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Zusammenfassung

Summary

In den letzten Jahren entwickelte sich zunehmendes Interesse an den Ur-
sachen des plotzlichen Herztodes bei jungen Leistungssportlern. Als Fol-
ge davon wurden die kardiovaskuldren Erkrankungen, die diesem selte-
nen, aber tragischen Ereignis zugrunde liegen konnen, Gegenstand vie-
ler pathologischer Untersuchungen in den USA und Europa, was bis
heute zu einem hohen MaB an Aufkldrung gefiihrt hat. Ganz verschie-
dene kardiale Erkrankungen wurden als mogliche Ursache des plotzli-
chen Herztodes beim Sportler genannt. Dabei stellten sich die hypertro-
phe Kardiomyopathie (HCM), kongenitale Anomalien der Koronararte-
rien und (zumindest in Italien) die arrhythmogene rechtsventrikulére
Kardiomyopathie (ARVC) als haufigste Ursache heraus. Verschiedene
andere Erkrankungen wie Myokarditis, rupturiertes Aortenaneurysma
(im Zusammenhang mit einem Marfansyndrom), dilatative Kardiomyo-
pathie, Mitralklappenprolaps und Uberleitungstérungen wie das WPW-
Syndrom oder das lange QT-Syndrom (LQTS) treten seltener auf. Des-
halb hat das Wissen um die pathologischen Grundlagen des plotzlichen
Herztodes auch die Frage der kardialen Vorsorgeuntersuchung des
Sportlers stimuliert. Momentan herrscht noch Unsicherheit iiber die ge-
eignete Untersuchungsstrategie und es wird immer wieder diskutiert
iiber das Kosten/Nutzen-Verhiltnis, die Praktikabilitit und Sensitivitiat
der diagnostischen Testverfahren, genauso wie iiber juristische Auswir-
kungen. In dieser Ubersicht sind die pathologischen Grundlagen und kli-
nischen Erscheinungsbilder der wesentlichen Erkrankungen, die ur-
séchlich fiir den plotzlichen Herztod sein konnen, dargestellt. Besonde-
res Augenmerk wurde auf Abnormalititen im EKG und in der
Echokardiographie gelegt, die den Verdacht oder sogar die Identifikati-
on dieser potentiell letalen Faktoren im Rahmen einer Vorsorgeuntersu-
chung erméglichen.

Schliisselworter: plotzlicher Herztod, Sportler, kardiale Vorsorgeunter-
suchung

Der plétzliche Tod von Sportlern ist ein seltenes Ereignis. Ob-
wohl die Zahl der Todesfélle im Sport nicht genau angege-
ben werden kann, liegt doch das Risiko fiir junge Sportler
(Highschool und College) in den USA schitzungsweise bei
1:200000 und ist fiir Ménner héher als fiir Frauen (32,50). In
Anbetracht einer derart niedrigen Zahl ist das Medieninter-
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Over the past several years, a great interest has heightened regarding the
causes of sudden and unexpected death in young competitive athletes.
As a consequence, the underlying cardiovascular diseases responsible
for these rare, but devastating events have been the subject of patholo-
gic investigations in US and Europe, and a large measure of clarificati-
on has resulted. A variety of cardiac diseases have been recognized to
cause athletic field deaths, with hypertrophic cardiomyopathy (HCM),
congenital coronary artery anomalies (CCAA) and (at least in Italy) ar-
rhytmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC) representing the
most common lesions. Several other diseases occur less frequently, in-
cluding myocarditis, ruptured aortic aneurysm (in the context of Mar-
fan syndrome), dilated cardiomyopathy, mitral valve prolapse and elec-
trical disorders, such as Wolff-Parkinson-White (WPW) and long QT
syndrome (LQTS).

Recognition of the pathologic conditions responsible for sudden deaths
has also stimulated an intense interest in preparticipation cardiovascu-
lar screening of competitive athletes. At moment, there is uncertainty
regarding the most appropriate strategy for screening, and a debate is
open regarding the cost/efficacy, the feasibility and sensitivity of dia-
gnostic testing, as well as the legal implications that are consequence of
this decision.

In this review are considered the pathologic features and clinical pre-
sentation of the most common diseases responsible for sudden death in
competitive athletes. A particular attention has been paid to the abnor-
malities found at the 12-lead ECG and echocardiography, that may raise
suspicion and eventually lead to identification of these potentially lethal
conditions in the setting of preparticipation screening.

Key words: sudden cardiac death, athletes, preparticipation cardiovas-
cular screening

esse am Herztod des Sportlers, als soziales Gesundheitspro-
blem betrachtet, vielleicht unverhiltnismaBig hoch. Aller-
dings ist der plotzliche Herztod beim Sportler immer ein be-
sonders tragisches und emotionales Ereignis, das Alarm so-
wohl in der breiten Offentlichkeit als auch in der
medizinischen Welt auslost, weil man das Gefiihl hat, dass
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Sportler den gesiindesten Teil unserer Gesellschaft darstellen.
Besonders hochgespielt wird das Problem bei bekannten
Sportlern. Zudem reift der plotzliche Tod eines Sportlers ei-
ne Vielzahl von ethischen und klinischen Fragen auf, u.a. das
Erkennen der Ursachen und die Praktikabilitdt und Wirk-
samkeit kardialer Vorsorgeuntersuchungen, um eine derarti-
ge Katastrophe zu verhindern.

Ursachen des plotzlichen Herztodes
beim Sportler

Es gibt eine Vielzahl kardiovaskulidrer Abnormitéten, die fiir
den plétzlichen Herztod beim Sportler verantwortlich sein
konnen (2, 6, 10, 12, 28, 29, 48, 49, 52). Die exakte Priva-
lenz der einzelnen kardiovaskuldren Erkrankungen variiert
dabei in den vorliegenden Studien in Abhdngigkeit vom Pa-
tientenkollektiv und den Untersuchungsmethoden. Aber
auch mit diesen Einschrdnkungen konnte gezeigt werden,
dass die zugrundeliegenden Erkrankungen mit dem Alter va-
riieren.

Bei jungen Sportlern (< 35 Jahre) wurde ein breites Spek-
trum an kongenitalen oder erworbenen Herzschidden als Ur-
sache des plotzlichen Herztodes beschrieben (Tab. 1). Haupt-
ursache ist die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM), die fiir
mehr als 1/3 der Fille verantwortlich ist (2, 28); dieses Ver-
héltnis wiirde noch weiter ansteigen, wenn Athleten mit ei-
ner ungeklirten idiopathischen linksventrikuldren Hypertro-
phie (ohne eindeutiges Erscheinungsbild einer HCM) als eine
mogliche Variante dieser Erkrankung einbezogen wiirden
(28). Die zweithdufigste Todesursache sind kongenitale An-
omalien der Koronararterien (CCAA) mit meist ungewo6hnli-

Tabelle 1: Ursachen des plotzlichen Herztodes bei jungen Sportlern (nach

10, 11, 27, 28)
Kardiale Erkrankungen US-Studien Italienische Studien
Hypertrophe Kardiomyopathie 36% 2%
Kongenitale Anomalien der
Koronararterien 19% 12%
Friihe atherosklerotische
Erkrankungen der Koronararterie 2% 18%
arrhythmogene rechtsventrikuldre
Kardiomyopathie 3% 23%
Myokarditis 3% 6%
Dilatative Kardiomyopathie 3% 2%
Rupturiertes Aortenaneurysma 5% 2%
Mitralklappenprolaps 2% 10%
Long QT-Syndrom 0,5% ?

chem Abgang der linken Hauptkoronararterie aus dem rech-
ten (vorderen) sinus valsalvae (6). Eine arrhythmogene
rechtsventrikuldre Kardiomyopathie (ARVC) ist verantwort-
lich fiir eine zunehmende Zahl an pldtzlichen Todesféllen bei
jungen Sportlern (10,12,48). Dem seltenen Vorkommen einer
ARVC in Studien aus den USA stehen italienische Studien
gegeniiber, in denen sich die ARVC als haufigste Ursache des
plotzlichen Todes bei jungen Wettkampfsportlern erwies (ca.
25%). Zusammengefasst sind HCM und CCAA (bzw. in Itali-
en ARVC und CCAA) fiir 2/3 der plétzlichen Todesfille bei
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jungen Sportlern verantwortlich. Einige andere Erkrankun-
gen treten deutlich seltener auf wie ein rupturiertes Aorten-
aneurysma (meist im Zusammenhang mit einem Marfan-
Syndrom), die idiopathische dilatative Kardiomyopathie,
Aortenklappenstenose, Mitralklappenprolaps, Myokarditis,
WPW-Syndrom und das lange QT-Syndrom.

Bei erwachsenen oder Seniorensportlern (> 35 Jahre) ist
die hdufigste Ursache des plotzlichen Herztodes eine isché-
mische Herzerkrankung (9, 49, 52). Pathologische Studien
beschreiben atherosklerotische Verianderungen (> 75% der
Querschnittsflidche) bei 2 oder 3 der epikardialen Koronarar-
terien; weniger haufig wurde eine kritische Lision in einer
Arterie (meist der ramus interventricularis anterior ) als To-
desursache aufgezeigt.

Dass korperlicher Belastung moglicherweise eine Trigger-
funktion bei der Auslésung des plotzlichen Herztodes aus-
tibt, wird von verschiedenen Uberlegungen gestiitzt. Die
Mehrzahl der Athleten (bis zu 90%) kollabiert wihrend oder
unmittelbar nach dem Training oder im Zusammenhang mit
einer Sportveranstaltung, wihrend nur eine kleine Minder-
heit in Korperruhe (inklusive Schlaf) oder wihrend leichter
korperlicher Aktivitit ohne Bezug zum Sport verstirbt (28).

Hinzu kommt, dass der Zeitpunkt fiir den Eintritt eines
plotzlichen Herztodes bei jungen Sportlern zwischen 15.00
und 21.00 Uhr liegt, was der hauptsédchlichen Zeit fiir Trai-
ning oder Wettkampf entspricht, wdhrend Nichtsportler
hauptsichlich in den Morgenstunden (7.00 -13.00 Uhr) an
einer HCM versterben (24). Auch sind kardiale Todesfélle am
héufigsten von August bis Januar, d.h. der Zeitspanne, die in
den USA der Saison fiir Football und Basketball entspricht.

Die Identifikation derartiger pathologischer Ursachen fiir
den plotzlichen Herztod ist die Basis fiir eine Wettkampf-
sperre entsprechender Athleten, um das Risiko gefahrlicher
Ereignisse zu minimieren oder sogar zu vermeiden (25). Da-
her besteht zunehmendes Interesse an kardialen Vorsorge-
untersuchungen im Sport, um gefihrdete Athleten heraus-
zufiltern. Dabei wird immer wieder zu diskutieren sein tiber
das Kosten/Nutzen-Verhiltnis verschiedener diagnostischer
Techniken (29). In diesem Zusammenhang sollen die aktuel-
len diagnostischen Methoden in der kardialen Vorsorgeun-
tersuchung und ihre Wahrscheinlichkeit, Risikofaktoren des
plotzlichen Herztodes aufzudecken, vorgestellt werden.

Hypertrophe Kardiomyopathie (HCM)

Die HCM ist eine primére kardiale Erkrankung mit einem
morphologischen Erscheinungsbild, das durch einen hyper-
trophierten nicht dilatierten linken Ventrikel gekennzeichnet
ist. Dabei fehlt eine kardiale oder systemische Erkrankung,
die in der Lage wire, eine linksventrikuldre Hypertrophie
dieser GroBenordnung auszuldsen (39). Das Auftreten dieser
Erkrankung innerhalb der normalen Bevoélkerung wird auf
0,2% geschétzt.

Momentan stellt die Echokardiographie die wirksamste
Untersuchungsmethode dar, um die fiir diese Erkrankung ty-
pischen morphologischen Verdnderungen aufzudecken
(15,30) und diese von der physiologischen Linksherzver-
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groBerung als Folge sportlichen Trainings (,Sportherz“) ab-
zugrenzen (26,35). Zu den morphologischen Charakteristika
der HCM gehoéren
e Zunahme der Wanddicke (von 13-15 mm auf mehr als 30
mm, bis zu 60 mm) mit einer asymmetrischen Verteilung
der Hypertrophie. Theoretisch kdnnen alle Herzteile be-
troffen sein, pradominante Region ist allerdings das vor-
dere Kammerseptum. Ungefdhr 30% der Patienten zeigen
lediglich eine lokale Wanddickenzunahme, begrenzt auf
ein Segment des linken Ventrikels mit einem scharfen
Ubergang zu den anliegenden Segmenten.
¢ Das Innenvolumen des linken Ventrikels ist in der Regel
normal oder sogar reduziert und zeigt eine abnormale
Form. Die diastolische Fiillung, untersucht mit Hilfe der
Doppler-Echokardiographie, ist pathologisch bei {iber 80%
dieser Patienten (18).
Zur Ausbildung der Hypertrophie kommt es in der Jugend,
zur Zeit der Entwicklung von KérpergroBe und -reife. Daher
wird bei jungen Individuen mit einer positiven Famili-
enanamnese eine regelméfBige echokardiographische Kon-
trolle empfohlen bis entweder ein positiver Befund auftritt
oder aber das Alter von 18 Jahren erreicht wird (30). Wenn
es bis zum Wachstumsabschluss zu keiner Hypertrophie ge-
kommen ist, ist es unwahrscheinlich, dass sich diese noch
spater entwickelt.

Als einfaches diagnostisches Verfahren bei Verdacht auf
eine HCM gilt das EKG, da es bei mehr als 90% der Patien-
ten mit dieser Erkrankung pathologisch ausfillt (u.a. deut-
lich erh6hte R- oder S-Zacke, abnormale Q-Welle, tiefe, ne-
gative T-Welle, Verlust der septalen Q-Welle oder eine Ab-
weichung des Hauptvektors nach links) (22). Obwohl die
Abnormitédten im EKG bei Patienten mit HCM nicht sehr spe-
zifisch sind und dhnliche Verdnderungen auch bei hochtrai-
nierten Sportlern ohne kardiale Erkrankung auftreten kon-
nen (38), scheinen die Ergebnisse von Vorsorgeuntersuchun-
gen bei italienischen Sportlern die diagnostische
Aussagefihigkeit des EKG in Bezug auf HCM zu erhérten
(12).

In den vergangenen Jahren wurde eine Vielzahl von Mu-
tationen bei Genen, die Proteine fiir kardiale Sarkomere en-
kodieren, aufgedeckt, die mit HCM einhergehen (44,45); vor
allem B-Myosin-Schwerketten auf Chromosom 14, kardiales
Troponin T auf Chromosom 15 und Myosin-bindendes Pro-
tein C auf Chromosom 11. Gendefekte dieser 3 Proteine er-
kldren ungefdhr 60% aller HCM. Tatséchlich wurden bis heu-
te ca. 85 Genotypen aufgedeckt, die mit HCM verbunden sind
und ein weites Spektrum an Phénotypen wurde als charak-
teristisch fiir diese Erkrankung beschrieben. Bei HCM, wie
auch bei anderen erblichen Herzerkrankungen, variiert der
Phénotyp nicht nur mit der Art der Mutation sondern auch
interindividuell bei Personen mit derselben genetischen Ver-
dnderung. Trotz allem konnte gezeigt werden, dass be-
stimmte Mutationen wie das kardiale Troponin T (das auch
in Abwesenheit einer linksventrikuldren Hypertrophie auf-
treten kann) und verschiedene Mutationen des B-Myosin-
Schwerketten-Gens mit einer ungiinstigen Prognose und
vorzeitigen plotzlichen Todesféllen verbunden sind (20).
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Die Erkenntnis, dass genetische Defekte verantwortlich
flir die familidre HCM sind, hat die Erwartung aufkommen
lassen, dass eine Genanalyse die klinische Unsicherheit bei
zweifelhafter Familienanamnese oder grenzwertigen EKG-
und Echokardiographiebefunden 16sen kénnte. Durch die ge-
netische Heterogenitét dieser Erkrankung und die umfang-
reichen, zeitaufwendigen und kostspieligen Techniken, die
fiir ein genetisches Screening notwendig wiren, kann die ge-
netische Diagnose der HCM allerdings momentan nur fiir
ausgewdihlte Famien aus Studiengriinden eingesetzt werden
und ist noch nicht routinemaBig fiir den klinischen Gebrauch
verwendbar (30).

Letztendlich ist die Zuordnung von jungen Sportlern hin-
sichtlich eines moglichen Risikos fiir den plotzlichen Herz-
tod immer ein schwieriges Unterfangen (45). Als mogliche
Risikofaktoren gelten plotzliche Todesfdlle in der Famili-
enanamnese, vorherige Episoden eines Herzstillstandes,
Synkopen, mehrfache Salven paroxysmaler ventrikuldrer
Tachykardien im Langzeit-EKG, eine massive linksventri-
kuldre Hypertrophie, ein abnormaler Blutdruckabfall
wihrend Belastung (bei Patienten < 40 Jahre), sowie ein
ungiinstiger Genotyp (z.B. Mutationen Arg403Glu,
Arg453Cys in der B-Myosin-Schwerkette oder kardiales Tro-
ponin T). Obwohl das Fehlen derartiger Verdnderungen mit
einer glinstigeren Prognose verbunden ist und eine klinische
Neubewertung nachsichziehen sollte, wird ein Verbot von
intensivem regelméBigem Training sowie von Wettkampfs-
port empfohlen (25), da intensive korperliche Betidtigung das
Auslosen eines plotzlichen Herztodes bei diesen Patienten
begiinstigen kann.

Kongenitale Anomalien der
Koronararterien (CCAA)

Kongenitale Anomalien der Koronararterien stellen die
zweithdufigste Ursache des plotzlichen Herztodes beim
Sportler dar und sind fiir 20% der Todesfélle beim jungen
Sportler verantwortlich (6, 46, 47).

Am héufigsten ist ein Abgang aus dem falschen Sinus,
d.h. der linken Koronararterie aus dem rechten vorderen Si-
nus oder der rechten aus dem linken Sinus mit einem proxi-
malen Verlauf zwischen Aorta und Truncus pulmonalis. Zu
weiteren Koronarschiden zédhlen eine vorzeitige Koronar-
sklerose oder myokardiale Briicken (d.h. der intramurale Ver-
lauf einer Koronararterie, meist des Ramus interventricularis
anterior) (10,12).

Die Pravalenz von CCAA bei einer groBen und unselek-
tierten Gruppe junger Menschen ist nicht ganz klar, aber si-
cher geringer als 0,2% (14) oder sogar als 0,1% (36). Fehler-
hafte Sinusabginge der Koronararterien werden allerdings
selten diagnostiziert oder vermutet, weil die Symptome rela-
tiv diskret sind und keine addquaten diagnostischen Metho-
den bestehen. Mogliche Warnsymptome wie Synkopen oder
seltener thorakale Missempfindungen und ein atypischer
Brustschmerz werden von weniger als 30% der Patienten be-
richtet (6,46,47). Dabei treten Symptome eher bei Patienten
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mit anomalem Verlauf der linken Koronararterie sowie im
Zusammenhang mit Belastung auf.

Die CCAA kann zu Lebzeiten mittels Echokardiographie
(38) diagnostiziert werden. Die Echokardiographie ermog-
licht bei jungen Menschen mit gutem akustischem Fenster
eine klare anatomische Darstellung des Ostiums und des
proximalen epikardialen Verlaufs der Koronararterien. So
konnten wir z.B. bei einer grofen nicht selektierten Popu-
lation von 1360 jungen Sportlern, die prospektiv echokar-
diographisch untersucht wurden, Ursprung und epikardia-
len Verlauf der linken Kranzschlagader in 97% darstellen
und den der rechten Koronararterie in 80% (36). Friihere
Untersuchungen bestitigen, dass eine CCAA bei jungen
Menschen im Zusammenhang mit klinischen Symptomen
oder einem abnormalen EKG zunéchst tiber eine transthor-
akale Echokardiographie aufgedeckt und anschlieBend
durch eine Koronarangiographie bestitigt werden kann
(23,54). Eine neuere prospektive Studie mit Routine-Echo-
kardiographie bei 2388 asymptomatischen Kindern und Ju-
gendlichen fiihrte zur Identifikation (und Behandlung) von
4 Personen mit einem Abgang der Koronararterien aus dem
falschen Sinus (14). Allerdings sollten diese Ergebnisse
nicht zu einem unangemessenen Enthusiasmus verleiten,
dass eine CCAA {iber eine Echokardiographie problemlos zu
erkennen sei. Bisherige Studien haben es unterlassen, die
Frage nach falsch negativen Ergebnisse zu stellen, Sensibi-
litdt und Spezifitdt der Echokardiographie in der Identifi-
kation einer CCAA miissen noch definiert werden. Wenn
der Ursprung der beiden Koronararterien nicht iiber die
transthorakale Echokardiographie dargestellt werden kann,
werden die transdsophageale Echokardiographie oder die
Magnetresonanztomographie (MRT) empfohlen. Sollte kei-
ne dieser Techniken Erfolg zeigen und dennoch ein starker
Verdacht auf CCAA bestehen, ist die Koronarangiographie
indiziert.

Im Gegensatz zur allgemeinen Erwartung sind die isché-
mischen Verdnderungen, die auf eine CCAA hinweisen konn-
ten, selten im Ruhe- oder Belastungs-EKG zu erkennen. Ak-
tuell berichten Basso et al., dass alle Ruhe- und Belastungs-
EKGs bei 12 Patienten mit CCAA im Normbereich lagen. Auch
ein Literaturriickblick auf die Ergebnisse von Belastungs-
EKGs bei 18 jungen Patienten (< 35 Jahre) zeigte, dass ischi-
mische Verdnderungen nur bei 4 Patienten (22%) auftraten,
darunter 2, die bereits klinische Symptome aufwiesen (1).

Das Fehlen von EKG-Verdnderungen, die mit der beste-
henden Ischdmie einher gehen sollten, ist nicht ganz erklér-
lich. Patienten mit CCAA, die plotzlich wihrend einer Bela-
stung versterben, haben schon oft in ihrem Leben &hnliche
oder sogar noch anstrengendere Belastungen ohne Sympto-
me oder physische Schwiche durchgefiihrt. Die Ischdmie tritt
nur zeitweise auf, moglicherweise als Folge eines Koronar-
spasmus ausgeldst durch eine Endothelverletzung. Eine an-
dere Moglichkeit konnte die Entwicklung einer ventrikuldren
Tachyarrhythmie, auf dem Boden eines elektrisch instabilen
Myokards, sein. Bei einigen Patienten, die zufdllig wéihrend
ihres Todes EKG-iiberwacht waren, war ein Kammerflim-
mern das letzte registrierte Ereignis (7).
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Das Risiko eines plotzlichen Herztodes fiir einen Patien-
ten mit CCAA festzulegen, ist sehr schwierig in Anbetracht
des seltenen Auftretens dieser Erkrankung und der wenigen
vorliegenden Berichte zum klinischen Profil bei Patienten
mit zufillig entdecktem CCAA. Wihrend klar ist, dass nicht
fiir alle Erwachsenen mit einer derartigen Anomalie ein er-
hohtes Risiko besteht, ist ebenfalls bekannt, dass diese Er-
krankung bei jungen Menschen fiir den plétzlichen Herztod
- vor allem wihrend Belastung - verantwortlich sein kann.
Daher sollten junge Sportler nicht dem erhéhten Risiko aus-
gesetzt werden und eine operative Korrektur iiberdacht wer-
den. Bis dahin sollten ein regelméBiges Training und eine
Wettkampfteilnahme streng untersagt werden.

Arrhythmogene rechtsventrikulare
Kardiomyopathie (ARVC)

Die ARVC ist eine primére Herzerkrankung, die durch struk-
turelle und funktionelle Verdnderungen, die in erster Linie
den rechten Ventrikel betreffen, gekennzeichnet ist (10,48).
Makroskopisch sind eine Verschmilerung der Wand des
rechten Ventrikels und eine regionale Dilatation erkennbar,
meist lokalisiert im Einflussbereich, an der Herzspitze oder in
den infundibularen Regionen des rechten Ventrikels. Die all-
gemeine histologische Grundlage ist ein diffuser oder regio-
naler Ersatz des rechten Myokards durch Fett- oder fibroses
Fettgewebe. Persistierende Strdnge von Herzmuskelzellen
eingebettet in unterschiedliche fibrosierte Gebiete mit zen-
tralem Fettersatz werden in den medialen Schichten beob-
achtet. Bei einigen Patienten kommt es zu fleckigen Infiltra-
ten einer akuten Myokarditis mit abgestorbenen Muskelzel-
len und Entziindungszellen (meist Lymphozyten) (10,11,48).
Der Mechanismus, der zum plétzlichen Tod fiihrt, beruht auf
diesen pathologischen Verdnderungen, die eine Dispersion
der elektrische Erregung verursachen und eine maligne ven-
trikuldre Tachyarrhythmie ausldsen.

Die Prdvalenz dieser Erkrankung in der allgemeinen Be-
volkerung ist nicht bekannt, aber sicher geringer als 1:1000.
Die Diagnose einer ARVC stiitzt sich im Allgemeinen auf das
Erkennen von Haupt- und Nebenkriterien, zu denen - nach
Empfehlung der European Society of Cardiology und der In-
ternational Society and Federation of Cardiology - struktu-
relle, histologische, elektrokardiographische, arrhythmische
und genetische Faktoren zédhlen (21). Obwohl diese Richtli-
nien einen niitzlichen klinischen Ansatz fiir eine schwierige
Diagnose darstellen, sind fiir die Festsetzung von Sensitivitét
und Spezifitit dieser Kriterien noch weitere prospektive Stu-
dien bei groBen Patientenkollektiven notwendig.

Eine Myokardbiopsie kann den typischen Ersatz der Myo-
kardzellen des rechten Ventrikels durch fibroses Fettgewebe
zeigen, aus Griinden der Sicherheit werden derartige Biopsi-
en aber normalerweise aus dem rechten Septum entnommen,
das nicht unbedingt betroffen ist.

Mit der MRT léasst sich die Anatomie des rechten Ventri-
kels darstellen und das Fettgewebe aufdecken, sie gilt daher
als sensitivste diagnostische Méglichkeit der ARVC. Aller-
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dings ist die Feststellung von Fettansammlungen in der rech-
ten freien Wand bei Patienten mit Verdacht auf ARVC ab-
hdngig von der Qualitit der Aufnahme und der individuel-
len Interpretation. Das Bewegungs-MRT kann dyskinetische
Regionen in der rechten Herzwand exakt lokalisieren, aber
nicht selten bleibt die Identifikation geringer Verdnderungen
fragwiirdig. Auch ist die MRT ein kostspieliges diagnosti-
sches Instrument und nicht unbedingt in jeder medizinischen
Einrichtung verfiigbar.

Verschiedene morphologische Verdnderungen bei dieser
Erkrankung kénnen moglicherweise mit der Echokardiogra-
phie erkannt werden, z.B. die allgemeine Erweiterung des
rechten Herzinnendurchmessers mit einer Reduktion der
rechtsventrikuldren Ejektionsfraktion (34). Haufig allerdings
sind die morphologischen Verdnderungen nur wenig ausge-
pragt und betreffen u.a. eine Wanddickenabnahme, diastoli-
sches Vorwdlben und Aneurysma oder segmentale Abnor-
mitéten der Wandbewegung. Die echokardiographische Dar-
stellung des rechten Ventrikels wird erschwert durch die
retrosternale Lage und die komplexe Geometrie dieses Ven-
trikels. Letztendlich erfordert die Identifikation der diskreten
morphologischen Verdnderungen ein spezifisches Wissen,
technische Erfahrung und ein hohes MaB an klinischem Fin-
gerspitzengefiihl, um eine ARVC zu diagnostizieren.

Im Rahmen der Diagnostik sollte spezielles Augenmerk
auf das EKG gelegt werden, da es bei mehr als 50% der jun-
gen Patienten mit ARVC pathologisch ist und niitzlich sein
konnte im Rahmen einer klinischen Verdachtsdiagnose bei
asymptomatischen Individuen. Zu den héufigsten Verdnde-
rungen zdhlen eine negative T-Welle in den rechts-prikor-
dialen Ableitungen (V1-V3) bei Patienten mit einem Alter >
12 Jahre, verbunden mit einer verlangerten QRS-Dauer (>
110 ms) und dem Bild eines inkompletten Rechtsschenkel-
blocks (11,19,34). Ein Teil dieser Patienten zeigt aber auch
ventrikuldre Arrhythmien mit Linksschenkelblock-Konfigu-
ration. Zudem kommt es bei bei 5-10% zu einer kleinen dis-
kreten Spannungsentwicklung unmittelbar nach dem QRS-
Komplex in den rechts-prikordialen Ableitungen. Diese so-
genannte epsilon-Welle kdnnte eine verspétete Aktivierung
des rechten Ventrikels bedeuten (19). Die meisten dieser
EKG-Verdnderungen sind nicht spezifisch und auch gesunde
trainierte Athleten konnen derartige Verdnderungen, wie
negative T-Wellen in den vorderen prakordialen Ableitungen
und rechtsventrikuldre Uberleitungsstérungen aufweisen
(38).

Eine positive Familienanamnese besteht bei ungefihr 1/3
der Patienten mit ARVC. Meist handelt es sich um eine au-
tosomal-dominante Vererbung, aber auch rezessive Verer-
bungsmuster werden beschrieben. Bis heute haben linkage -
Analysen genetische Abnormitdten auf den Chromosomen
1,2,3 und 14 bei dominanter Vererbung und auf Chromosom
17 bei der rezessiven Variante festgestellt. Allerdings zeigen
auch einige Familien keine Zusammenhénge mit diesen Lo-
kalisationen, was eine weitere Heterogenitdt nahelegt. Mo-
mentan ist die genetische Analyse bei ARVC wissenschaftli-
chen Zwecken bei ausgewéhlten Familien vorbehalten und
fiir den klinischen Gebrauch nicht einsetzbar.
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Myokarditis

Friihere pathologische Berichte haben nur selten eine Myo-
karditis als Ursache des pldtzlichen Herztodes beschrieben.
Allerdings legen jiingere Beobachtungen nahe, dass ein sig-
nifikanter Anteil der jungen Menschen, die plétzlich ver-
starben, in ihrem Leben eine virale Infektion durchgemacht
haben, aus der sich eine Myokarditis entwickelte (53). Daher
scheint es heute gerechtfertigt, stirkeres Augenmerk auf die-
se Erkrankung zu legen, um Personen mit einer viralen In-
fektion und nachfolgenden Myokardschidigungen heraus-
zufiltern.

Ein weites Spektrum von Faktoren kann zu einer Myo-
karditis fithren, wobei Enteroviren zu den hiufigsten Erre-
gern beim Menschen zédhlen. Pathologisch ist die Myokardi-
tis zu Beginn charakterisiert durch fleckférmige oder diffuse
Gebiete von dicht gepackten Entziindungszellinfiltraten, die
nekrotische Muskelfasern umgeben. In der chronischen Pha-
se, die tber die nachfolgenden Monate entsteht, entwickelt
sich eine Fibrose und Hypertrophie der nicht befallenen
Myozyten mit einem noch immer aktiven Entziindungspro-
zess, aber bei deutlich geringerer Auspragung. Zusétzlich zu
dem direkten zellschidigenden Effekt der viralen Invasion
werden die Muskelzellen geschddigt durch mikrovaskuldre
Verdnderungen wie eine Verengung des Lumens und Ver-
schluss der Koronararterien durch Spasmen und Thrombus-
formation.

Die Myokarditis ist eine schwierige Diagnose und kann
gestellt werden auf der Basis von
1. Vorliegen einer viralen Infektion,

2. beeintrichtigter systolischer Kammerfunktion und

3. histologischen Verédnderungen (43).

Fiir eine virale Infektion sprechen das Vorliegen Grippe-dhn-
licher Symptome, epidemiologische Bedingungen, die eine
Virusinfektion begiinstigen und/oder positive virale Kultu-
ren. Der Patient berichtet moglicherweise iiber respiratori-
sche oder gastrointestinale Symptome, nicht selten aber ist
die Infektion klinisch nicht erkennbar und duBert sich als er-
stes in kardialen Symptomen.

Die linksventrikuldre Dysfunktion kann durch eine Echo-
kardiographie gesichert werden (40). Die haufigsten patho-
logischen Verdnderungen bei Patienten mit bioptisch nach-
gewiesener Myokarditis bestehen in lokalen UnregelmaBig-
keiten der Wandbewegung (wobei der Bereich der Herzspitze
am hiufigsten betroffen ist) oder einer globalen Erweiterung
des linken Innenvolumens mit systolischer Dysfunktion.
Nicht ungewo6hnlich sind auch Perikardergiisse mit Re-
flexverstarkungen und Trennung der perikardialen Schich-
ten.

Das 12-Kanal-EKG bei Patienten mit Myokarditis schliet
ein ganzes Spektrum von moglichen Verdnderungen ein (32).
Am héufigsten sind ventrikuldre und atriale Arrhythmien,
aber auch ST-Strecken-Verdnderungen (meist Absenkung,
selten eine Erh6hung), T-Wellen-Negativierung, Linksschen-
kelblock und AV-Block kénnen auftreten. Die klinisch stum-
me oder nur mit einer diskreten Symptomatik einhergehen-
de Myokarditis mit begrenztem Myokardschaden zeigt sich
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mit multiplen und/oder komplexen ventrikuldren Arrhyth-
mien. Hingegen kann das Auftreten eines Linksschenkel-
blocks ein Hinweis auf einen gréBeren Herzmuskelschaden
sein und eine stiarker beeintrichtigte linksventrikuldre Funk-
tion spricht fiir eine ungilinstigere Prognose.

Bisher gibt es keine klinischen Warnsignale fiir den plotz-
lichen Herztod bei jungen Patienten mit Myokarditis, aber
korperliche Belastung fithrt eindeutig zu einer deutlich
schlechteren Prognose (53). Selbst wenn die klinischen Sym-
ptome verschwunden sind und die ventrikuldre Funktion
voll wieder hergestellt ist, konnen diese Personen noch ver-
einzelte Entziindungsherde oder fibrotische Areale im Herz-
muskel aufweisen, die die Gefahr ventrikuldrer Arrhythmien
bergen.

In der chronischen Phase ist die Prognose dhnlich wie bei
einer dilatativen Myokarditis einzuschétzen, mit einer 5-
Jahres-Mortalitét bis zu 50% (3).

Wolff-Parkinson-White-Syndrom

Das Wolff-Parkinson-White (WPW) Syndrom ist charakteri-
siert durch paroxysmale Tachykardien bei Individuen mit
verkiirzter PQ-Zeit und Verbreiterung des QRS-Komplexes.
Dieses Syndrom hat eine Privalenz von 0,2% in der allge-
meinen Bevolkerung und wurde als seltener Grund eines
plotzlichen Herztodes beim Sportler beschrieben (33). Die
Seltenheit dieses Befundes in pathologischen Studien kénn-
te allerdings auch in der Schwierigkeit begriindet sein, eine
post mortem Diagnose dieser Erkrankung zu stellen. Die
Identifikation einer akzessorischen Leitungsbahn bendotigt
viele histologische Schnitte rund um die Mitral- und Tricu-
spidalklappe und spezielle Erfahrung. Allerdings tritt ein
plétzlicher Tod nur bei einer Minderheit von Patienten mit
WPW-Syndrom (ungeféhr 1:1000) auf und ist sehr selten bei
asymptomatischen Patienten (16). In den meisten Fillen be-
steht der vermutlich auslésende Mechanismus in Vor-
hofflimmern mit einer schnellen ventrikuldren Antwort, die
dann ein Kammerflimmern degeneriert.

Die Diagnose des WPW-Syndroms basiert auf dem EKG-
Befund. Hier zeigt sich ein verkiirztes PQ-Intervall und ein
kurzer Anstieg vor dem QRS-Komplex (delta-Welle); hat die
akzessorische Bahn allerdings nur eine retrograde Mit-
fiihrung ist das EKG normal. Bei Athleten, die eine rezipro-
ke Tachykardie und Vorhofflimmern entwickeln, kann es
auch zu Palpitationen oder, selten, Synkopen kommen.

Kérperliche Belastung verkiirzt die Refraktdrzeit in der
akzessorischen Erregungsbahn, erh6ht so im Falle eines Vor-
hofflimmerns das Potential fiir schnelle ventrikuldre Fre-
quenzen und stellt daher einen méglichen Trigger fiir den
plétzlichen Herztod dar. Daher sollte eine Darstellung der
elektrophysiologischen Charakteristika der anomalen Uber-
leitung unter Belastung routinem@Big bei Patienten mit die-
sem Syndrom durchgefiihrt werden.

Gewisse elektrophysiologische Verdnderungen bei Athle-
ten mit WPW-Syndrom bringen ein erhdhtes Risiko mit sich,
u.a. ein RR-Intervall von weniger als 200 ms bei Vor-
hofflimmern, das Vorhandensein verschiedener akzessori-
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scher Bahnen, die Anlage, ein Vorhofflimmern zu entwickeln
(festgestellt durch elektrophysiologische Untersuchung (EP)
oder transésophageale EP) oder Symptome wie Synkopen,
vor allem wenn diese bei Belastung auftreten (17).

Die Katheterablation ist sich zu einer iiblichen Praxis bei
Athleten mit WPW-Syndrom entwickelt. In Anbetracht des
geringen Risikos fiir einen letalen Ausgang dieser Erkran-
kung und des gleichzeitig bestehenden Risikos bei der MaB3-
nahme sollte die Entscheidung zur Katheterablation fiir je-
den Athleten individuell iiberdacht werden.

Langes QT-Syndrom (LQTS)

Das lange QT-Syndrom (LQTS) ist eine erbliche Erkrankung,
charakterisiert durch eine abnormale Verlingerung der ven-
trikuldren Repolarisation und ein hohes Risiko fiir maligne
ventrikuldre Arrhythmien (8,51). Zwei klinische Hauptvari-
anten wurden beschrieben: eine autosomal dominant ver-
erbbare Form (Romano-Ward) und eine seltene rezessive
Form, die auch eine kongenitale Taubheit einschlieBt (Jer-
vell und Lange-Nielsen). Ein verldngertes QT-Intervall kann
auch eine Nebenwirkung verschiedener Medikamente sein
wie z.B. Anthistaminika, Antibiotika oder Psychopharmaka.

Die Diagnose des LQTS stiitzt sich auf abnormale Befun-
de im Ruhe-EKG. Als charakteristisch gilt dabei eine Verldn-
gerung (> 0,44 ms) des korrigierten QT-Intervalls (QTc). Es
sollte betont werden, dass das QTc bei Personen, die den ge-
netischen Defekt fiir LQTS aufweisen, auch innerhalb der
Normwerte liegen kann, so dass im Verdachtsfall wiederhol-
te EKGs registriert werden sollten (41). Wahrend eines Bela-
stungstests zeigen sich Patienten mit LQTS unfdhig, das QTc
als Anpassung an eine erhéhte Herzfrequenz zu verkiirzen.
Zu anderen EKG-Charakteristika zdhlen eine ausgeprigte
Ruhebradykardie, abnormale T-Wellen (breitbasig, bipha-
sisch, gespalten oder gekerbt) und eine QT-Dispersion in den
prakordialen Ableitungen. Ebenfalls auftreten kdnnen torsa-
de de pointes, die zum Kammerflimmern und pldtzlichen
Herztod fithren konnen.

Klinisch zeigt sich das LQTS in Synkopen, anfallsartigen
Attacken und Herzstillstand, vor allem wéhrend kérperlicher
Belastung oder psychischer Erregung (8).

Ein familidres Screening ist angesagt bei Verwandten mit
EKG-Nachweis eines LQTS oder unerklérlichen plétzlichen
Todesfdllen in jlingerem Alter. In Grenzféllen kénnen mog-
licherweise genetische Tests durchgefiihrt werden. Dabei
konnen DNA-Tests fiir Mitglieder einer Familie verwandt
werden, bei denen das ursdchliche mutante Gen und spezifi-
sche Mutationen bei einem Probanden erkannt wurden. Bis
heute konnten 5 Genloci, die fiir die autosomale Form ver-
antwortlich sind, auf den Chromosomen 3, 4, 7, 11 und 21
identifiziert werden (41). Die Gene, die fiir das LQTS verant-
wortlich sind, kodieren die Proteine des Na/K-Ionen-Kanals.
Wie bei anderen Erbkrankheiten trigt die genetische Hetero-
genitdt auch beim LQTS zur klinischen Variabilitit bei. Zu-
sdtzlich kommt es auch bei gleicher genetischer Verdnderung
zu ganz unterschiedlichen Phénotypen. Vorliegende Daten
beschreiben Episoden wie torsade de pointes und Kammer-
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flimmern unter Belastung fiir LQT1, der Form, der eine Fehl-
funktion des K-lIonen-Kanals zugrunde liegt, wihrend bei
LQT3 die Natriumionenkanile beeintrichtigt sind und es
eher zu einem Herzstillstand im Schlaf oder kérperlicher Ru-
he kommt.

Brugada Syndrom

Das Brugada-Syndrom beschreibt eine Gruppe von Patien-
ten, bei denen es im EKG zu einer rechtsprikordialen ST-
Streckenerhebung und Rechtsschenkelblock (in Abwesenheit
einer sichtbaren strukturellen kardialen Pathologie) kommt
und die spontan ein Kammerflimmern erleiden, das zum
plotzlichen Tod fiihrt. Die Erkrankung wird dominant ver-
erbt, wobei Mutationen, die mit diesem Phénotyp einherge-
hen, auf dem SCN5A-Gen identifiziert wurden, das die Pro-
teine fiir den Natriumionenkanal prégt. Es scheint, dass eine
inkomplette Auspriagung der genetischen Abnormalitdt nur
mit leichten, verdnderlichen EKG-Verdnderungen einher-
geht. Pharmakologische Tests mit Flecainid und Ajmalin sind
in der Lage, das typische pathologische EKG-Muster bei Gen-
tragern aufzudecken, die bei Basisuntersuchungen ein nor-
males EKG zeigten.

Schlussbhemerkungen

Es herrscht allgemeiner Konsens, dass innerhalb einer auf-
gekldrten Gesellschaft alles unternommen werden sollte, das
Leben von Menschen zu schiitzen, die eine méglicherweise
letale Erkrankung aufweisen und vor allem unter Belastung
einem erhohten Risiko ausgesetzt wéren. Auch scheint es ei-
ne ethische Verpflichtung fiir wissenschaftliche Gesellschaf-
ten und Bildungseinrichtungen zu sein, die Entwicklung von
Vorsorgeuntersuchungen anzuregen und Empfehlungen hin-
sichtlich der besten Kosten/Nutzen-Strategien zu entwickeln,
um sicherzustellen, dass Athleten wéhrend ihrer sportlichen
Belastung keinem unnétig hohen Risiko ausgesetzt sind. Um
diese Erwartungen zu erfiillen, verabschiedete die American
Heart Association (AHA) 1996 ein Konsensuspapier fiir Ver-
antwortliche im Gesundheitswesen mit Richtlinien fiir die
kardiale sportmedizinische Vorsorgeuntersuchung bei Lei-
stungssportlern (29).

Die AHA-Empfehlungen stellen die Anamnese und die
klinische Untersuchung als praktischste Moglichkeit des all-
gemeinen Screenings vor der Wettkampfteilnahme heraus.
4Eine derartige kardiovaskuldre Vorsorgeuntersuchung ist
leicht zu erhalten und sollte verpflichtend fiir alle Athleten
sein®. Allerdings muss man sich dariiber im Klaren sein, dass
Anamnese und klinische Untersuchung allein (ohne invasi-
ve Methoden) nicht das vollstindige Aufdecken moglicher
Riskofaktoren in einer groBen Population junger Sportler ga-
rantieren (28).

Das zusétzliche Durchfiihren von nicht-invasiven Unter-
suchungen wie z.B. einem 12-Kanal-EKG koénnte die Wahr-
scheinlichkeit des Auffindens kardiovaskuldrer Risikofakto-
ren erh6hen. Das EKG scheint ein kostengiinstiges Diagno-
severfahren zu sein, da es in der Lage ist, den Verdacht auf
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eine Reihe von Herzerkrankungen, die beim jungen Athleten
einen plétzlichen Tod auslésen konnen, zu lenken (und zu
erhirten). Diese Uberlegungen werden auch unterstiitzt
durch die langjdhrige Erfahrung mit sportmedizinischen
Vorsorgeuntersuchungen in Italien (12, 37), die ebenfalls das
12-Kanal-EKG als geeignet ansehen, einige der haufigsten
Ursachen eines plotzlichen Herztodes, u.a. die HCM, aufzu-
decken.

Werden zusitzlich bildgebende Verfahren wie die Echo-
kardiographie einbezogen, erhéht sich verstdndlicherweise
die Moglichkeit, verddchtige Erkrankungen wie CCAA, AR-
VC und Myokarditis aufzudecken. Allerdings ist es - aus
Griinden eines zu hohen Kosten-Nutzen-Quotienten - un-
wahrscheinlich, dass diese Techniken routineméBig in die
Vorsorgeuntersuchung groBer Sportlergruppen aufgenom-
men werden.
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