
Seltene Ursache eines Takotsubo-Syndroms

Stefanie Künga, dipl. Ärztin; Dr. med. Ramona Düggelinb; Dr. med. Thomas Arnoldb; Prof. Dr. med. Christoph Henzena,c

Luzerner Kantonsspital (LUKS), Luzern: a Allgemeine Innere Medizin; b Klinik für Anästhesie; c Klinik für Endokrinologie

Hintergrund
Das Takotsubo-Syndrom – der Name geht auf
das japanische Wort für Oktopusfalle zurück
und beschreibt die typische Form des linken
Ventrikels am Ende der Systole – ist eine
akute, meist reversible Funktionsstörung des
Myokards [1]. Zur Präsentation gehören Tho-
raxschmerzen, infarkttypische Veränderun-
gen im Elektrokardiogramm (EKG), erhöhte
Herzbiomarker und regionale Wandbewe-
gungsstörungen des linken oder rechten Ven-
trikels. Die Ursache liegt jedoch nicht in einer
stenosierenden koronaren Herzkrankheit,
sondern am ehesten in einem hyperaktiven
sympathischen Nervensystem mit exzessiver
Ausschüttung von Katecholaminen [1].

Man nimmt an, dass circa 1–3% der Pa-
tientinnen und Patienten, die sich mit dem
Bild eines akuten Koronarsyndroms
vorstellen, an einem Takotsubo-Syndrom lei-
den. Dabei sind 90% der Betroffenen Frauen,
80% von ihnen sind über 50-jährig. In etwa
70% der Fälle besteht ein Zusammenhang mit
einem Trigger im Sinne eines emotionalen
oder physischen Stressors [1].

Ein seltener Auslöser eines Takotsubo-Syn-
droms ist der Katecholaminsturm, der im
Rahmen eines Phäochromozytoms oder hor-
monaktiven Paraganglioms auftreten kann.
Dabei handelt es sich um Katecholamin-sez-
ernierende Tumoren, die von den chro-
maffinen Zellen des Nebennierenmarks oder
den sympathischen Paraganglien ausgehen
[2].

Wir berichten über den Fall eines durch ein
Phäochromozytom ausgelösten Takotsubo-
Syndroms.

Fallbericht

Anamnese
Eine sportliche Frau Anfang 50 verspürte auf
einer Skitour plötzlich starke retrosternale
Schmerzen und Dyspnoe, was zur not-
fallmässigen Spitaleinweisung führte. Die Pa-
tientin berichtete, dass sie seit drei Jahren an
plötzlichen Episoden von Herzpochen und
Schwäche leide, die 10–60 Minuten andauern
und zunehmend häufiger auftreten würden.

Im Verlauf der Jahre seien die Episoden in-
tensiver geworden und Symptome wie Blässe,
thorakales Druckgefühl, starke Kopf-
schmerzen und Übelkeit dazugekommen.
Während sie normalerweise mit einem sys-
tolischen Blutdruck von 105–110 mm Hg
eher hypoton sei, habe sie während dieser
Episoden systolische Blutdruckwerte >200
mm Hg gemessen.

Eine kardiologische Abklärung mittels
Echokardiographie, Holter-Elektrokardiogra-
phie und Fahrradergometrie zwei Jahre zuvor
sei unauffällig gewesen. Kardiovaskuläre
Risikofaktoren waren nicht vorhanden. Auss-
er einem homöopathischen Präparat mit dem
pflanzlichen Wirkstoff Strophantin und Vi-
taminpräparaten nahm die Patientin keine
regelmässige Medikation ein. Vorerkrankun-
gen bestanden im Sinne einer Gerin-
nungsstörung (Heterozygote Faktor-V-Lei-
den-Mutation, Hyperhomocysteinämie,
Von-Willebrand-Syndrom 1) und eines drei
Wochen zuvor diagnostizierten, ausgeheilten
COVID-19. Traumatisierende Erlebnisse
oder sonstige ausserordentliche Stressoren
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während der letzten Monate wurden von der
Patientin verneint.

Status
Die Patientin war auf dem Notfall hypoton
(76/53 mm Hg), normokard (Puls 91/min),
normoxäm und afebril. Kardial waren rhyth-
mische Herztöne ohne pathologische
Herzgeräusche auskultierbar. Die Halsvenen-
füllung war unauffällig, periphere Ödeme be-
standen nicht. Die Lunge war symmetrisch
belüftet mit allseits vesikulärem
Atemgeräusch. Der restliche Status war nor-
mal.

Befunde
Das EKG zeigte einen normokarden Sinus-
rhythmus ohne Repolarisationsstörungen.
Die kardialen Biomarker waren mässig er-
höht und zeigten eine ansteigende Dynamik.
Die transthorakale Echokardiographie ergab
eine mittelschwer eingeschränkte linksven-
trikuläre Ejektionsfraktion (LVEF) von 35%
bei basalen Hypo- bis Akinesien. In der Ko-
ronarangiographie fanden sich stenosefreie
Koronarien. Zusammenfassend waren die
Befunde vereinbar mit einem Takotsubo-
Syndrom vom basalen Typ (Abb. 1).

Verlauf und Diagnose
Während der ersten Nacht auf der
Überwachungsstation kam es zu einer
Episode mit thorakalem Druckgefühl, Dysp-
noe und Tremor. Gleichzeitig konnte bei der
bisher hypotonen Patientin ein plötzlicher
Blutdruckanstieg bis 200 mm Hg dokumen-
tiert werden.

Bei hochgradigem Verdacht auf einen Kat-
echolamin-produzierenden Tumor als Ur-
sache der Paroxysmen und des Takotsubo-
Syndroms wurde eine Computertomographie
(CT) des Abdomens durchgeführt, in der sich
eine inhomogene Raumforderung der recht-
en Nebenniere nachweisen liess. Die freien

Metanephrine im Plasma waren um mehr als
das 10-Fache des oberen Grenzwerts erhöht.
Wir diagnostizierten ein Phäochromozytom
der rechten Nebenniere und etablierten eine
Therapie mit einem Alphablocker (Phenoxy-
benzamin). Die durch das Takotsubo-Syn-
drom verursachte Herzinsuffizienz erholte
sich im Verlauf rasch, die LVEF lag am 4.
Hospitalisationstag bereits wieder im Norm-
bereich. Der Alphablocker Phenoxybenza-
min wurde von initial 10 mg pro Tag sukzes-
sive bis auf 60 mg pro Tag aufdosiert. Zwei
Monate nach der Erstdiagnose wurde das
Phäochromozytom mittels laparoskopischer
Adrenalektomie rechts entfernt (Abb. 2).

Diskussion
Das Takotsubo-Syndrom ist eine akute Kar-
diopathie mit den in Tabelle 1 dargestellten
Diagnosekriterien.

Die wichtigste Differentialdiagnose ist das
akute Koronarsyndrom. Da die klinische
Präsentation nahezu identisch ist, ist zur Un-
terscheidung eine Koronarangiographie mit
Ventrikulographie nötig [1]. Ein seltener
Auslöser des Takotsubo-Syndroms ist das
Phäochromozytom, das mit einer Inzidenz
von ungefähr 0,6 Fällen pro 100 000 Person-

enjahren auftritt [3]. Bei bis zu 40% der Be-
troffenen findet sich eine genetische Muta-
tion als Ursache für das Phäochromozytom,
sodass bei allen Personen mit dieser Diag-
nose eine genetische Testung auf
krankheitsverursachende Mutationen erfol-
gen soll [3].

Das klinische Bild des Phäochromozytoms
weist eine hohe Variabilität hinsichtlich des
Schweregrads und der Symptomatik auf,
wodurch die Diagnosestellung erschwert und
häufig verzögert wird. Die Diagnosestellung
im Zuge der klassischen Symptomatik von
paroxysmaler Hypertonie, Kopfschmerzen,
Schwitzen und Palpitationen wie im
beschriebenen Fall ist selten. Über 60% der
Phäochromozytome werden heutzutage auf-
grund des computertomographischen Nach-
weises eines Inzidentaloms oder im Rahmen
eines Screenings von hereditären Syndromen
wie dem Von-Hippel-Lindau-Syndrom oder
der Neurofibromatose Typ 1 entdeckt [3, 4].
In Tabelle 2 sind die wichtigsten Schritte der
Diagnostik des Phäochromozytoms zusam-
mengefasst.

Eine zeitnahe Diagnosestellung ist anzus-
treben, da ein Phäochromozytom unbehan-
delt ein hohes kardiovaskuläres Risiko
darstellt. Kommt es zur Ausbildung eines
Takotsubo-Syndroms, erleiden ⅔ der Betrof-
fenen Komplikationen wie Thromboem-
bolien oder Arrhythmien bis hin zum kar-
diogenen Schock [2]. Zudem besteht beim
Phäochromozytom ein Metastasierungspo-
tential [3].

Die Therapie der Wahl beim nicht metas-
tasierten Phäochromozytom stellt die la-
paroskopische Adrenalektomie dar. Präoper-
ativ wird das Auftitrieren von
Alpha-Rezeptorblockern über mindestens
7–14 Tage empfohlen, um intraoperative kar-
diovaskuläre Komplikationen wie hyperten-
sive Krisen oder Arrhythmien zu vermeiden.
Hiermit konnte die intraoperative Mortalität
von 40% auf unter 3% gesenkt werden [3].
Notfallmässige Adrenalektomien bei thera-

Abbildung 1:Abbildung 1: Ventrikulographie mit Akinesie der
basalen Manschette. Darstellung des Herzes in
der Diastole (AA) und in der Systole (BB). Hierbei ist
zu erkennen, dass sich die Herzspitze in der Sys-
tole stärker kontrahiert als die Herzbasis.
© Herzzentrum LUKS, Luzern, mit freundlicher Genehmigung

Abbildung 2:Abbildung 2: AA) Computertomogramm des Ab-
domens, Axialschnitt. Pfeile: Phäochromozytom
der rechten Nebenniere. BB) Intraoperative
Darstellung während der laparoskopischen
Adrenalektomie.
AA) © Radiologie und Nuklearmedizin, LUKS, Luzern, mit freundlicher
Genehmigung
BB) © Allgemein- und Viszeralchirurgie, LUKS, Luzern, mit freundlich-
er Genehmigung
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pierefraktären, lebensbedrohlichen Symp-
tomen wie anhaltender Kreislaufinstabilität
sind im Rahmen von «Case Reports»
beschrieben worden, hierzu existieren bisher
wenige Daten [5]. Eine Betablocker-Therapie
ohne vorangehende Alpha-Rezeptor-Block-
ade ist kontraindiziert: durch die ungehin-
derte alpha-adrenerge Aktivierung (bei
fehlender beta-2-mimetischer Vasodilata-
tion) kann dies zu hypertensiven Krisen mit
konsekutivem «low-output failure» führen.

Postoperativ sollten nach 2–6 Wochen die
Metanephrine im Plasma gemessen werden.
Sind diese normwertig, wird von einer kom-
pletten Resektion des Tumors ausgegangen.
Aufgrund der Möglichkeit eines Rezidivs
sollten danach jährlich Symptome, Blutdruck
und Metanephrine nachkontrolliert werden.
Nach kompletter Resektion eines Phäochro-
mozytoms ist die Prognose günstig, die
Rezidivrate wurde mit 1 pro 100 Patienten-
jahre angegeben. Bei syndromalen oder
hereditären Phäochromozytomen ist diese
doppelt so hoch [3].

Zusammenfassend ist das Phäochromozy-
tom zwar selten, kann jedoch mit schweren
kardiovaskulären Komplikationen einherge-
hen. Eine interdisziplinäre Betreuung durch
ein Team aus Vertretern und Vertreterinnen
der Endokrinologie, Chirurgie, Anästhesie
und Intensivmedizin ist – vor allem im Hin-
blick auf eine geplante operative Versorgung
– entscheidend, um eine optimale Betreuung
zu gewährleisten.

Das Wichtigste für die
Praxis

• Das Takotsubo-Syndrom ist eine akute
Kardiopathie, die sich klinisch wie ein
akutes Koronarsyndrom präsentiert, je-
doch am ehesten durch einen Kate-
cholaminexzess verursacht wird [1].

• Selten ist ein Phäochromozytom der
Auslöser eines Takotsubo-Syndroms.
In dieser Situation besteht ein hohes
Komplikationsrisiko [2].

• Die Gabe von Betablockern ohne vor-
angehende Alpha-Blockade ist bei der
Behandlung des Phäochromozytoms
kontraindiziert [3].

• Im Fall eines nicht metastasierten
Phäochromozytoms der Nebenniere
besteht die Therapie in der Gabe eines
Alphablockers für mindestens 7–14
Tage, gefolgt von einer laparoskopis-
chen Adrenalektomie [3].
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