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Zusammenfassung

Orthostatische Dysregulationen gehoren zu den haufigsten
Griinden fiir eine Vorstellung eines Patienten beim Hausarzt.
Hinter solchen Beschwerden, die bei etwa 10 bis 15 Prozent der
Bevolkerung regelmiBig auftreten und haufig vom Arzt ebenso
wenig ernst genommen werden wie vom Patienten, konnen sich
aber auch verschiedenste Kreislaufregulationsstorungen verber-
gen, die einer differentiellen Therapie bediirfen und moglicher-
weise die Suche nach Ursachen (zum Beispiel internistische
oder neurologische Grunderkrankungen) erforderlich machen.
Auf der anderen Seite miissen sich Patienten aufgrund irrele-
vanter orthostatischer Dysregulationen mitunter wiederholt
einer eigentlich unnétigen, zum Teil invasiven und kosteninten-

Im folgenden wird nach einer Darstellung der physiologischen
Orthostase-Reaktion das aktuelle, in der internationalen Litera-
tur etablierte Klassifikationsschema orthostatischer Dysregula-
tionsstorungen vorgestellt. Danach werden die verschiedenen
Erkrankungen im einzelnen mit orthostatischer Hypotonie
(OH), posturalem orthostatischen Tachykardiesyndrom (POTS)
und neurokardiogener Synkope (NKS) hinsichtlich Definition,
Klinik, Pathophysiologie und Therapie beschrieben.

Schliisselworter:
Orthostatische Dysregulation; orthostatische Hypotonie; Postu-
rales orthostatisches Tachykardiesyndrom; Neurokardiogene

siver Diagnostik unterziehen.

Physiologie der Orthostase-Reaktion

Die Annahme der aufrechten Korperhal-
tung durch den Menschen stellt eine
Herausforderung an ein System der Blut-
druckregulation dar, das urspriinglich nur
fiir die Bediirfnisse eines Lebewesens in
der horizontalen Position konzipiert war,
weil sich das Gehirn beim Stehen in einer
ungiinstigen Lage befindet (Gert van Dijk,
J., 2003). Beim Ubergang vom Liegen
zum Stehen kommt es infolge hydrosta-
tischer Druckveridnderungen zu einer Ver-
lagerung von 400 bis 600 ml Blut in die
Beinvenen (Rowell, L.B., 1993). Dies
fiihrt kurzfristig liber eine Abnahme des
venosen Riickflusses zum Herzen zu einer
Reduktion des Herzschlagvolumens um
bis zu 40 Prozent und somit auch des
arteriellen Blutdrucks. Im Rahmen der
sofort einsetzenden orthostatischen Stabi-
lisierung werden unter anderem aufgrund
des reduzierten Blutdrucks die Druckre-
zeptoren des Karotissinus und des Aor-
tenbogens sowie von Herz und Lungen
aktiviert. Insgesamt fiihrt die Anderung
der afferenten Signale zum Hirnstamm zu
einer Sympathikusaktivierung mit der
Folge einer (kompensatorischen) syste-
mischen Vasokonstriktion (Anstieg des
diastolischen Blutdrucks um 10 mmHg
ohne wesentliche Veridnderung des systo-
lischen Blutdrucks) sowie einem Anstieg
der Herzfrequenz von 10 bis 15 Schlidgen/
min. Aufgrund dieser sehr schnell einset-
zenden, kompensatorischen Mechanis-

Synkope

men #dndert sich der mittlere arterielle
Blutdruck beim gesunden Probanden nur
wenig. Die inadidquate Funktion einer
oder mehrerer beteiligter Komponenten
kann in einem Versagen der physiolo-
gischen Antwort auf plotzliche Lagever-
dnderungen mit der nicht immer ganz
vollstindig ablaufenden Kaskade ,arteri-
elle Hypotension — zerebrale Minderper-
fusion — Hypoxie = Bewusstseinsverlust
resultieren.

Klassifikation der orthostatischen Dys-
regulation:

Fiir die Differentialdiagnose der verschie-
denen Orthostasesyndrome ist nach der
sorgfiltigen Erhebung der Anamnese
(Tabelle 1) die Verifikation und Quantifi-
zierung der orthostatischen Kreislaufreak-
tion unerldsslich (Lamarre-Cliche, M.
und Cusson, J., 2001). Dies kann in der
Regel durch einen einfachen Schellong-
oder Orthostasetest erfolgen mit wieder-
holten Blutdruck- und Pulsmessungen
im Liegen und wiéhrend aktiven Stehens.
Im Rahmen einer mehr standardisierten
Untersuchung kann durch eine 60°-Nei-
gung auf einem Kipptisch die Orthostase-
Reaktion erfasst werden (Hilz, M.J.,
2002). Die 60°-Neigung sollte nicht iiber-
schritten werden, damit gewéhrleistet
bleibt, dass die Muskulatur der unteren
Extremitéten nicht aktiv angespannt wird.
Wir zeichnen in unserem Labor kontinu-
ierlich Herzfrequenz, Blutdruck und mit-

unter zerebrale Blutflussgeschwindigkeit
im Bereich der Arteria cerebri media
(mittels transkranieller Dopplersonogra-
phie) wihrend der Kipptischuntersuchung
auf (Ziemssen, T., Sii3, M., Reichmann,
H., 2001).

Nach Lagewechsel aus der horizontalen
in die vertikale Korperposition konnen
folgende pathologische Orthostasereakti-
onen unterschieden werden (Abbildung 1)
(Diehl, R.R., Linden D., 2001):

e Orthostatische Hypotonie (OH),
sofern es beim Lagewechsel zu einem
sofortigen oder etwas verzogerten (3
min) Abfall des arteriellen Blutdrucks
kommt. Die Herzfrequenz kann kom-
pensatorisch ansteigen oder keine
Reaktion zeigen.

* Posturales orthostatisches Tachykar-
die (POTS) mit einer iiberschieenden
orthostatischen Tachykardie, die im
Zeitraum von 10 min nach Lagewech-
sel mindestens 30 Schlige iiber der
Ausgangsfrequenz liegen soll. Der
Blutdruck zeigt allenfalls nur eine
leichte Abnahme, die jedoch nicht aus-
reichend ist im Sinne einer orthostati-
schen Hypotonie.

* Neurokardiogene Synkope (NKS) bei
Patienten, die nach einer langeren Steh-
phase mit stabilen, physiologischen
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Tabelle 1: Wichtige Eckpunkte der Anamnese bei pathologischer Orthostase-Reaktion mit Einschluss der wesentlichen Differentialdiagnosen:

Situation vor der pathologischen
Orthostasereaktion:

Korperposition (sitzend, liegend oder
stehend) vorher und wéihrend des
Ereignisses

Korperaktivitat (Ruhe, Lagewechsel, wih-
rend oder nach korperlicher Anstren-
gung, wihrend oder unmittelbar nach
Miktion, Defikation, Husten oder
Schlucken)

Prddisponierende Faktoren (u.a. iiber-
fiillte Plitze, Hitze, langes Stehen, post-
prandial, Infekt)

Auslosende Faktoren (u.a. Angst, starke
Schmerzen, Nackenbewegungen)
Zeitschema /Hdufigkeit des Auftretens:
(regelmiBiges oder unregelméBiges
Auftreten, Haufigkeit, Tageszeitbin-
dung, Zusammenhang mit Medika-
menteneinnahme 0.4.)

Kreislaufverhiltnissen einen plotzlich
einsetzenden und rasch progredienten
Blutdruckabfall ohne kompensatorische
Herzfrequenzzunahme, meistens sogar
mit begleitender, bis zur Asystolie rei-
chender Bradykardie zeigen.

Typ 1: Orthostatische Hypotonie (OH)
Definition: Nach der Definition der Ame-
rican Autonomic Society wird die ortho-
statische Hypotension operational defi-
niert durch einen anhaltenden Abfall des
systolischen Blutdrucks um > 20 mmHg
bzw. des diastolischen Blutdrucks um
> 10 mmHg innerhalb von 3 min nach
dem aktiven Hinstellen oder nach dem
passiven Aufrichten auf dem Kipptisch
(American Autonomic Society, 1996).
Kann zusitzlich bei Vorliegen einer ortho-
statischen Hypotonie ein reduzierter kom-
pensatorischer Anstieg der Herzfrequenz
nachgewiesen werden, spricht man von
einer orthostatischen Hypotonie mit kar-
dialer Denervierung (Hilz, M.J., Marthol,
H., Neundorfer, B., 2002). In der alten,
nicht pathophysiologisch orientierten Klas-
sifikation wird diese Storung als asympa-
thikotone orthostatische Hypotonie be-

Symptome/Charakteristika der
pathologischen Orthostasereaktion:
Ubelkeit, Erbrechen, Schwindel, Miidig-
keit, Magenprobleme, Kiltegefiihl, Mus-
kelzittern, SchweiBBausbruch, Nacken-
oder Schulterschmerzen, Herzschmer-
zen, Palpitationen, unregelmifiger Herz-
schlag, verdndertes Sehen oder Horen,
Hautfarbe (z.B. Bldsse, Zyanose, Flush),
Urin- und/oder Stuhlinkontinenz, Ver-
letzungen

Bewusstlosigkeit JA oder NEIN ? (z.B.
Zusammensinken, Umfallen nach
vorne oder hinten). Wenn ja: Dauer der
Bewusstlosigkeit, Atmungsmuster (z.B.
Schnarchen), Motorische Aktivitit be-
ziiglich Qualitét (z.B. tonische, kloni-
sche, tonisch-klonische Zuckungen,
Myoklonus, Automatismen), Inkonti-
nenz, Dauer und zeitlichem Zusam-

zeichnet, obwohl weniger die Storung der
sympathischen als der parasympathischen
kardialen Innervation fiir die Herzfre-
quenzstarre verantwortlich ist.

Die orthostatische Hypotonie kann asymp-
tomatisch sein, wenn der Patient dabei
keine Symptome entwickelt, oder symp-
tomatisch, wenn es zur Entwicklung von
zum Beispiel Schwindel, Schwiche,
Ubelkeit, Schmerzen oder Verschwom-
mensehen kommt. Dabei kann es auch
zur Entwicklung einer orthostatischen
Synkope kommen, die im Gegensatz zur
neurokardiogenen Synkope (s.u.), die erst
nach einer stabilen Phase der Orthostase
auftritt, mehr oder weniger direkt im
Zusammenhang mit dem Lagewechsel
steht. Robertson hat deshalb einen fiir die
klinische Diagnostik sehr praktischen
Parameter, die sog. ,,Stehzeit” oder ,,stan-
ding time”, vorgeschlagen (Robertson, D.,
1991): Hiermit definiert er die Zeit, die
nach aktivem Aufstehen vergeht, bis ein
Patient durch orthostatische Symptome
gezwungen ist, sich wieder zu setzen.
Patienten sind nach Robertson in den
Aktivitdten ihres tdglichen Lebens deut-

menhang mit dem Beginn der Bewusst-
losigkeit und dem Umfallen

Dauer der Symptomatik, Ende (z.B. spon-
tan, induziert durch eine bestimmte
Aktion), Dauer der Erholungsphase

Hintergrund:

Familienanamnese: fiir Sekundentod,
kongenitalen Herzerkrankungen oder
familidrer Synkopenneigung
Vorerkrankungen: Bekannte kardiale
(z.B. Herzrhythmusstorung, Herzklap-
penerkrankung), neurologische (z.B.
M. Parkinson, Epilepsie, Narkolepsie)
oder metabolische Erkrankungen (z.B.
Diabetes mellitus)

Medikation (z.B. Antihypertensiva,
Antianginosa, Antidepressiva, Antiar-
rhythmika, Diuretika, QT-Zeit verldn-
gernde Medikamente)

lich behindert, wenn die ,,standing time”
weniger als 30 Sekunden betrigt, wih-
rend eine ,standing time“ von mehr
als 1 Minute zumeist ein unabhingiges
Leben erlaubt.

Klinik: Typischerweise klagen die Pati-
enten mit orthostatischer Hypotonie nach
plotzlichem Wechsel der Korperposition
vom Liegen oder Sitzen zum Stehen
iiber Schwichegefiihl, unsystematischen
Schwindel, Flimmern vor den Augen,
Kopfschmerzen, Ubelkeit, schlieBlich
Schwarzwerden vor den Augen und
Bewusstseinsverlust (Synkope) (Kauf-
mann, H., 1997).

Pathophysiologie: Die Ursachen der
orthostatischen Hypotonie konnen viel-
filtig sein und eine Fiille neurologischer
und internistischer Erkrankungen umfas-
sen (Mathias, C.J., Kimber, J.R., 1999).
Die drei wesentlichen pathogenetischen
Mechanismen sind (1) eine ungeniigende
periphere Vasokonstriktion, (2) eine inadi-
quate Stabilisierung des intravaskulédren
Volumens sowie (3) eine kardiale Insuffi-
zienz. Haufig ist die orthostatische Hypo-
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Abbildung 1: Schema der beschriebenen orthosta-
tischen Dysregulationen mit Darstellung des
Blutdruck- und Herzfrequenzverlaufs wihrend
Lagewechsel (aus Ziemssen, T., Hilz, M.J., 2005):

B i =
|

tonie iatrogen durch Verordnung von
Blutdruck-senkenden Medikamenten ver-
ursacht. Insbesondere Antihypertensiva,
aber auch zahlreiche Psychopharmaka,
vasodilatatorisch wirksame Medikamente
und Medikamente zur Therapie des
Morbus Parkinson ziehen als Nebenwir-
kungen orthostatische Regulationsstdrun-
gen nach sich.

Therapie: Tritt eine orthostatische Hypo-
tonie in kausalem Zusammenhang mit
einer bestimmten Grunderkrankung (zum
Beispiel bei Polyneuropathie) auf, sollte
die Krankheitsursache, das heifit die

zugrunde liegende Grunderkrankung, —

wenn moglich — primér selbst behandelt
werden (Mathias, C.J., Kimber, J.R.,
1999). Dariiber hinaus erscheint eine
symptomatische Therapie nur dann erfor-
derlich, wenn die orthostatische Hypo-
tonie in belastender, beeintrichtigender
oder gar gefihrlicher Weise symptoma-
tisch wird. Bei leichter orthostatischer
Hypotonie ist oft der Einsatz nicht-medi-
kamentoser MaBnahmen ausreichend,
wihrend bei stirker ausgepriagten Symp-

tomen medikamentdse MafSnahmen nach
einem Stufenschema angewendet werden
sollten (Tabelle 2 siehe Seite 250) (Free-
man, R., 2003; Ziemssen, T., Hilz, M.J.,
2005).

Typ 2: Das posturale orthostatische
Tachykardiesyndrom (POTS)

Das posturale  Tachykardiesyndrom
(POTS) ist die am wenigsten bekannte,
aber wohl hiufigste Form der orthosta-
tischen Dysregulation. Insbesondere bei
jiingeren, sonst gesunden Patienten mit
Symptomen einer orthostatischen Dysre-
gulation sollte ein POTS vorrangig in die
differentialdiagnostischen Uberlegungen
einbezogen werden (Grubb, B.P., Calkins,
H., Rowe, P.C., 2005).

Definition: Das fithrende Zeichen bei der
Schellong- oder Kipptisch-Untersuchung
ist eine {berschieBende orthostatische
Tachykardie, die innerhalb von 10 min
mindestens 30 Schldge iiber der Aus-
gangsfrequenz liegen soll, aber nicht sel-
ten sogar 50 oder 70 Schlidge Pulsanstieg
bedeuten kann. Der systolische Blutdruck
zeigt allenfalls nur eine leichte Abnahme,
die jedoch nicht ausreichend ist im Sinne
einer orthostatischen Hypotonie. Der dias-
tolische Blutdruck steigt oft sogar deut-
lich an.

Klinik: Trotz der relativ stabilen Blut-
driicke klagen die Betroffenen oft schon
nach kurzer Standzeit iiber orthostati-
sche Symptome (zum Beispiel diffuser
Schwindel, Schwichegefiihl in den Bei-
nen, Gefiihl des drohenden Kollapses).
Nach lidngerer Standzeit kann es auch zur
Synkope mit Sturz kommen.

Pathophysiologie: Regelmiflig kommt es
bei Patienten mit erheblichem Blut- oder
Fliissigkeitsverlust (zum Beispiel Exsik-
kose bei fieberhaften Infekten) zu einem
symptomatischen POTS. Der Baroreflex
reagiert dann auf die zusitzliche Minde-
rung des zirkulierenden Blutvolumens im
Stehen mit forcierter peripherer Vasokon-
striktion und Tachykardie. Bei Patienten
mit einem idiopathischen POTS kann als
Kerndefizit eine sympathische Fehlfunk-
tion gelten, die vor allem zu einer ge-
storten Vasokonstriktion der Beine und
zu einer verminderten Reninausschiittung
fiihrt. Im Stehen kommt es dadurch zu
einem vermehrten vendsen Pooling und
zu gesteigerter kapilldrer Filtration mit
einer Abnahme des zentralen Blutvolu-
mens. Ohne GegenmafBnahmen wiirde
der systemische Blutdruck abfallen. Da
POTS-Patienten iiber einen intakten Baro-
reflex mit Zunahme der Herzfrequenz
und Inotropie gegenregulieren konnen,
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Tabelle 2: Therapie der orthostatischen Hypotonie — nicht-medikamemtdose und medikamentose Mafinahmen (nach Ziemssen, T., Hilz, M.J., 2005):

Nicht-medikamentése Manahmen

* Vermeiden eines plotzlichen Wechsel
der Korperposition, von langem Lie-
gen sowie von Situationen, die zu
einer Vasodilatation der Hautgefée
fiihren (zum Beispiel heifle Béader)

¢ Einnahme kochsalzreicher Diit (3 —
6g NaCl) und gleichzeitig von 2 bis
31 Fliissigkeit tiglich

* Nahrung mit eher geringem Kohle-
hydratanteil nicht als einzelne grofle
Mabhlzeit, sondern in kleinen Portio-
nen, hdufig iiber den Tag verteilt

e Leichte korperliche Aktivitdt (eher
isotonisch) wie z. B. Schwimmen,
Aerobic-Training, Fahrradfahren oder
Gehen ohne sehr anstrengende kor-
perliche Ubungen

* Verwendung von Gegenmanovern wie
z.B. Hinhocken oder ,,Derbychair*-
Verwendung

» Tragen elastischer Striimpfe bzw.
eines elastischen Anzuges

lost die starke kardiale Belastung — ver-
mutlich im Sinne einer Angstreaktion —
eine Hyperventilation aus, die iiber die
vasoaktive Hypokapnie zu einer zere-
bralen Minderperfusion und damit letzt-
endlich zur orthostatischen Symptomatik
fiihrt (Diehl, R.R., 2003).

Therapie: Trotz des Fehlens von grof3e-
ren Therapiestudien haben sich in der
Therapie des POTS einerseits nicht-medi-
kamentdse und medikamentdse Ansétze
bewihrt, die auf eine Erhohung des Blut-
volumens abzielen, andererseits Mal-
nahmen zur Verbesserung der peripheren
Vasokonstriktion, dhnliche Mafinahmen,
wie wir sie von der Therapie der orthosta-
tischen Hypotonie kennen (Tabelle 2).

Betablocker konnen bei einzelnen Pati-
enten hilfreich sein, bei anderen Patienten
die Symptomatik verschlechtern. Bei im
Vordergrund stehenden Angststdrungen
konnen die POTS-Patienten von selek-

¢ Nachtschlaf mit erhohtem Oberkor-
per (bis zu 15 — 30 cm, 45°)

Medikamentose Mafinahmen

Erhohung des Blutvolumens

¢ Fludrokortison zu Anfang 0,1 — 0,2
mg/d; bis maximal 1 mg/d. CAVE
Herzinsuffizienz, Hypokalidmie,
Odeme

¢ Erythropoietin 4000 IE s.c. zweimal/
Woche CAVE ausreichende Eisen-
substitution;  H@matokrit-Anstieg;
Hypertonie

* Desmopressin als Nasenspray beson-
ders bei Nykturie. CAVE Hyponatri-
dmie, Hypertonie

Steigerung der peripheren Vasokonstrik-

tion

* Midodrin dreimal 2,5 — 10 mg/d, bis
maximal 40 mg/d; letzte Gabe um 17
Uhr. CAVE Hypertonie im Liegen,
Pruritus

e Ephedrin dreimal 12,5 — 25 mg/d.

tiven Serotonin-Wiederaufnahme-Hem-
mern profitieren (Grubb, B.P., Calkins, H.,
Rowe, P.C., 2005).

Typ 3: Neurokardiogene Synkope (NKS)
Definition: Unter Synkope versteht man
ein aufgrund einer kurzfristigen globalen
zerebralen Hypoperfusion auftretendes
Symptom, das durch einen transienten, in
der Regel selbstlimitierten Verlust des
Bewusstseins und des Haltetonus gekenn-
zeichnet ist. Die Synkope beginnt relativ
plotzlich und endet fast immer spontan,
komplett und relativ schnell nach ihrem
Auftreten (im Mittel nach 12s Dauer)
(Grubb, B.P,, 2005).

Klinik: Bei der neurokardiogenen oder
vasovagalen Synkope kommt es im Ste-
hen bei zunichst stabilen, physiologi-
schen Kreislaufverhiltnissen zu einem
plotzlich einsetzenden und rasch progre-
dienten Blutdruckabfall ohne kompensa-
torische Herzfrequenzzunahme. In den

CAVE Tachykardie, Tremor, Hyper-
tonie im Liegen

* Yohimbin zwei- bis dreimal 8 mg/d
p-o.. CAVE Diarrhoe, Nervositit,
Angstzustiande

» Koffein 250 mg (= 2 Tassen Kaffee)
morgens. CAVE Tachyphylaxie

Verschiedenes:

* Methylphenydat zweimal 5 — 10 mg/
d p.o.; letzte Gabe vor 18 Uhr. CAVE
Agitation, Tremor, Schlaflosigkeit

* Metoprolol 12,5 — 100 mg/d p.o. bzw.
Pindolol bei Bradykardie zwei- bis
dreimal 2,5 — 5,0 mg/d p.o.. CAVE
Hypotonie, Bradykardie, Herzinsuf-
fizienz

¢ Clonidin zweimal 0,1 — 0,3 mg/d p.o.
oder 1 Pflaster pro Woche. CAVE
Mundtrockenheit, Bradykardie, Hypo-
tonie

 Dihydroxyphenylserin (DOPS) zwei-
mal 250 — 500 mg p.o.; vor allem bei
Dopamin-B-Hydroxylase-Defizienz

meisten Fillen kommt es sogar zur Bra-
dykardie bis zur Asystolie (Hilz, M.J.,
Marthol, H., Neundorfer, B., 2002). Im
Gegensatz zu den anderen Formen der
orthostatischen Dysregulation tritt die
neurokardiogene Synkope erst nach einer
langeren (stabilen) Stehphase auf. Neuro-
kardiogene Synkopen kdnnen neben ldn-
geren Stehphasen auch durch emotional
belastende und schmerzhafte Situationen
(Reflexsynkopen) sowie andere typische
Ausldsesituationen wie Miktion, Husten
oder beim Spielen einer Trompete aus-
gelost werden. In einzelnen Fillen berich-
tet der Patient vor dem Auftreten der
Synkope iiber bestimmte prisynkopale
Symptome wie zum Beispiel Schwindel,
Ubelkeit oder einen SchweiBausbruch.

Viele gesunde Menschen erleiden mindes-
tens eine neurokardiogene Synkope im
Laufe ihres Lebens. Durch Provokations-
manover kann bei jedem gesunden Pro-
banden eine synkopale Reaktion ausge-
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lost werden. Die Synkope besitzt an sich
somit keinen Krankheitswert, allerdings
stellt die erleichterte Auslosbarkeit mit
hiufig rezidivierenden Synkopen ein
Krankheitsbild dar.

Pathophysiologie: Der Entstehung neuro-
kardiogener Synkopen liegt pathophysio-
logisch ein dualer Effektormechanismus
zugrunde, der die gemeinsame Endstre-
cke aller neurokardiogenen oder Reflex-
synkopen darstellt (Wieling, W., Gert van
Diijk, J., van Lieshout, J.J., et al., 2003;
Grubb, B.P,, 2005,): Die Drosselung der
Sympathikusaktivierung fiihrt zu einer
Dilatation der WiderstandsgefdBe, die
gleichzeitige Vagusaktivierung fiihrt zur
Kardioinhibition. Bei den sogenannten
Reflex-Synkopen kommt es in Abhiingig-
keit von der auslosenden Situation zu
einer Aktivierung von peripheren sen-
siblen Rezeptoren in unterschiedlichen
Organen. Als Beispiele seien die Mik-
tionssynkope, die Ménner hiufig erleiden,
wenn sie die Toilette aus dem Schlaf
heraus aufsuchen, und die Synkope im
Zusammenhang mit der Stimulation des
Karotissinus bei Karotissinus-Uberemp-
findlichkeit genannt. Neural vermittelte
Synkopen zentraler Genese konnen im
Zusammenhang mit Furchtreaktionen,
plotzlicher emotionaler Belastung oder
Angstsituation entstehen, die zur Aktivie-
rung von Strukturen des zentral-auto-
nomen Nervensystems im Bereich des
Neokortex, des limbischen Systems, des
Hypothalamus und der Amygdala sowie
der Kerngebiete im Hirnstamm fiihren.

Diagnose: Am Anfang der Diagnosestel-
lung beim Synkopen-Patienten steht die
ausfiihrliche Erhebung der Krankenge-
schichte und die arztliche Untersuchung
inklusive einer kompletten 12-kanaligen
EKG-Ableitung. Dies erlaubt nach den
Ergebnissen umfangreicher Studien be-
reits in etwa 45 Prozent die Identifikation
der Synkopenursache. Die wichtigste zu
Beginn des Diagnoseprozesses zu beant-
wortende Frage, die das weitere diagnos-
tische und therapeutische Vorgehen sowie

die Prognose im individuellen Fall ent-
scheidet, ist die nach dem Vorliegen oder
Fehlen einer kardiopulmonalen Grund-
erkrankung (Olshansky, B., 2005).

Die Anamnese des Synkopen-Patienten
(Tabelle 1) kann im Einzelfall entschei-
dende Hinweise zur weiteren Diagno-
sestrategie geben: So erscheint eine kar-
diale Genese der Synkope wahrscheinlich,
wenn der Patient vor Synkopenbeginn
Palpitationen empfindet oder die Synkope
im Liegen oder regelmifBlig unter Belas-
tung auftritt (Ziemssen, T., Hilz, M.J.,
2005). Auf neural-vermittelte Reflexsyn-
kopen verweisen dagegen ein rezidivie-
rendes Auftreten iiber mehrere Jahre hin-
weg sowie das Vorliegen von bestimmten
pradisponierenden oder auslosenden Fak-
toren (zum Beispiel Auftreten bei lingerer
Orthostase, Miktion oder Pressmandvern)
sowie von bestimmten Begleitsymptomen.

Differentialdiagnose: Die neurokardio-
gene Synkope muss von anderen nicht-
synkopalen Ereignissen differenziert wer-
den, die ebenfalls mit einem realen
Bewusstseinsverlust einhergehen kénnen
(zum Beispiel Epilepsien, metabolische
Storungen, Intoxikationen, vertebrobasi-
ldre transiente ischdmische Attacken) oder
sich Synkopen-dhnlich ohne Bewusst-
seinsverlust prédsentieren (zum Beispiel
psychogene Synkopen, Kataplexie, Drop
attacks) (Olshansky, B., 2005). Im Gegen-
satz zum epileptischen Anfall kommt es
bei der neurokardiogenen Synkope in der
Regel nicht zu motorischen Entdusserun-
gen, die durch einen Crescendo-Decre-
scendo-Charakter gekennzeichnet sind
(Lempert, T., 1997). Vielmehr treten nur
kurze Muskelzuckungen auf, die auf eine
kortikale Enthemmung infolge der Perfu-
sionsstorungen, der damit verbundenen
Anoxie und auf exzessive tonische, moto-
rische Hirnstammaktivitit zuriickzufiih-
ren sind. Der mitunter plotzliche Tonus-
verlust ohne Prodromi kann die differen-
zialdiagnostische Abklidrung erschweren.
Die Beine konnen dhnlich wie beim Grand-
mal-Anfall in iiberstreckter, tonisch kon-

trakter Stellung sein, auch die Arme kon-
nen gestreckt sein. Die sichere Abkldrung
gelingt mittels Elektroenzephalogramm
(EEG), jedoch ist nur selten eine simul-
tane Aufzeichnung von Anfall und EEG
bzw. Synkope und EEG moglich.

Therapie: Der Patient sollte iiber die Gut-
artigkeit der neurokardiogenen Synkopen
aufgekliart werden. Auslosende Faktoren
wie zum Beispiel Hitze und Dehydrata-
tion sollten mdoglichst vermeiden sowie
Prodromalsymptome rechtzeitig erkannt
werden, um durch Gegenmanover wie
zum Beispiel Hinsetzen oder Stehen mit
tiberkreuzten Beinen die Entstehung der
Synkope zu vermeiden (Ziemssen, T.,
Hilz, M.J., 2005).

Wie bei der Therapie der orthostatischen
Hypotonie und des POTS haben sich
nicht-medikamentése und medikamen-
tose Ansitze bewihrt, wobei es zur The-
rapie der neurokardiogenen Synkope nur
wenige iiberzeugende Therapiestudien
gibt (Benditt, D.G., Blanc, J.J., 2003).
Empfohlen wird ein weites Spektrum von
im Einzelfall mehr oder weniger erfolg-
reichen Medikamenten zur Behandlung
einer zudem noch nur episodisch auftre-
tenden Storung. Zur Anwendung kommen
Substanzen und Maflnahmen, die die kar-
diale Vorlast verbessern (zum Beispiel
vermehrte Fliissigkeits- und Salzauf-
nahme, Mineralokaortikoide, usw., siche
auch Therapie der orthostatischen Hypo-
tension). Dariiber hinaus konnen vaso-
konstriktorisch wirkende Medikamente,
wie die o -Adrenozeptor stimulierenden
Substanzen Ephedrin oder Midodrin,
Medikamente wie das Phosphodiesterase-
und Adenosin-hemmende Theophyllin,
aber auch p-Rezeptoren-Blocker, zum
Beispiel Propranolol, in der Therapie der
vasovagalen Synkope eingesetzt werden.

Auch die Anwendung anticholinerg wirk-
samer Substanzen wie Scopolamin, Pro-
panthelin, Hyoscyamin oder Disopyramid
und die Gabe negativ inotrop wirksamer
Priparate wie f,-Blocker oder Disopyra-
mid werden empfohlen. Ferner werden
zentral wirksame Medikamente wie selek-
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tive Serotonin-Wiederaufnahmehemmer
(zum Beispiel Fluoxetin oder Sertralin),
der a.-Agonist Clonidin aber auch Stimu-
lantien wie Phentermin oder Methylphe-
nidat gegeben.

Herzschrittmacher konnen bei bradykar-
den Rhythmusstorungen wirksam sein,
bei neural vermittelten Synkopen kommt
ihnen nur geringe Bedeutung zu. Aller-
dings wird angenommen, dass die Zeit
des priasynkopalen Intervalles durch die
Wirkung eines Herzschrittmachers even-
tuell verldngert werden kann. Damit wird
insbesondere den Patienten, bei denen
Synkopen bislang ohne warnende Vor-
symptome auftreten, die Moglichkeit

gegeben, sich beispielsweise durch einen
Wechsel der Korperposition in eine
sichere Lage zu begeben, um Verletzun-
gen zu vermeiden.

Schlusspunkt:

In unserem autonomen und neuroendokri-
nologischen Funktionslabor in Dresden
interessieren wir uns in Klinik und For-
schung schwerpunktmifBig fiir orthosta-
tische Dysregulationen. Deshalb bieten
wir gerne unsere Hilfe bei klinischen Pro-
blempatienten an und sind jederzeit an
interessanten Krankheitsféllen interessiert
mit dem Schwerpunkt des posturalen
orthostatischen Tachykardiesyndroms.
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