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Das Herz im Katecholaminsturm

Stefanie Kiing?, dipl. Arztin; Dr. med. Ramona Diiggelin®; Dr. med. Thomas Arnold®; Prof. Dr. med. Christoph Henzen®®
Luzerner Kantonsspital (LUKS), Luzern: @ Allgemeine Innere Medizin; b Klinik fiir Angsthesie; © Klinik fir Endokrinologie

Hintergrund

Das Takotsubo-Syndrom - der Name geht auf
das japanische Wort fiir Oktopusfalle zuriick
und beschreibt die typische Form des linken
Ventrikels am Ende der Systole - ist eine
akute, meist reversible Funktionsstérung des
Myokards [1]. Zur Prisentation gehoren Tho-
raxschmerzen, infarkttypische Verdnderun-
gen im Elektrokardiogramm (EKG), erhohte
Herzbiomarker und regionale Wandbewe-
gungsstorungen 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
Ausschiittung von Katecholaminen [1].

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

eines  akuten
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Ein seltener Ausloser eines Takotsubo-Syn-
droms ist der Katecholaminsturm, der im
Rahmen eines Phiochromozytoms 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 {iber den Fall eines durch ein
Phdochromozytom ausgelosten Takotsubo-
Syndroms.

Fallbericht

Anamnese

Eine sportliche Frau Anfang 50 verspiirte auf
einer Skitour plotzlich starke retrosternale
Schmerzen und Dyspnoe, was zur not-
fallmassigen Spitaleinweisung fithrte. Die Pa-
tientin berichtete, dass sie seit drei Jahren an
plotzlichen Episoden von Herzpochen und
Schwiche leide, die 10-60 Minuten andauern
und zunehmend héufiger auftreten wiirden.

Im Verlauf der Jahre seien die Episoden in-
tensiver geworden und Symptome wie Blésse,
thorakales  Druckgefithl, starke Kopf-
schmerzen und Ubelkeit dazugekommen.
Wihrend sie normalerweise mit einem sys-
tolischen Blutdruck von 105-110 mm Hg
eher hypoton sei, habe sie wihrend dieser
Episoden systolische Blutdruckwerte >200
mm Hg gemessen.

Eine kardiologische Abklirung mittels
Echokardiographie, Holter-Elektrokardiogra-
phie und Fahrradergometrie zwei Jahre zuvor
sei unauffillig gewesen. Kardiovaskuldre
Risikofaktoren waren nicht vorhanden. Auss-
er einem homoopathischen Praparat mit dem
pflanzlichen Wirkstoff Strophantin und Vi-
taminpraparaten nahm die Patientin keine
regelmissige Medikation ein. Vorerkrankun-
gen bestanden im Sinne einer Gerin-
nungsstorung (Heterozygote Faktor-V-Lei-
den-Mutation, Hyperhomocysteindmie,
Von-Willebrand-Syndrom 1) und eines drei
Wochen zuvor diagnostizierten, ausgeheilten
COVID-19. Traumatisierende Erlebnisse
oder sonstige ausserordentliche Stressoren
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wahrend der letzten Monate wurden von der
Patientin verneint.

Status

Die Patientin war auf dem Notfall hypoton
(76/53 mm Hg), normokard (Puls 91/min),
normoxdm und afebril. Kardial waren rhyth-
mische Herzténe ohne pathologische
Herzgerdusche auskultierbar. Die Halsvenen-
filllung war unauffillig, periphere Odeme be-
standen nicht. Die Lunge war symmetrisch
beliiftet mit allseits vesikuldrem
Atemgeriusch. Der restliche Status war nor-
mal.

Befunde

Das EKG zeigte einen normokarden Sinus-
rhythmus ohne Repolarisationsstorungen.
Die kardialen Biomarker waren méssig er-
hoht und zeigten eine ansteigende Dynamik.
Die transthorakale Echokardiographie ergab
eine mittelschwer eingeschrinkte linksven-
trikuldre 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).

Abbildung 1: Ventrikulographie mit Akinesie der
basalen Manschette. Darstellung des Herzes in
der Diastole (A) und in der Systole (B). Hierbei ist
zu erkennen, dass sich die Herzspitze in der Sys-

tole starker kontrahiert als die Herzbasis.
© Herzzentrum LUKS, Luzern, mit freundlicher Genehmigung

Verlauf und Diagnose
Wiahrend der ersten Nacht
Uberwachungsstation kam es zu einer
Episode mit thorakalem Druckgefiihl, Dysp-
noe und Tremor. Gleichzeitig konnte bei der
bisher hypotonen Patientin ein plotzlicher
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 durchgefiihrt, in der sich
eine inhomogene Raumforderung der recht-
en Nebenniere nachweisen liess. Die freien

auf der
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Metanephrine im Plasma waren um mehr als
das 10-Fache des oberen Grenzwerts erhoht.
Wir diagnostizierten ein Phidochromozytom
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
Phaochromozytom mittels laparoskopischer
Adrenalektomie rechts entfernt (Abb. 2).
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Abbildung 2: A) Computertomogramm des Ab-
domens, Axialschnitt. Pfeile: Phdochromozytom
der rechten Nebenniere. B) Intraoperative
Darstellung wahrend der laparoskopischen

Adrenalektomie.

A) © Radiologie und Nuklearmedizin, LUKS, Luzern, mit freundlicher
Genehmigung

B) © Allgemein- und Viszeralchirurgie, LUKS, Luzern, mit freundlich-
er Genehmigung

Diskussion

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

1. Es besteht eine transiente linksventrikulare Dysfunktion mit apikalem «Ballooning» oder midventrikularer,
basaler oder fokaler Wandbewegungsstérung. Der rechte Ventrikel kann mitbetroffen sein. Die regionale
Grung i ien d dial sse, jedoch
begrenzt

kann selten die
sein

f das Territorium Inen epikardialen Gef?

2. Ein emotionaler, physischer oder kombinierter Trigger kann einem Takotsubo-Syndrom vorangehen. Ein
solcher muss jedoch nicht zwingend vorliegen.

3. @B. hiaganfall
Phéochromozytom kénnen Trigger eines Takotsubo-Syndroms sein.

4. Neue EKG-Veréinderungen sind Ublicherweise vorhanden (ST-Hebung, ST-Senkung, T-Wellen-Negativie-
rung, QTc-Verléngerung); jedoch kinnen diese in seltenen Fallen auch fehlen.

5. Die Herzbiomarker (Troponin und CK) sind in den meisten Fallen moderat erhoht. BNP ist héufig stark
erhoht.

6. koronare. istkein

fiir ein Takotsubo-Syndrom.
7. Eine infektidse Myokarditis darf nicht vorliegen.

8. Es sind vorwiegend postmenopausale Frauen betroffen.

'BNP: B-Typ natriuretisches Peptid; CK: Kreatinkinase; EKG: Elekirokardiogramm.

Angepasst und Gbersetzt aus [1}: Ghadi JR, Wittstein IS, Prasad A, Sharkey S, Dote K, Akashi YJ, et al. International Expert Con-
sensus Document on Takotsubo Syndrome (Part I: Clnical characteristcs, diagnostic crteria, and pathophysiology. Eur Heart J
2018:39(2212032-46. doi.ora/ 10.1093/euthearti/shvO76.

Die wichtigste Differentialdiagnose ist das
akute Koronarsyndrom. Da die klinische
Présentation nahezu identisch ist, ist zur Un-
terscheidung eine Koronarangiographie mit
Ventrikulographie nétig [1]. Ein seltener
Ausloser des Takotsubo-Syndroms ist das
Phdochromozytom, das mit einer Inzidenz
von ungefihr 0,6 Fillen pro 100 000 Person-

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

Das klinische Bild des Phidochromozytoms
weist eine hohe Variabilitit hinsichtlich des
Schweregrads und der Symptomatik auf,
wodurch die Diagnosestellung erschwert und
hiufig verzogert wird. Die Diagnosestellung
im Zuge der klassischen Symptomatik von
paroxysmaler Hypertonie, Kopfschmerzen,
Schwitzen wund Palpitationen wie im
beschriebenen Fall ist selten. Uber 60% der
Phidochromozytome werden heutzutage auf-
grund des computertomographischen Nach-
weises eines Inzidentaloms oder im Rahmen
eines Screenings von hereditiren 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 Phiochromozytoms zusam-
mengefasst.

eine

N inzidentalom mit einer Dichte >10 HU

« Trager einer krankheitsverursachenden Genmutation

« Kardiovaskulére Ereignisse (inklusive Takotsubo-Syndrom) mit Sympto-
men, die au ein Phéochromozytom hindeuten

« Auftreten eines Diabetes mellitus Typ 2 bei einem BMI <25 kg/m?

Biochemie

Empfohlene Tests Aufgrund der Testgenauigkeit und unkomplizierteren Praanalytik wird heute
d

lasma oder im

e
Urin empfohlen.

Praanalytik Bei im Plasma:
mindestens 8- bis 12-stindigen Fastenperiode und nach mindestens 20
Minuten im Liegen. Trizyklische Antidepressiva, MAO-Hemmer, Adrenalin,
Phenylephrin, Levodopa, Kokain, Amphetamine kénnen zu falsch hohen
Werten fiihren (Liste nicht abschiiessend).

Test-Performance Plasma- und Urintestung vergleichbar. Spezifitat 94%, negativer prédikti-
%

ver Wert >99!

Bildgebung

CT/MRT Nach i il der Tumor
bildgeberisch lokalisiert werden. Initiale Abklrung mittels Kontrastmittel-
CT/-MRT des Abdomens. Falls dort kein Tumor nachweisbar ist, kann ein
Paragangliom mittels MRT der Schadelbasis, des Halses, des Thorax und
des Beckens gesucht werden.

Szintigraphie/PET-CT Bei erhohtem Risiko fiir eine Metastasierung (grosser Primarius, extraadre-

Eine zeitnahe Diagnosestellung ist anzus-
treben, da ein Phdochromozytom unbehan-
delt ein hohes Risiko
darstellt. Kommt es zur Ausbildung eines

kardiovaskuldres

Takotsubo-Syndroms, erleiden % der Betrof-
fenen Komplikationen wie Thromboem-
bolien oder Arrhythmien bis hin zum kar-
diogenen Schock [2]. Zudem besteht beim
Phidochromozytom ein Metastasierungspo-
tential [3].

Die Therapie der Wahl beim nicht metas-
tasierten Phidochromozytom stellt die la-
paroskopische Adrenalektomie dar. Praoper-
ativ.  wird  das  Auftitrieren  von
Alpha-Rezeptorblockern iiber mindestens
7-14 Tage empfohlen, um intraoperative kar-
diovaskuldre Komplikationen wie hyperten-
sive Krisen oder Arrhythmien zu vermeiden.
Hiermit konnte die intraoperative Mortalitt
von 40% auf unter 3% gesenkt werden [3].
Notfallmassige Adrenalektomien bei thera-
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pierefraktiren, lebensbedrohlichen Symp-
tomen wie anhaltender Kreislaufinstabilitét
«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» fithren.

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 Moglichkeit eines Rezidivs
sollten danach jahrlich Symptome, Blutdruck
und Metanephrine nachkontrolliert werden.
Nach kompletter Resektion eines Phidochro-
mozytoms ist die Prognose giinstig, die
Rezidivrate wurde mit 1 pro 100 Patienten-
jahre angegeben. Bei syndromalen oder
hereditiren Phdochromozytomen ist diese
doppelt so hoch [3].

Zusammenfassend ist das Phiochromozy-
tom zwar selten, kann jedoch mit schweren
kardiovaskulidren Komplikationen einherge-
hen. Eine interdisziplinire Betreuung durch
ein Team aus Vertretern und Vertreterinnen
der Endokrinologie, Chirurgie, Anésthesie
und Intensivmedizin ist - vor allem im Hin-
blick auf eine geplante operative Versorgung
— entscheidend, um eine optimale Betreuung
zu gewahrleisten.

sind im Rahmen von

Published online first.

Das Wichtigste fir die
Praxis

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

e Selten ist ein Phdochromozytom der
Ausloser 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 Phaochromozytoms
kontraindiziert [3].

e Im Fall eines nicht metastasierten
Phdochromozytoms der
besteht die Therapie in der Gabe eines
Alphablockers fiir mindestens 7-14
Tage, gefolgt von einer laparoskopis-
chen Adrenalektomie [3].
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