waren keine weiteren Hospitali-
sierungen erforderlich.

Zusammenfassung

Die kardiale Amyloidose ist eine der
héufigsten Ursachen einer Herzinsuffizi-
enz mit erhaltener oder leicht reduzier-
ter systolischer Funktion, insbesondere

— Denken Sie an die ,,Red Flags” der kardialen Amyloidose (Tab.1): klinisch manifeste
Herzinsuffizienz trotz LVEF > 40 %, Zeichen diastolischer Dysfunktion und erhéhter
Fillungsdriicke, globale myokardiale Hypertrophie, bilaterales Karpaltunnelsyn-
drom, niedrige QRS-Amplitude im EKG trotz deutlicher LV-Hypertrophie im Echo.

— Die Termini ,Herzinsuffizienz mit erhaltener Pumpfunktion” (HFpEF) und , Herz-
insuffizienz mit leicht reduzierter Pumpfunktion” (HFmrEF) sind Hilfsdiagnosen
und bedlrfen immer einer atiologischen Abklarung.

— Die Diagnose der kardialen TTR-Amyloidose kann in der Mehrheit der Falle nicht-
invasiv gestellt werden, namlich, wenn bei Ausschluss einer monoklonalen Gam-
mopathie unklarer Signifikanz (MGUS) szintigraphisch ein signifikanter myokar-
dialerTracer-Uptake nachgewiesen wird (Perugini-Score > 2).

— Je friher eine kardiale TTR-Amyloidose erkannt wird, desto effektiver ist die kau-
sale Therapie. Eine medikamentdse TTR-Stabilisierung kann zu einer deutlichen
Verlangsamung der Krankheitsprogression bis hin zur Stabilisierung fiihren.

— Der laborchemische Ausschluss einer Leichtketten-Amyloidose ist zwingend er-

forderlich.
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bei schwerer Symptomatik mit deutlich
erhohtem NT-proBNP. Charakteristisch
ist eine nicht durch Nachlast erklarbare
Septumhypertrophie. Spitestens beim
Vorliegen von ,,Red Flags” fiir kardiale
Amyloidose (Tab. 1) sollte eine entspre-
chende Abklarung erfolgen. Dabei spielt
die transthorakale Echokardiographie
eine zentrale Rolle. Wegweisend ist
neben der Quantifizierung der Septum-
dicke die Beurteilung der linksventri-
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kuldren Fiillungsdriicke und der longi-
tudinalen Kontraktilitdt. In den meisten
Féllen ist die Diagnosesicherung der
kardialen TTR-Amyloidose mit nicht-
invasiver Bildgebung méglich.

Der entscheidende Faktor in der Diag-
nostik und damit letztlich der Prognose-
verbesserung der kardialen Amyloidose
liegt in der Awareness fiir die Erkran-
kung.

Korrespondenzadresse:

Priv.-Doz. DDr. Nicolas Verheyen
Abteilung fiir Kardiologie

Medizinische Universitit Graz

A-8036 Graz, Auenbruggerplatz 15
E-Mail: nicolas.verheyen@medunigraz.at
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