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Unklares Blockbild

Fallbeschreibung

Ein 13jähriger Junge wird wegen Synkopen
und einem Systolikum abgeklärt. Das Systoli-
kum wird als funktionell beurteilt. Wegen ei-
nes auffälligen EKGs (Abb. 1) wird der Patient
aber mit Verdacht auf ein Brugada-Syndrom
zur kinderkardiologischen Beurteilung zuge-
wiesen.

Das 12-Kanal-EKG demonstriert einen
wandernden Vorhofschrittmacher mit 74 BPM,
ein wechselndes PQ-Intervall von minimal 
203 ms mit einer blockierten AV-Überleitung,
unspezifischem intraventrikulärem Block mit
einer QRS-Dauer um 144 ms, entsprechend

verlängertem QTc-Intervall um 453 ms und
ein stark überdrehter Linkstyp. 

Echokardiographisch zeigte sich eine re-
striktive Kardiomyopathie mit schwerer dia-
stolischer und leichter systolischer Dysfunk-
tion beider Ventrikel und konsekutiv ausge-
prägter Dilatation beider Vorhöfe.

Eine neurologische Untersuchung im Rah-
men der Kardiomyopathie-Abklärung ergab
als Anhaltspunkte für eine generalisierte Er-
krankung schnell auftretenden «Muskelkater»
und eine etwas klossige Sprache. Die Diagnose
einer mitochondrialen Erkrankung wurde
darauf mittels Elektronenmikroskopie einer
Skelettmuskelbiopsie gestellt.
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Abbildung 1
Ruhe-EKG 
bei 13jährigem Patienten.
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Kommentar

Das EKG-Muster mit einer unspezifischen in-
traventrikulären Reizleitungsstörung ist nicht
typisch für ein Brugada-Syndrom, welches
allerdings mit Zeichen einer Sinusknoten-
dysfunktion und supraventrikulären Arrhyth-
mien einhergehen kann [1]. 

EKG-Abnormalitäten und Arrhythmien
sind eine bekannte Beobachtung bei zahlrei-
chen neuromuskulären Erkrankungen [2, 3].
Bei Patienten mit peripher muskulären Er-
krankungen und auffälligem EKG muss an
eine generalisierte Erkrankung gedacht wer-
den. Wegen eines möglichen Fortschreitens
der kardialen Erkrankung im Sinne einer ge-
neralisierten degenerativen Erkrankung des

Reizleitungssystems kann bei Patienten mit
neuromuskulären Erkrankungen auch eine
Schrittmacher- oder ICD-Therapie indiziert
sein. 
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