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Anamnese
Ein 79-jähriger Patient mit Morbus Parkinson stellt sich wegen
Schwindel und Synkopen vor. In den letzten 3 Monaten kam es
fast täglich zu Synkopen im Stehen bzw. beim Aufstehen, z. T.
mit Verletzungen. Aktuelle Medikation bei Erstvorstellung: Levo-
dopa 100mg und Benserazid 25mg 3-mal 1,5 Tbl., Vit. D und
Vit. B12. Die körperliche Untersuchung ist bis auf eine leichte Par-
kinson-Symptomatik unauffällig. Blutdruck seitengleich 156/
105mmHg. Im Langzeit-EKG über 25 Stunden durchgehend
Sinusrhythmus mit einer mittleren Frequenz von 84/min (max.
134/min, min. 62/min), vereinzelte SA-Blockierung ohne relevan-
te Pausen, eine Reentry-Tachykardie-Episode und wenige ventri-
kuläre Extrasystolen. Die gleichzeitig durchgeführte ambulante
Blutdruck-Langzeitmessung zeigt einige auffällige Befunde.

FRAGEN
▪ Welche Befunde sind das?
▪ Erklären diese Befunde die Symptomatik?
▪ Erlauben diese Befunde eine Diagnose? ▶ Abb. 1 Ambulante Blutdruck-Langzeitmessung (ABDM)

einschließlich Pulsfrequenz über 24 Stunden.
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Befunde
1. Ausgeprägte Blutdruckvariabilität über 24 h mit einem Blut-

druckabfall auf minimal 69mmHg systolisch bei gleichzeiti-
gem Anstieg der Pulsfrequenz auf 132/min am 1. Tag um
15:18 Uhr (ohne Synkope).

2. Erhöhtes nächtliches Blutdruckniveau mit einem Mittelwert
von 136/98mmHg (Norm <120/75) bei einem Tagesmittel-
wert von 110/78mmHg.

3. Morgendlicher Blutdruckabfall am 2. Tag von 147mmHg sys-
tolisch auf 66mmHg im Stehen ohne Anstieg der Pulsfrequenz
(mit Synkope und Kopfplatzwunde).

Diagnose
Schwere hypoadrenerge orthostatische Dysregulation mit Synko-
pen und nächtliche Hypertonie (Inversion des Tag-Nacht-Rhyth-
mus: sog. „inverted dipper“) bei Multisystematrophie („Shy-Dra-
ger-Syndrom“).

Erläuterung
Bei dem Patienten besteht eine autonome Dysfunktion mit ortho-
statischer Intoleranz. Früher wurde dieses Syndrom nach den
Beschreibern Milton Shy und Glenn Drager benannt [1]. Es handelt
sich um eine progressive degenerative Erkrankung des autono-
men Nervensystems. Charakteristisch sind die schweren ortho-
statischen Blutdruckabfälle bei normalem oder niedrigem Blut-
druckniveau am Tag und gleichzeitiger nächtlicher Hypertonie
(„inverted dipping“). Die Sekretion der Katecholamine ist stark
vermindert und es kommt im Stehen zu keiner adäquaten Stimu-
lation der Sekretion und zu mangelhafter Hochregulation adre-
nerger Rezeptoren. Die Expression der Rezeptorenzahl (α- und β-
Adrenozeptoren) ist normal, z. T. aber nur als niedrige affine Pop-
ulation messbar [2]. Die gestörte sympathiko-adrenerge Aktivität
im Stehen und während der aktiven Tagesperiode, die „ausrei-
chende“Aktivität im Schlaf bzw. der gleichzeitige Ausfall des Para-
sympathikus in der Nacht erklären die abnormale zirkadiane Blut-
druckrhythmik [3]. Die Kombination mit anderen zentralnervösen
Störungen wie z. B. M. Parkinson, Erektions- und Blasenstörungen
wird heute als Multisystematrophie bezeichnet. Betroffen sind
überwiegend Männer im mittleren und fortgeschrittenen Alter.

Therapie und Verlauf
Die Blutdruckstabilisierung durch das direkte α1-adrenerge Sym-
pathikomimetikum Midodrin und das Mineralokortikoid Fludro-
cortison sowie Kompressionstrümpfe war erfolgreich. Der Patient
hat unter dieser Medikation in der anschließenden 3-monatigen
Nachbeobachtungszeit keine Synkope mehr erlitten. Die Langzeit-
prognose ist allerdings ungünstig. Das Fortschreiten der Erkran-
kung führt meist zur kompletten Immobilisation. Der Einsatz
einer Katecholaminpumpe ist hier als „ultima ratio“-Therapie
sehr kompliziert und aufwendig.
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▶ Abb. 2 Ambulante Blutdruck-Langzeitmessung (ABDM)
einschließlich Pulsfrequenz über 24 Stunden.
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