
Korrekte Diagnose wichtig für die Therapiewahl

Nicht-atherosklerotische Ursache 
des akuten Koronarsyndroms
Der klassische Myokardinfarkt (MI) Typ 1 kommt zustande 
durch eine Plaqueruptur mit Ausbildung eines die Koronarar-
terie obstruierenden intraluminalen Thrombus. Bedeutend sel-
tenere Varianten des akuten MI umfassen verschiedene 
Formen des Typ 2 MI (definiert als Ungleichgewicht zwischen 
Sauerstoff-Angebot und Sauerstoff-Bedarf des Myokards durch 
diverse nicht-koronaratherosklerotische Mechanismen) (1–3) 
(Tab. 1). Eine korrekte Diagnose dieser Entitäten ist wichtig, 
da die Therapie oft von der Standardtherapie des MI abweicht. 

L'infarctus du myocarde classique (MI) de type 1 se termine 
par une rupture de la plaque avec la formation d’un thrombus 
obstructif intraluminal de l'artère coronaire. Des variantes 
nettement plus rares d’un MI aigu comprennent diverses 
formes de MI de type 2 (défini comme le déséquilibre entre 
l'apport d'oxygène et la demande en oxygène du myocarde par 
divers mécanismes coronaires non athérosclérotiques) (1-3) 
(tableau 1). Un diagnostic correct de ces entités est important 
parce que le traitement diffère souvent du traitement stan-
dard du MI.

Spontane Koronardissektion
Spontane Koronardissektionen (spontaneous coronary artery 
dissection, SCAD) stellen eine seltene, aber in den letzten Jah-
ren zunehmend diagnostizierte Ursache des MI dar. Es handelt 
sich dabei um spontan auftretende, d.h. nicht als Folge einer dia-
gnostischen Koronarangiografie oder einer Koronarintervention 
zustande kommende Dissektionen von angiografisch ansons-
ten unauffälligen Gefässen (Abb. 1). Betroffen sind vorwiegend 
Frauen, wobei zwischen peripartalem SCAD, SCAD assoziiert mit 

spezifischen Entitäten (Bindegewebeerkrankungen oder rheuma-
tologischen Erkrankungen) und idiopathischem SCAD zu unter-
scheiden ist (4). Peripartale SCAD treten typischerweise im 3. 
Trimenon oder in der frühen Postpartalzeit auf. Idiopathische 
SCAD betreffen vorwiegend Frauen im Alter von 20 bis 60 Jah-
ren mit geringem Risikoprofil und ansonsten angiografisch unauf-
fälligen Koronarien. Die Pathogenese aller Formen von SCAD ist 
nicht sicher geklärt. Wichtig ist, dass man auch trotz des jungen 
Alters und des geringen Risikoprofils der betroffenen Patientinnen 
an einen MI denkt und die entsprechende Diagnostik und früh-
zeitige Koronarangiografie veranlasst. Die Therapie bei SCAD (gilt 
für alle Formen) richtet sich nach der Lokalisation der Dissektion 
(Koronaranatomie und Ausmass des betroffenen Koronarterritori-
ums) und dem Fluss im betroffenen Gefäss. Bei einem proximalen 
Gefässverschluss muss eine perkutane Intervention durchgeführt 
werden, wobei diese Eingriffe schwierig sein können (Gefahr der 
Sondierung des falschen Lumens). Je nach Anatomie muss auch 
eine Bypass-Operation erwogen werden. Falls das Gefäss offen ist, 
und der Fluss nicht wesentlich vermindert ist, ist eine medikamen-
töse Therapie eine gute Option (in der Regel duale Thrombozy-
tenaggregationshemmung, Statin, Betablocker und ACE-Hemmer 
gemäss Infarktausmass). Diese Dissektionen heilen mehrheitlich 
vollständig ab und sind angiografisch nach einigen Monaten nicht 
mehr nachweisbar (5).
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Koronarspasmen
Als Koronarspasmus wird eine fokale, reversible hochgradige 
Stenosierung oder ein Verschluss der Koronararterie auf der 
Grundlage einer Hyperreagibilität eines kurzen Gefäss-Seg-
ments bezeichnet, ausgelöst durch unterschiedliche Stimuli (z.B. 
Hyperventilation), die im übrigen Koronarsystem gleichzeitig 
nicht zu einer bedeutenden Stenosierung führen. Dass ein pro-
trahierter Spasmus einen MI verursacht ist selten, kommt aber 
vor (Abb. 2). Spasmen können aufgepfropft auf atheroskleroti-
schen Läsionen auftreten oder auch an angiografisch unauffälli-
gen Koronargefässen, wobei eine zugrundeliegende endotheliale 
Dysfunktion postuliert werden muss. Letztere stellt auch das 
therapeutische Ziel dar: Nikotinstop/-abstinenz und eine medi-
kamentöse Therapie mit Statin, Kalziumkanalblocker und allen-
falls Nitraten sind die Eckpfeiler der Therapie. Gelegentlich kann 
die Spasmusneigung sehr ausgeprägt sein, so dass die medika-
mentöse Therapie über Monate fortgeführt und nur langsam 
reduziert werden kann. Neben der eigentlichen Prinzmetall-
Angina, d.h. idiopathisch auftretenden Spasmen, können ver-
schiedene Medikamente und Substanzen Spasmen provozieren. 
Klinisch relevant sind 5-Fluorouracil und Analoga wie Gemcita-
bine, Cisplatin (zusätzlich Thromben-Bildung, vgl. unten) und 
Kokain. Im Fall von Kokain gilt die Lehrmeinung, dass kardio-
selektive β-Blocker im Gegensatz zum „normalen“ MI nicht ein-
gesetzt werden sollen wegen der drohenden Exazerbation eines 
Kokain-vermittelten Vasospasmus aufgrund der nicht antagoni-
sierten α-Wirkung. Die scheint im klinischen Alltag aber weni-
ger relevant zu sein als angenommen (6).

Koronarembolien
Verschiedene Mechanismen können zu einer Embolisation in die 
Koronararterien führen. Eine seltene und gefürchtete Komplika-
tion einer Aorten- oder Mitralklappen-Endokarditis ist eine septi-
sche Koronarembolie. Eine Embolisation in die Koronarien ist auch 
im Rahmen von Vorhofflimmern bzw. Kardioversion von Vorhof-
flimmern beschrieben, wobei der linke Vorhof bzw. das linke Vor-
hofsohr die Emboliequelle darstellen (Abb. 3). Möglich ist auch eine 
paradoxe Embolie in eine Koronararterie via eines offenen Fora-
men ovale, analog zu einem Schlaganfall (7). Therapeutisch muss 

die Grundkrankheit angegangen werden (z.B. Sanierung der Endo-
karditis, Antikoagulation)

In-situ Koronarthrombosen
Sämtliche pro-koagulatorischen Zustände (Polyglobulie, Thrombo-
zytose, Leukämie, Gerinnungsstörungen) können grundsätzlich mit 
einer Koronarthrombose ohne zugrundeliegende Koronare Herz-
krankheit einhergehen. In diesen Fällen muss ebenfalls die Grund-
krankheit behandelt werden. Das exakte Management muss von 
Fall zu Fall individuell festgelegt werden. Daneben können Medi-
kamente mit einer erhöhten Thromboseneigung assoziiert sein. Ver-
schiedene Fälle von Koronararterien-Thrombosen bei Patienten mit 
Cisplatin-basierten Chemotherapien sind beschrieben worden, z.B. 
(8) (Abb. 4). In diesen Situationen muss neben der Etablierung einer 
empirischen antithrombotischen Therapie (keine randomisierten 
Studien verfügbar, was nota bene für alle Entitäten in diesem Artikel 
gilt) Nutzen und Risiko der Chemotherapie diskutiert werden. Da es 
sich in diesen Fällen oft um Keimzelltumoren bei jungen Männern 
mit sehr guter Heilungschance handelt, wird ein Abbruch der Che-
motherapie in der Regel nicht zu verantworten sein.
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Abb. 2: 43-jährige Frau mit Myokardinfarkt 12 Tage nach Geburt des 
vierten Kindes. Langstreckige Spontandissektion des Ramus intervent-
rikuläris anterior (obere Bildreihe, Pfeile). Die Dissektion ist angiogra-
fisch nach 6 Monaten abgeheilt (untere Bildreihe, Pfeile)

Abb. 1: 54-jähriger Mann mit inferiorem Infarkt und Kammerflimmern. 
Ausgeprägter Spasmus der rechten Kranzarterie (A). Nach intrakorona-
rer Nitroglycerin-Gabe zeigt sich eine stenosefreie rechte Kranzarterie

Abb. 3: 74-jährige Frau mit Vorderwandinfarkt und Lungenödem. 
Thrombotischer Verschluss des linken Hauptstamms (A, Pfeil), wahr-
scheinlich im Rahmen eines neu dokumentierten Vorhofflimmerns. 
Angiografisch unauffälliger Hauptstamm nach Thrombusaspiration  
(B, Pfeil). Zu beachten ist die unterschiedliche Vergrösserung der 
beiden Aufnahmen
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Entzündliche Veränderungen 
der Koronarien
Als Extremform einer entzündlichen Erkrankung der Koronarien 
ist die im Kindesalter auftretende Kawasaki-Erkrankung zu nen-
nen. Im Zuge dieser Erkrankung kommt es zur Ausbildung von 
Koronaraneurysmen, welche groteske Ausmasse annehmen kön-
nen. Im Rahmen der akuten Erkrankung kann es zu akuten 
Gefässverschlüssen infolge Thrombosierung kommen. Auch bei 
Erwachsenen finden sich manchmal Gefässverschlüsse bei erheb-
lich ektatisch veränderten Koronarien, was an einen St. n. Kawa-
saki-Erkrankung oder eine abortive Form denken lässt. Dabei 
handelt es sich nicht immer um klassische Plaque-Rupturen, son-
dern oft um in-situ-Thrombosen (Abb. 5). Das antithrombotische 
Management muss auch hier in Abhängigkeit vom Koronarbefund 
und der Tatsache, ob ein Stent implantiert wurde, individuell fest-
gelegt werden. Sehr selten ist die Manifestation einer Vaskulitis 
(z.B. Panarteriitis nodosa) als akuter MI. In diesen Fällen finden 
sich multiple Koronaraneurysma mit thrombotischer Okklusion 
eines Gefässes.

Verminderte myokardiale Sauerstoff-Versorgung
Grundsätzlich kann jedes Ungleichgewicht zwischen Sauerstoff-
Angebot und Sauerstoff-Bedarf zu einer myokardialen Ischämie 
und zum MI führen. Eine ausgeprägte Reduktion der Sauerstoff-
Transportkapazität (Anämie, CO-Intoxikation, Höhenexposi-
tion) kann eine myokardiale Ischämie provozieren, insbesondere 
wenn auch gewisse Veränderungen an den Koronarien schon vor-
liegen.

Erhöhter myokardialer Sauerstoff-Bedarf
Analog kann ein erhöhter Sauerstoff-Bedarf zu einer myokardia-
len Ischämie bzw. einem MI führen. Typische Krankheitsbilder 
sind das Phäochromocytom und die Thyreotoxikose. Aber auch 
Medikamente können via Erhöhung des myokardialen Sauer-
stoffverbrauchs eine Ischämie auslösen (Tab. 1). Auch eine lange 
anhaltende Rhythmusstörung kann eine globale Ischämie triggern. 
Leichte Troponin-Erhöhungen nach supraventrikulären Tachykar-
dien sind auch bei jungen Patienten häufig, obschon die Koronarien 
in der Regel normal sind (9).

FORTBILDUNG · SchweRpUNKT

Abb. 5: 53-jähriger Mann mit lateralem ST-Hebungsinfarkt. Verschluss 
des proximalen RCX bei generalisiert ektatischen Koronarien (A).  
Die Kontrollangiografie nach Rekanalisation des RCX und 14-tägiger 
Heparinisierung und dualer Thrombocytenaggregationshemmung zeigt, 
dass der Verschluss innerhalb eines Aneurysmas aufgetreten war (B)

Abb. 4: 57-jähriger Mann mit Keimzelltumor und Cisplatin-basiertem 
Chemotherapie-Regime und Nicht-ST-Hebungsinfarkt. Nachweis eines 
Thrombus im distalen Ramus interventrikularis anterior (A, Pfeil; 
vergrösserter Bildausschnitt in B)

TAb. 1
Übersicht über verschiedene Formen nicht- 
atherosklerotisch bedingter Myokardinfarkte

Spontane  
Koronardissektion

– peripartal
–  Assoziiert mit Bindegebeerkrankungen  

(Marfan, ehler-Danlos) oder Vaskulitiden  
(Lupus, panarteriitis nodosa)

–  Idiopathisch

Koronarspasmen –  Klassische prinzmetall-Angina
–  Medikamentös-toxisch bedingt  

(z.B. 5-Fluorouracil, cisplatin, Kokain)

Koronarembolien –  endokarditis
–  Thrombus auf mechanischer Klappe
–  embolisation eines Thrombus aus dem linken 

Vorhof/Vorhofsohr
–  paradoxe embolie via offenes Foramen ovale
–  Iatrogen: Luftembolie oder Katheter-Thrombus 

während diagnostischer  
Koronarangiografie

In-situ  
Koronarthrombosen

–  polycythemia vera
–  essentielle Thrombocytopenie
–  Gerinnungsstörungen, z.B. anti-phospholipid- 

Antikörper-Syndrom
–  Medikamentös (z.B. cisplatin)
–  Nach Thorax- bzw. Koronararterien-Trauma

Entzündliche  
Veränderungen der 
Koronarien

–  Kawasaki-erkrankung
–  panareriitis nodosa
–  Takayasu-Arteriitis
–  Morbus Behçet

Verminderte  
myokardiale Sauer-
stoff-Versorgung

–  Schwere Anämie
–  Schwere hypotonie
–  cO-Intoxikation

Erhöhter  
myokardialer  
Sauerstoff-Verbrauch

–  phäochromocytom
–  Thyreotoxikose
–  Medikamentös-toxisch  

(z.B. Amphetamine, Kokain)
–  Tachykarde Rhythmusstörungen

Koronaranomalien –  Ursprung der Koronararterie aus A. pulmonalis 
(Bland-white-Garland-Syndrom)

–  Abnormer Verlauf einer Koronararterie,  
typischerweise rechtskoronar abgehend  
linke Koronararterie mit Verlauf zwischen  
Aorta und A. pulmonalis
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Koronaranomalien
Schwerwiegende Koronaranomalien führen oft schon im Säuglings- 
oder Kindesalter zu Symptomen. Gewisse Formen werden aber erst 
im Erwachsenenalter manifest. Ein klassisches Beispiel ist das Bland-
White-Garland-Syndrom (anomalous origin of the left coronary 
artery from pulmonary; ALCAPA), wo die linke Koronar arterie aus 
dem Truncus pulmonalis statt aus der Aorta entspring. Direkt nach 
der Geburt kehrt sich der zuvor antegrade Fluss in der linken Koro-
nararterie aufgrund des tiefen Drucks in der Arteria pulmonalis um. 
Somit wird das Territorium der linken Koronar arterie ausschliesslich 
über Kollateralen von der rechten Kranzarterie versorgt, was oft zu 
einem grossen Vorderwandinfarkt, Herzinsuffizienz und Tod im ers-
ten Lebensjahr führt. Nur bei sehr guter Kollateralisierung und relativ 
kleiner linker Kranzarterie erreichen die PatientInnen das Erwachse-
nenalter und können dann durch Angina pectoris, Herzinsuffizienz 
oder plötzlichen Herztod symptomatisch werden. In dieser Situation 
wird eine operative Korrektur empfohlen. Eine andere wichtige Ano-
malie ist der Ursprung der linken Kranzarterie aus dem rechtskoro-
naren Sinus mit Verlauf des linken Hauptstamms zwischen Aorta und 
Arteria pulmonalis. Bei diesen Patienten kommt es typischerweise bei 
körperlicher Belastung zu Ischämie und Synkopen. 

Vermeintlicher nicht-atherosklerotischer 
Myokardinfarkt
Nicht selten steht man vor dem diagnostischen Dilemma, dass eine 
klare Konstellation eines MI vorliegt, dass die Koronarien aber nor-
mal sind, und dass der dem MI zugrundeliegende Mechanismus 
unklar bleibt. In diesem Kontext muss realisiert werden, dass die 
Koronarangiografie eine „Luminografie“ darstellt und die Gefäss-
wand nicht direkt abbildet. Untersuchungen mittels Computerto-
mografie-Koronarangiografie zeigen, dass kleinere Plaques mit der 
Koronarangiografie verpasst werden können, und dass somit nicht 
wenige unklare, nicht-atherosklerotische MIs wahrscheinlich re-
klassifiziert werden müssen (10).

Vermeintlicher Myokardinfarkt
In der Ära der hochsensitiven Troponin-Assays ist es sehr wich-
tig zu realisieren, dass nicht jeder messbare Troponin-Wert einem 

MI entspricht. Das Troponin reflektiert grundsätzlich einen myo-
kardialen Stress/eine myokardiale Schädigung, wobei der zugrun-
deliegende Mechanismus vorerst offen bleibt. Ein unterdessen 
klassisches Krankheitsbild ist die Takotsubo-Kardiomyopathie 
(apical ballooning), welche sich klinisch wie ein MI präsentieren 
kann und typischerweise bei Frauen nach psychischem und phy-
sischem Stress auftritt. Charakteristisch ist eine linksventrikuläre 
Wandbewegungsstörung, typischerweise eine apikale Akinesie 
(oder seltener eine basale oder midventrikuläre Akinesie), wel-
che sich nicht mit einem Koronarterritorium deckt, das Fehlen 
einer relevanten Koronaren Herzkrankheit und die Erholung der 
linksventrikulären Dysfunktion im Verlauf. Das Troponin ist in 
der Regel nur leicht erhöht, und es kommt im EKG nicht zur Aus-
bildung von Q-Zacken. Eine zweite wichtige Differentialdiagnose 
ist die Perimyokarditis, welche sich wie ein ST-Hebungs-MI prä-
sentieren kann. Wenn die Koronarangiografie keinen Gefässver-
schluss zeigt, stellt sich die Frage, ob es sich um einen MI handelt, 
dessen Substrat nicht mehr nachweisbar ist (z.B. Spasmus), oder 
eine Myokarditis. Für diese Differenzierung ist das late enhance-
ment-Muster in der kardialen Magnetresonanztomografie hilf-
reich (subendokardial bei MI versus epikardial bei Myokarditis). 
Zudem existieren weitere Formen der myokardialen Schädigung, 
die insbesondere durch die modernen Troponin-Assays erfasst 
werden (Herzinsuffizienz, Lungenembolie, Sepsis, Niereninsuffizi-
enz, Subarachnoidalblutung) (1). Diese Entitäten gilt es vom MI 
mittels klinischer Beurteilung, EKG, Echokardiografie und ggf. 
weiteren Untersuchungen abzugrenzen. 
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Take-Home Message

◆ Neben dem klassischen Myokardinfarkt infolge plaqueruptur können 
Spontandissektionen, Spasmen, embolien, in-situ-Thrombosen, ent-
zündungen, Koronaranomalien oder eine erhöhung des myokardialen 
Sauerstoffbedarfs bzw. eine Veminderung der Sauerstofftransportkapa-
zität zu einem Myokardinfarkt führen

◆ Im Gegensatz zum atherosklerotisch bedingten Infarkt existiert für  
diese entitäten keine Standardtherapie. Die Therapie richtet sich nach 
dem zugrundeliegenden Mechanismus

◆ Spontane Koronardissektionen treten typischerweise bei Frauen in der 
peripartalzeit oder bei relativ jungen Frauen mit geringem Risikoprofil 
auf. es ist wichtig, dass trotzdem frühzeitig an einen Myokardinfarkt 
gedacht wird, und dass die invasive Diagnostik zeitgerecht erfolgt

◆ Koronarspasmen oder -thrombosen können medikamentös bedingt 
sein (klassisch: 5-Fluorouracil bzw. cisplatin). wichtig ist eine klare 
Diagnose, damit das Management interdisziplinär festgelegt werden 
kann

Message à retenir

◆	A part de l'infarctus du myocarde classique en raison de la rupture de 
plaque des dissections spontanées, des spasmes, des embolies, des 
thromboses in situ, des inflammations, des anomalies coronaires, une 
augmentation de la demande en oxygène du myocarde  ou une dimi-
nution de la capacité de transport d'oxygène peuvent amener à un 
infarctus du myocarde

◆	contrairement à l'infarctus lié à l'athérosclérose il existe pour ces  
entités aucun traitement standard. Le traitement dépend du méca-
nisme sous-jacent 

◆	les dissections spontanées se produisent généralement chez les 
femmes dans la période péripartale ou chez les femmes relativement 
jeunes ayant un faible profil de risque. Il est cependant important de 
penser à un stade précoce à un infarctus du myocarde, et que le test 
invasif soit fait à temps. 

◆	Des spasmes coronaires ou thrombotiques peuvent être causés par 
des médicaments (les médicaments classiques: le 5-fluorouracile et 
cisplatine). Un diagnostic clair est important, de sorte que la gestion 
peut être définie de façon interdisciplinaire
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