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Aktuelles

Linksventrikulare Hypertrophie:
ein ungewohnlicher Fall

N. Schwegel, K. Ablasser

Klinische Abteilung fiir Kardiologie, Universitdres Herzzentrum, Medizinische Universitdt Graz

Erstvorstellung

Eine 44-jahrige Patientin wurde erstmals
beim niedergelassenen Allgemeinmedi-
ziner vorstellig, bisher ohne bekannte
Vorerkrankungen. Sie préasentierte sich
mit nichtlichen Palpitationen, typische
Angina-pectoris-Symptomatik, Belas-
tungsdyspnoe oder Synkopen bestanden
zum Zeitpunkt der Vorstellung nicht. Im
durchgefiithrten Ruhe-EKG zeigten sich
ST-Senkungen sowie praterminale T-
Negativierungen in den inferioren Ab-
leitungen (I, III, aVF) und in V4-Ve6.
Darauthin erfolgte die Zuweisung an ein
externes Krankenhaus.

Ambulant zeigten sich stabile Vitalpara-
meter, die Patientin im normokarden
Sinusrhythmus sowie leicht hyperten-
siv mit 130/80 mmHg. Im Labor zeigte
sich eine leichte Troponinerh6hung mit
24 pg/mL (normal: < 14 pg/mL) ohne
Dynamik, ansonsten keine auffilligen
Befunde. In der transthorakalen Echo-
kardiographie zeigte sich eine mittelgra-
dige, septal sowie apikal betonte links-
ventrikuldre Hypertrophie mit einer
maximalen Wanddicke von 14 mm,
eine normale systolische Funktion mit
einer linksventrikuldren Ejektionsfrak-
tion (LVEF) von 65 %, ohne relevan-
te Klappenvitien (Abbildung 1). Eine
durchgefithrte  Belastungs-Ergometrie
zeigte einen unauffilligen Befund, mit
beschwerdefreier altersnormaler Belast-
barkeit. Zur weiteren Diagnostik wurde
die Durchfithrung eines 24-Stunden-
EKGs, einer 24-Stunden-Blutdruckmes-
sung sowie einer Herz-Magnetreso-
nanztomographie (MRT) empfohlen.
Leider wurde die Patientin zu diesem
Zeitpunkt mit diesen Befunden nicht
erneut vorstellig.

Verlauf und Diagnose

14 Monate nach der initialen Vorstellung
wurde die Patientin erneut vorstellig
nach Zuweisung an unsere kardiologi-
sche Spezialambulanz. Nun présentierte
sie sich mit zunehmender Leistungsmin-
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Abbildung 1: Echokardiographie bei Erstvorstellung

derung und Schwichegefiihl, rezidivie-
renden prasynkopalen Episoden sowie
intermittierend symptomatischer Hypo-
tonie. Im Ruhe-EKG zeigte sich ein nor-
mokarder Sinusrhythmus mit AV-Block
Grad 1. Laborchemisch fiel erneut eine
Troponinerhdhung (30 pg/mL) auf, zu-
satzlich erstmalig erhohtes NT-proBNP

mit 1564 pg/mL (normal: < 125 pg/
mL), sowie eine leichte Proteinurie. Eine
24-Stunden-Blutdruckmessung  zeigte
im Durchschnitt normotensive Blut-
druck-Verhiltnisse und ein 24-Stunden-
EKG zeigte vereinzelt kurze nicht-anhal-
tende ventrikuldre Tachykardien (nsVT).
Das Herz-MRT zeigte eine septal beton-
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Abbildung 2: Echokardiographie bei erneuter Vorstellung: reduzierter globaler longitudinaler Strain

(GLS; -11 %) mit relative apical sparing“-Muster



te Hypertrophie mit einer maximalen
Wanddicke von 18 mm. Zudem zeigte
sich diffuses, inhomogenes Late-Gadoli-
nium-Enhancement nicht-ischdmischen
Charakters, laut Befund vereinbar mit
der Hypertrophie. In der Echokardiogra-
phie zeigte die Patientin eine hyperdyna-
me LVEF (70 %) mit einem reduzierten
globalen longitudinalen Strain (-11 %)
und ,relative apical sparing“-Muster
(Abbildung 2). Zur weiterfithrenden

Diagnostik beziiglich einer kardialen
Amyloidose wurde eine 99mTc-Szinti-
graphie veranlasst: hierin laut radiolo-
gischem Fachbefund ein Perugini-Score
0-1 (Abbildung 3). Ein durchgefiihrtes
Leichtketten-Assay in Serum und Harn
sowie eine Immunfixationselektrophore-
se zeigten unauffillige Befunde.

Aufgrund der inkonklusiven non-inva-
siven Diagnostik bei fortschreitender

M Tc methylene diphosphonate
bone scintigraphy

Perugini Score = 0-1

Abbildung 3: 99mTc-Szintigraphie: radiologischer
Bildbefund Perugini-Score 0-I
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Hypertrophie, weiterhin stark erhdhten
kardialen Biomarkern sowie einer pro-
gredienten Beschwerdesymptomatik der
Patientin wurde eine endomyokardiale
Biopsie durchgefiihrt. Im Biopsat zeig-
ten sich in etwa 80 % der Probenfldche
Kongorot-positive Ablagerungen, als
Lambda-Leichtketten typisiert. Somit
wurde die Diagnose einer kardialen
Leichtketten-Amyloidose (AL) gestellt.

Management und klini-
scher Verlauf

In einer folgenden Beckenkammbiopsie
wurde ein Zellanteil von 10 % klonalen
IgA-Lambda-Plasmazellen nachgewie-
sen. Zum Zeitpunkt der Biopsie wurden
Leichtketten-Assays und Immunfixa-
tionselektrophoresen in Serum und
Harn wiederholt. Bei der erneuten
Quantifizierung erfolgte der Nachweis
einer isolierten Erhéhung der Lambda-
Leichtketten.

Eine hématologische Therapie nach
standardisiertem Dara-CyBorD-Regime
(Kombinationstherapie: Daratumumab,
Cyclophosphamid, Bortezomib und
Dexamethason) wurde eingeleitet. Im
Anschluss erfolgte eine Hochdosis-
Chemotherapie mit autologer Stamm-
zelltransplantation. Trotz hamatologi-
scher Remission kam es jedoch zu einem
Progress der kardialen Dysfunktion; die
Patientin entwickelte eine progrediente
Belastungsdyspnoe (NYHA 1V), die kar-
dialen Biomarker zeigten sich weiterhin
steigend (Abbildung 4).

Nach interdisziplindrer Beratung wurde
die Patientin fiir eine orthotope Herz-
transplantation gelistet. 4 Monate nach
Listung konnte diese erfolgreich durch-
gefithrt werden. In der Nachsorge zeigte
sich die Patientin klinisch stabil mit Be-
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Abbildung 4: Verlaufsdarstellung kardialer Biomarker
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lastungsdyspnoe im Sinne einer NYHA
I-1I ohne Anzeichen eines Rezidivs im
Transplantat.

Diskussion

Die kardiale Amyloidose ist gekenn-
zeichnet durch extrazellulire Ablage-
rungen fehlgefalteter Proteine im Myo-
kard [1]. Obwohl sie zumal als seltene
Erkrankung angesehen wurde, deuten
Daten des letzten Jahrzehntes darauf
hin, dass die kardiale Amyloidose als Ur-
sache der kardialen Hypertrophie unter-
schatzt wird [2]. Der Verdacht auf eine
kardiale Amyloidose sollte bei Patienten
mit linksventrikuldrer Wandverdickung
(= 12 mm) bei Vorliegen kardialer oder
extrakardialer ,Red Flags® gestellt wer-
den, insbesondere bei Patienten > 65
Jahren [3]. Der hier prisentierte Fall
einer 44-jahrigen Patientin verdeut-
licht jedoch die Notwendigkeit, auch
bei jlingeren Patienten beim Vorliegen
einer dtiologisch unklaren Hypertrophie
frithzeitig eine kardiale Amyloidose in
Betracht zu ziehen.
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Die nicht-invasive Standard-Diagnostik
umfasst in diesen Fillen die 99mTc-
Szintigraphie sowie die hdmatologische
Beurteilung mittels Quantifizierung
von freien Leichtketten in Serum und
Harn. Ein Perugini Score 0-I in der
Szintigraphie macht das Vorliegen einer
kardialen =~ Transthyretin-Amyloidose
unwahrscheinlich. Eine unauffillige
Leichtketten-Analyse schliefSt das Vor-
liegen einer Plasmazelldyskrasie und
damit das Vorliegen einer kardialen
AL-Amyloidose aus - jedoch nur in den
meisten Fallen (Sensitivitait 99 %) [4].
Bei dringendem Verdacht sollte hier -
aufgrund der raschen Progredienz der
Erkrankung - die Diagnosesicherung
durch den histologischen Nachweis in
der Endomyokardbiopsie erfolgen [3].

Antikorper-basierte  hamatologische
Therapie-Protokolle, Chemotherapien
und Stammezelltransplantationen kon-
nen zur Stabilisierung der Erkrankung
und zu deren Remission fithren. Trotz
hidmatologischer Remission kann es in
Einzelféllen jedoch zu einem Progress
der kardialen Beteiligung kommen.

Bei Betroffenen bleibt eine Herztrans-
plantation oft eine letzte therapeutische
Option [2].
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