DAS INTERESSANTE EKG

EKG bel einem Kleinkind:

gefahrlich?

Fallbeschreibung:

Dr. med. Dr. phil. Argelia Medeiros Domingo,
Prof. Dr. med. Hildegard Tanner, Bern

Ein 21 Monate altes Madchen wurde aufgrund asymptomatischer Bradykardien von 60/min zugewiesen. Die klinische Vorgeschichte

war bemerkenswert fiir fotale Bradykardien in der 24. Schwangerschaftswoche sowie einen Ventrikelseptumdefekt, welcher sich im

Alter von 6 Monaten spontan verschloss.

Die erweiterte Familienanamnese ergab 2 vorzeitige, unerwartete und p

l6tzliche Todesfélle bei Grosstanten miitterlicherseits (plotzli-

cher Herztod mit 35 Jahren bei der Geburt von Zwillingen sowie mit 8 Jahren wihrend korperlicher Belastung).

Wie interpretieren Sie das folgende 12-Kanal-EKG (Schreibgeschwindigkeit von 25 mm/s)?
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Es liegt ein sehr langes QTc Intervall von 712 ms vor, sowie ein AV Block I1° mit 2:1 Uberleitung. Zudem besteht eine sehr lange isoelektrische

ST Strecke, welche oft mit Mutationen des kardialen Natriumkanals assoziiert
bei langem QT Syndrom (LQTS).
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ist. Der AV Block I1° war intermittierend. Dies ist ebenfalls haufig
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DAS INTERESSANTE EKG

Ein Holter EKG zeigte Folgendes:

1

Die Aufzeichnung zeigt einen T-Wellen Alternans wahrend 1:1 Uberleitung und massiv ver-
langertem QTc Intervall von 700 ms.
Die genetische Analyse ergab eine Mutation, welche den Natriumkanal betraf.

Kommentar

Langes QT Syndrom (LQTS) ist eine ursichlich genetische Herz-
erkrankung, bei der das verlangerte QTc (QTc= QT/\/ RR) Intervall
im EKG pathognomonisch ist. Betroffene Patienten erleiden wie-
derholte Synkopen, Krampfanfille oder einen plotzlichen Herztod.
Sobald das QTC iiber 480ms betragt, ist es als verlangert anzuse-
hen (1) und eine weitere Abkldrung ist indiziert. Die Pravalenz die-
ser Erkrankung in der Bevolkerung betrdgt 1:2000. LQTS wird
normalerweise autosomal dominant vererbt. Betroffene Fami-
lien zeigen oft eine variable Penetranz (klinischer Schweregrad der
Erkrankung). Patienten mit einer LQTS Mutation konnen lebens-
lang asymptomatisch bleiben oder im frithen Lebensalter symp-
tomatisch werden. Oftmals ist jedoch die Erstprisentation ein
plotzlicher Herztod. Die Faktoren, welche den Schweregrad der
Erkrankung beeinflussen, sind noch wenig erforscht. Es ist aber
bekannt, dass es darauf ankommt, welches Gen betroffen ist und
sogar an welcher Stelle der Nukleotidsequenz die Mutation liegt.
Drei Ionenkanile und deren assoziierte Proteine spielen eine Rolle
beim LQTS: IKS, IKR und INa. Die ersten beiden sind die aktiven
Kaliumkanile in der entscheidenden dritten Phase des Aktions-
potentials der kardialen Zellen. Der dritte ist ein Natriumkanal,
welcher die Phase 0 des Aktionspotentials einleitet. Mutationen
des Natriumkanals konnen bereits frith im Leben Symptome ver-
ursachen. Das QTc Intervall dieser Patienten ist tiblicherweise ext-
rem verldngert (>500ms), und es findet sich ein AV Block II° mit
2:1 Uberleitung, wie in unserem Fall. Interessanterweise ist beim
LQTS nicht eine Dysfunktion des AV Knotens Ursache der Blockie-
rung, sondern die aussergewohnlich verspétete ventrikuldre Repo-

info@herz+gefdss _06_2015

larisation. Diese paroxysmale Bradykardie ist auffillig wihrend der
Schwangerschaft und kann schlussendlich zu hydrops fetalis oder
Herzinsufhizienz in utero fithren.

Patienten mit LQTS sollten mit Betablockern behandelt wer-
den. Falls Beschwerden trotz optimaler medikamentéser Behand-
lung persistieren, ist ein implantierbarer Kardioverter-Defibrillator
(ICD) indiziert. In ausgewihlten Fillen kann eine linksseitige kar-
diale Sympathektomie notwendig werden. Dies ist der Fall, wenn
der Patient die Betablockade nicht toleriert oder rezidivierende
Schockabgaben durch den ICD erfihrt.

Der vorliegende Fall wurde zundchst mit Betablockern und
einem DDD-Schrittmacher behandelt. Die Patientin war asymp-
tomatisch, jedoch weiterhin mit einer QTc-Zeit von iiber 500 ms.
Aufgrund des weiterhin erhoéhten Risikos fiir einen plétzlichen
Herztod wurde daher im Alter von 5 Jahren ein ICD implantiert.
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