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Stadtisches Klinikum

Was sind eigentlich Kardiomyopathien? ”"’ Dresden

= strukturelle und funktionelle Veranderungen des Myokards

ohne Vorliegen einer KHK, arteriellen Hypertonie, Klappenerkrankung oder

angeborene Herzfehler, welche die Veranderungen erklaren

Einteilung nach Phanotyp:

Hypertrophe Kardiomyopathien (HCM)

Dilatative Kardiomyopathien (DCM)

Nicht-dilatative linksventrikuldare Kardiomyopathie (NDLVC)
Arrhythmogene rechtsventrikulare Kardiomyopathie (ARVC)
Restriktive Kardiomyopathie (RCM)

Einteilung nach Genese:

Primare Kardiomyopathien:
* Genetisch: HCM, ARVC, linksventrikulare non-compaction, mitochondriale
Kardiomyopathien, Speichererkrankungen, lonenkanalerkrankungen
* Gemischt: DCM, RCM
* Erworben: inflammatorisch, stressinduziert, peripartal, Tachykardie-induziert

- Sekundare Kardiomyopathien (als Teil einer systemischen Erkrankung)




o Klinisches Szenario
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[ Symptome ] Zufallsbefund Familienscreening

§

e Morphologische/ e Zusitzliche Merkmale
funktionelle Charakterisierung

Ventrikulare
Morphologie/Funktion

Ventrikuldre Narben und

Gewebecharakterisierung

spezifisches Management

Bohandhngsgnmdsatzo

Symptom-Management

+ Medikamentdse Therapie
+ Mechanische Kreislauf-

Familienscreening und gene-
tisches Risiko flr Angehaorige

Geneusehe Diagnostik und =7
an’ilu’nu!ening und

Privention von krankheits-
bedmgten Komplikationen
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Grundlagen

Diagnostik:

- Familienanamnese!
- EKG (AV-Block, Priexitation,

Repolarisationsstorungen,
hohe oder niedrige QRS Potenziale)

Fuiﬂlmdln und strukturelle LV-Anomalien J)

Echokardicgraphie und CMR
Ventrikelfunktion J
Hypertrophie J
I kit met i J

Kardiale MRT
Charakterisierung des Gewebes
[T/ T2 T2%/LGE) .

Funktionelle Anomalien _J
/' Valvuldre und dynamische Gradienten |

CTCA/Belastungstests

Myokardiale lschamie J
Gezielte Untersuchungen )
J
J
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| dehnung
I
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- nach Identifizierung des Phanotyps folgt die suche nach der Atiologie (genetisch/erworben)

. Zu beriicksichtigende
Befund Beisplele fur kardiale CMR spezifische Krankhelten

Inferolaterales LGE
und knnyaatrieche | VH
Niedrige native T1-Relaxationszeit

Diffuse subendokardiale LGE,
Hohe native T1-Relaxationszeit
S

Fleckige mittiere myokardiale Wand

int phierten Bereichen Sarkomerische HCM

7

Kurze T2-Relaxationszeit Hamochromatose

A

Subepikardiales LGE Postmyokarditis

Epikardiales LGE der Seitenwand
S

LGE am basalen Septum +/- Aus-
L inferolaterale Wand
inkte

g g g
& 3

ARER
%

Apikales transmurales LGE
v
. g DSP-Varianten
Ringformiges und/oder
subepikardisies LGE-Muster FLNC-Varianten
DES-Varianten
>
s - \}
(= s
v
Fett und LGE (transmural RV plus
subepikardial-mittmyokardiale Desmosomale Varianten

EMF/Hypereosinophilie

ESC Pocket Guidelines- Version 2023 - Kardiomyopathien




Table 8 First-level (to be performed in each patient) and second-level (to be performed in selected patients following
specialist evaluation to identify specific aetiologies) laboratory tests, grouped by cardiomyopathy phenotype

Level HCM DCM NDLVC ARVC RCM
First - CK = Calcium » Calcium » C-reactive - CK
= Liver function + CK * CK protein = Ferritin
* NT-proBNP? = PFerritin * C-reactive protein * Liver function * Full blood count
* Proteinuria » Full blood count * Full blood count * NT-proBNP* *+ Liver function
» Renal function » Liver function + Liver function * Renal function  + NT-proBNP®
* Troponin + NT-proBNP? + NT-proBNP* * Troponin * Proteinuria
* Phosphate * Phosphate =+ Renal function
* Proteinuria * Proteinuria + Serum
= Renal function » Renal functicn angiotensin-converting
* Serum iron * Troponin ENZyme
* Thyroid function * Serum iron
* Troponin * Troponin
* Vitamin D (children) * Urine and plasma protein
immunofixation, free light
chains
Second - Alpha-galactosidase A + Carnitine profile * Organ- and » Organ- and non—
levels (males) and = Free fatty acids non-organ-specific organ-specific
Bei zusatzlich yso-Gb3 + Lactic acid serum autoantibodies autoantibodies
extrakardialen = Carnitine profile * Organ- and non— * Viral serology * Serum
Merkmalen * Free fatty acids organ-specific serum angiotensin-converting
» Immunofixation and free autoantibodies enzyme
light chains + Serum
* Lactic acid angiotensin-converting
» Myoglobinuria enzyme
* Pyruvate * Thiamine
= FTH + Viral serology

* Urine and plasma protein * Urine organic acids and

* Urine crganic acids and plasma amino acids

© ESC 2023

plasma amino acids

ARVC, arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, BMP, brain natrivretic peptide; CK, creatinine kinase; DCM, dilated cardiomyopathy; Gb3, globotriaosyloeramide; HCM,
hypertrophic cardiomyopathy; MDLVC, non-dilated left ventricular cardiomyopathy; MT-proBMF, M-terminal pro-brain natriuretic peptide; PTH, parathyroid hormone; RCM, restrictive
cardicmyopathy. 5
“Alternatively, BNP can be considered depending on the local availability.

2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies
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Weiterfiihrende Diagnostik:

. . L . . Bei Patienten mit Verdacht auf eine Kardiomyopathie
- Endomyoka rdb|0p5|e mit immunhistochemischer solite die EMB zur Unterstiitzung der Diagnose und

e : T : Therapie erwogen werden, wenn die Ergebnisse
QuantlleIerung (bEI fleckformlgen Befall anderer klinischer Untersuchungen auf eine myokardiale lla C

ei ngesch rankt sinnvol |) Entziindung, Infiltration oder Speichererkrankung
hindeuten, die mit anderen Mitteln nicht festgestellt

werden konnen.

- Genetische Diagnostik
* zur Klarung von diagnostischen Grenzfallen
* fir prognostische Informationen (z.B. DCM mit LMNA Varianten engmaschigere
Uberwachung und niedrigere Schwelle fiir ICD-Implantation)
* kann teilweise Therapie beeinflussen (z.B. Enzymersatz bei Mb. Fabry)
* fir Reproduktionsmedizinische Beratung

* Angehdrige bendtigen bei negativen Gentest keine engmaschige Uberwachung
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Therapie:

- Herztransplantation (bei fortgeschrittener Herzinsuffizienz oder schwerwiegenden ventrikuldren

Arrhythmien)

- Linksventrikuldare Unterstitzungssysteme Sekundarpravention
Die Implantation eines ICDs wird empfohlen:®

» bei Patienten mit HCM, DCM und ARVC, die einen
Herzstillstand aufgrund wvon VT oder VF (berlebt
haben oder bei denen spontan anhaltende ventrikulare
Primérpravention Arrhythmien auftreten, die eine Synkope oder hamao-
dynamische Beeintrachtigung verursachen, und bei
denen reversible Ursachen ausgeschlossen wurden.

» bei Patienten mit NDLVC und RCM, die einen Herz-
c stillstand aufgrund von VT oder VF Uberlebt haben

- ICD Implantation

Eine umfassende SCD-Risikostratifizierung wird bei
allen Kardiomyopathie-Patienten, die keinen vorher-
gehenden Herzstillstand/keine anhaltende ventrikulére
Arrhythmie erlitten haben, bei der Erstuntersuchung

und in Abstanden von 1 bis 2 Jahren oder bei jeder oder bei denen spontan anhaltende ventrikulare c
Anderung des klinischen Zustands empfohlen. Arrhythmien auftreten, die eine Synkope oder
hamodynamische Beeintrachtigung verursachen, und
Die Verwendung validierter SCD-Algorithmen/Scores als Hilfsmittel fiir die reversible Ursachen ausgeschlossen wurden.
: . N e -
gemeinsame Entscheidungsfindung zur ICD-Implantation, sofern verfiigbar: Eine ICD-Implantation sollte bei Patienten mit einer
» wird bei Patienten mit HCM empfchlen. Kardiomyopathie erwogen werden, die eine hamodyna- lla c

misch tolerierte VT aufweisen, sofern keine reversiblen
» sollte bei Patienten mit DCM, NDLVC und ARVC Ursachen vorliegen.

erwogen werden.

- Nachsorge: bei klinisch stabilen Patienten alle 1-2 Jahre (EKG + TTE)
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= Vorhandensein einer erhohten LV-Wanddicke (mit oder ohne RV-Hypertrophie), die nicht
ausschlieRlich durch abnorme Belastungsbedingungen erklart werden kann

Hypertrophe Kardiomyopathie

Atiologie:

Andere genetische und
nicht-genetische Ursachen

* Angeborene Stoffwechsel-Storungen
Glvkogenspeicherkrankungen:
o Pompe
o Danon
o AMP-Kinase (PRKAG2)
& Carnitin-Stdrungen

o | ysosomale Speicherkrankheiten
S

» Neuromuskulare Erkrankungen

o Friedreich-Ataxie
Unbekannt

\ o FHL1
~ 25 - 30% \ & Mitochondriale Erkrankungen

o MELAS

Genetische Ursachen

MYL3
TPM1
TNNI3

TNNT2

MYH7

I o MERFF
> | ~ 5 -10% DE— * Fehlbildungssyndrome

. o Noonan
Sarkomer-Protein- o LEOPARD

' Genmutation o Costello

.40 - 60% o CFC
AN / . loidose

S o Familiare ATTR

— o Wildtyp TTR (senil)
o AL-Amyloidose

* Neugeborenes einer Diabetes-erkrankten

Mutter
Nicht sarkomerische HCM = HCM-imitierende Erkrankung * Medikamenteninduziert

- Wichtige Unterschiede in Prognose und Therapie o Tacrolimus :
o Hydroxychloroquin

o Steroide

MYBPC3

ESC Guidelines. Elliott et al. Eur Heart J 2014;35(39):2733-79.
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Pathophysiologie:

- irreguldre Anordnung der Kardiomyozyten
- insuffiziente Sarkomerkontraktion und gestorter Relaxation
- Hypertrophie der Kardiomyozyten

- interstitielle Fibrose intramurale Arteriolen mit eingeschrankter Vasodilatation (fihrt zum Untergang von
Kardiomyozyten

HERZ MYOZYTEN MYOFIBRILLEN SARKOMERE

* Hypertrophie
: » Hyperkontraktilitat
Off state: ~ 15 - 20% - Gestorte Relaxation

-;«« . und Compliance
R IS M

AR AR AR AR AR AR

Marieb EN, Hoehn K. Human Anatomy and Physiology. 9th ed. Glenview, IL: Pearson Education, Inc; 2013
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Diagnostik:
- Klinik: Angina pectoris, Dyspnoe, Miidigkeit, maligne Arrhythmien
- EKG (Zeichen der LV Hypertrophie, bis hin zu T-Negativierungen und pathol. Q-Zacken)
+ 48 h Langzeit-EKG (Detektion von nsVTs fiir den SCD-Score)
- Echokardiographie:
* LV-Wanddicke enddiastolisch > 14mm (Messung in allen Segmenten)
* systolische Funktion meist normal oder hyperdynam, GLS reduziert
*In 70% der Falle mit LVOT Obstruktion (in Ruhe oder unter Provokation mit Valsalva-Manover)
- pathologisch tber 30 mmHg, septumreduktive Therapie ab 50 mmHg

* Mitralklappeninsuffizienz durch SAM-Phanomen (systolic anterior movement durch Ansaugen

des vorderen Segels in der Systole aufgrund des Gradienten)

* unterschiedliche Formen (asymmetrische Septumhypertrophie, mittventrikulare, apikale und
biventrikuldare Hypertrophie)

- Kardio MRT:

* LGE > 15% geht mit erhohten Risiko fir plétzlichen Herztod einher

- Genetische Testung

- ggf. Koronarangiographie (bei AP-Symptomatik)

10
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Hypertrophe Kardiomyopathie




Hypertrophe Kardiomyopathie ”“’ Stadtisches Klinikum

Therapie: DreSden

- Allgemeine MalRnahmen: ausreichende Hydrierung, Verzicht auf Alkoholexzesse, regelmafig moderate sportliche
Aktivitat

- Orale Antikoagulation bei Vorhofflimmern unabhangig vom CHA2DS2-VASc-Score indiziert

- Bei LVOT-Obstruktion: Digoxin, Vasodilatatoren, Diuretika, ACE Hemmer vermeiden = kdnnen den
Druckgradienten erhdohen

Abbildung 11: Algorithmus fiir die Behandlung der Herzinsuffizienz bei HCM.

PR W
|
peeTTTWS $ 09090
1 ) Antikoagulation

Katlonsmantvern =50 mmHg? k ' lWeiierhm symptomatisch oder Unvertraglichkeit/
T Kontraindikation von Betablockern

’ Verapamil m Diltiazem ’
f (Klassel) = . (Klassel) ,

=50% © LvEFWen <50%
I Weiterhin symptomatisch
Niedrig dosierte Diuretika Niedrig dosierte Diuretika =
L ; ] Disopyramid* .  Mavacamten
(Klassel) (Klasse lla)
in Betracht ziehen
I Weiterhin symptomatisch

ACE-l = ACE-Hermmer; ARB = Angiotensin-Rezeptor-Blocker, ARNI = Angiotensin-Rezeptor-Meprily-
sin-Inhibitor; LVEF = linksventrikulare Ejektionsfraktion; LVOTO = linksventrikulgre Ausﬂusstraktog-
struktion; MCS = mechanische Kreislaufunterstitzung; MRA = Mineralokortikoidrezeptorantago-

nisten; NYHA = New York Heart Association; SGLT2i = Matrium-Glucose-Cotransporter 2-Inhibitor.

. . LVOTO = linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion.
- Septumreduktionstherapie:

* Alkoholseptumablation (TASH=transkoronare Ablation der Septumhypertrophie
-> Ethanol wird in einen Septalast des RIVA injiziert)

* Septum-Myektomie (offen chirurgisch)

12
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Mavacamten: I

- Bindet das kardiale Myosin und reduziert die Ausbildung von D reSde n

Aktin-Myosin-Briicken

-> Verringert damit die LV-Kontraktilitat, verbessert Relaxation, damit suffizienter myokardialer
Energiestoffwechsel

- Vor Therapiestart CYP2C19 Aktivitat bestimmen um die Startdosis richtig zu wahlen (2,5 mg bei slow-

metaboliser vs. 5 mg)

Therapiebeginn Valsalva LVOT- Weiterbehandlung Valsalva LVOT- Weiterbehandlung
LVEF mit Gradient mit Gradient mit
=55 % > 1x 5 mg/d 220 mmHg 1x 5 mg/d 1x 5 mg/d
< 20 mmHg 1x 2,5 mg/d Erhaltungsphase (siehe Folie 10)

<20 mmHg > 1x 2,5 mg/d 220 mmHg 1x 2,5 mg/d

Behandlungs-

<20 mmkig ”Qtse\?;bggﬁgli"zg Uberpriifung des klinischen Status,

des Valsalva LVOT-Gradienten und der

LVEF nach 4 Wochen und Beibehaltung
Woche 12 und anschliefende Kontrollen 1x pro Quartal der aktuellen Dosis fiir 8 Wochen.

Dosis erhdhen
LVEF =55 % und Valsalva-LYOT-Gradient

B

1. Dosis um eine Stufe erhéhen: 2,5 mg auf 5 mg; 5 mg auf 10 mg; 10 mg auf 15 mg.

2. Uberpriifung des klinischen Status, des Valsalva LVOT-Gradienten und der LVEF
nach 4 Wochen und Beibehaltung der aktuellen Dosis fiir 8 Wochen.

3. Weitere Auftitration nach 12 Wochen Behandlung auf der aktuellen Dosisstufe
maglich, wenn LVEF = 55 %. In Woche 4 erneut berpriifen.

Aktuelle Dosis ; 3 1 -
(Behandlung 4. Die maximale Tagesdosis betrégt 15 mg.
nicht L CYP2C19-Metabolisierer: Die maximale Dosis betragt 5 mg.
unterbrochen) Bei Auftitration von 2,5 mg auf 5 mg 4 und 8 Wochen spéter eine Nachkontrolle
durchfiihren.

LVEF 50 % - 55 %, unabhangig des Valsalva-lVOT-Gradienten
oder Dosis beibehalten

13

Fachinformation Camzyos, aktueller Stand

Therapie unterbrechen, wenn LVEF <50 %
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= LV-Dilatation und globale oder regionale systolische Dysfunktion, die nicht durch abnorme
Belastungsbedingungen oder KHK erklart werden kann

Dilatative Kardiomyopathie

(zusatzlich auch RV-Dilatation und Dysfunktion moglich)
Atiologie:
- genetisch (30-50%):
* Kernhille: Lamin A/C (LMNA)
* Sarkomer: B-myosin heavy chain (MYH7), kardiales Troponin T (TNNT2),
kardiales Troponin | (TNNI3)
* Zytoskelett: Titin (TTN)

* Desmosomen: Desmoplakin (DSP)
* lonenkanal: Natriumkanal Typ V (SCN5A)

- toxisch: Alkohol, Kokain, Amphetamine, Clozapin, Blei, Anthracycline

- Infektios: CMV, EBV, HIV, Typhus, Diphterie, Borreliose, Toxoplasmose, Chagas-Erkrankung etc.

- Metabolisch/endokrin: Hypocalcidmie, Urdmie, Mb. Cushing, Hypo-/Hyperthyreose, Thiamin-, Selenmangel
- Entzandlich/infiltrativ: Sarkoidose, Himosiderose, Vaskulitis, Lupus, Sklerodermie, Myokarditis

- Autoimmun: Alpha- und Beta- Myosin-Schwerketten-, Myosin-Leichtketten-, Troponin- Auto-Antikdrper

- Neuromuskulare Erkrankungen: Dystrophinopathien

- Andere: Schwangerschaft, Tachyarrhythmie

14
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Diagnostik:

- EKG mit typischen Veranderungen
* LMNA: AV-Blockierungen, LSB, haufig VES und nsVTs
* Filamin C (FLNC): Repolarisationsstorung, Niedervoltage, VES und nsVTs
* Desmin (DES): AV-Blockierungen, RSB
* desmosomale Gene: Niedervoltage, T-Negativierungen V5, V6

* kardiale Sarkoidose: AV-Blockierungen, RSB
- Echokardiographie:
* Dilatation der Herzhohlen, kugelférmige Konfiguration des LV, Wanddicke normal oder

reduziert, Zunahme des enddiastolischen linksventrikuldren Volumenindex (>74 ml/m? bei

Mannern und > 61 ml/m? bei Frauen)




Dilatative Kardiomyopathie ”"’ Stadtisches Klinikum

- Kardiale MRT: DreSden

* Late Gadolinium Enhancement ermdglicht Unterscheidung zwischen Ischamischen
und nicht ischdmischen Atiologien

* T1- und T2-Mapping zur Einschitzung Myokardfibrose, Odem, Entziindung,
infiltrative Storung

- Koronarangiographie (zum Ausschluss KHK)
- Myokardbiopsie

Therapie:
- Herzinsuffizienztherapie
- Absetzen von ursachlichen Noxen, Behandlung zugrundeliegende Ursache

- Prifung der ICD-Indikation

Sonderform- Peripartale Kardiomyopathie:

- Akute Herzinsuffizienz mit LVEF < 45% im letzten Monat der Schwangerschaft oder in den ersten Monaten
nach Entbindung (ohne kardiale Vorerkrankung)

- Vermutlich genetische Pradisposition

- Nur Betablocker als Therapie in der Schwangerschaft zugelassen, spezifische Therapie: Bromocriptin
(hemmt Bildung von Prolaktin) in Kombination mit Thromboseprophylaxe;

- Nach einem Jahr kann die Herzinsuffizienztherapie langsam ausgeschlichen werden, komplette Erholung
moglich, aber auch todliche Verlaufe

16
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Nicht-dilatative linksventrikulare Dresden

Kardiomyopathie

= nicht-ischamische LV-Narbe oder Ersatz des Myokards durch fibrolipomatoses Gewebe

Abbildung 3: Arbeitsbeispiel fiir den Phanotyp der nicht-dilatativen
linksventrikularen Kardiomyopathie.

- Umfasst Erkrankungen wie

* DCM ohne LV-Dilatation £ ooy
Klim';che . Familienaq_axmgse SCD 2
* arrhythmogene linksventrikuldre Kardiomyopathie Prasentation [Tk
/ v,
* linksdominante ARVC ‘
- Nicht- Frithere
dilatierter LV Klassi-
* arrhythmogene DCM EFS5% fizierung
- Subepi- ' phanotypbasierter
:‘;’::'e 2 ﬁxg integrierter Ansatz
V, < ACM Autosomal dominant
. . . o R 05-bedingter Phinotyp
ohne Erfillung der diagnostischen Kriterien der nicht-dilatativen LV-
neean Kardiomyopathie mit
. Si % subepikardialer Narbe
f,':';,‘?,{',?ﬁﬁ;‘-’“"g‘ und niedrig-normaler EF
Haufig vertretene Gene: STIONES s e S
DSP, DES, LMNA, PLN
DSP p.Trp180STOP .
.

ACM = arrhythmogene Kardiomyopathie; ALVC = arrhythmogene linksventrikulare Kardiomyopa-
thie; DCM = dilatative Kardiomyopathie; DSP = Desmoplakin; EF = Ejektionsfraktion; EKG = Elektro-
kardiogramm); LV = linksventrikular, NDLVC = nicht-dilatative linksventrikulare Kardiomyopathie;
SCD = plotzlicher Herztod, VES = ventrikulare Extrasystole.

ESC Pocket Guidelines- Version 2023 - Kardiomyopathien 17
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Arrhythmogene rechtsventrikulare
Kardiomyopathie (ARVC)

= dominierende RV-Dilatation und/oder Dysfunktion und/oder elektrokardiografischen Auffilligkeiten

- Regionale Atrophie des Myokards, Ersatz durch Fett- und Bindegewebe (zusatzliche Trigger:
Dehnungsreiz der Ventrikelwand, z.B. durch Leistungssport; myokardiale Inflammation)

- Autosomal-dominant vererbt, Mutationen in Genen, die flir Proteine des Desmosoms kodieren
(PKP2, DSG2, DSP, DSC2, JUP)

- Mutationsanalysen unterstitzen Diagnose, erlauben aber keinen Beweis oder Ausschluss

Krankheitsphasen:

* Subklinische ARVC: dahnelt hier einer lonenkanalerkrankung, Auftreten von ventrikularen
Arrhythmien ohne strukturelle Veranderungen

» Klassische ARVC: Palpitationen, Synkopen belastungsinduziert, typische strukturelle Veranderungen

* Fortgeschrittene ARVC: ausgepragte morphologische Veranderungen des RV mit Beteiligung des LV,

komplexe ventrikulare Arrhythmien

18
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Arrhythmogene rechtsventrikulare Kardiomyopathie

Diagnostik: — F
= 'a A \ f

v2 \f fm‘vfw‘—/(\ﬁ
- EKG: = A ) | \

. . .. o /| el [\/h'-»—/
rechtsprakordiale T-Negativierungen, - ( ( u B
QRS > 110 ms, - Potenziale (Ausdruck lokal L e - = =
verzogerter Erregungsleitung) — ! | | I

Eere b e e ol e e e
28 | | ﬁ,
- TTE J = et /LWHJ/R_,“J Lo ",,/\
. 150 Hz 50.0 mm/s 10.0 mm/mV 2x5s, 50mm/s MAC55 009B.1 T 1251239
= Ka rd I O- M RT: Abb.: Brustwandableitungen. Derselbe Patient, wie oben. In V1 ist eine Epsilon-Welle am Ende des QRS-Komplexes sichtbar. Diese, die

rechtsprakordiale QRS-Verbreiterung und die bis V4 nachweisbaren negativen T-Wellen sind diagnostisch wegweisend

Aneurysmen des RV, RV-Dilatation,
Trabekelhypertrophie, regionale
Wandverdiinnung, intramyokardial Fett-
und/oder Bindegewebe

- RV-Angiographie

Abb. 6 Bildgebung bei arrhythmogener rechtsventrikularer Kardiomyopathie (ARVC). a Die Angiographie des rechten Ventrikels
(RV) zeigt wahrend der Systole regionale Kontraktionsstérungen, Aussackungen und polyzyklische Konturen in den inferioren und
apikalen Anteilen des global vergroBerten RV. b Die Magnetresonanztomographie zeigt im korrespondierenden Areal des RV
WandunregelmaBigkeiten und fokale Steigerungen der Signalintensitat als Hinweis flir Fettgewebe im Myokard. (Aus [6])

Kardiologe 2014 - 8:85-98
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Major; - Epsilon-Potenzial in EKG- Major; - T-Megativierung in = V-V,
Ableitungen V' -V,
Depolarisations- Arrhythmogene Repolarisations-  |Minor: - T-Negativierung in V1-v2
Minor; -Spdtpotenzial im SAECG stérungen stérungen oder V4-V&*
« ORS-Daver »110 ms in V.-V, = T-Megativierung in V1-V4
«TAD = 55 ms in V-V, rechts- bei Pat. =14 Jahre mit RSB
Major; -VT mit L5B-Konfiguration Major: - Residuale Myozyten <60%
und superiorer Achse ventrikuliie mit fibrisem Ersatz + Fett
ll'l"l,ﬂ"l“i“'l Gewebe- in =1 Biopsie
Minor; -¥T mit LSB-Kenfiguration charakterisierung
und inferiorer Achse . 5 inor: - Besiduale M ten 60-75%
_ : Kardiomyopathie Minor; - Residuale Myazyten
- = 500 VES im Langzeit-EKG mit fibrésem Ersatz + Fett
] in =1 Biopsie
Regionale Akinesie, Dysl-.unesle, Familien- Major: - ARVC gesichert bei
ader Aneurysmna des RV in Bildgebung L Angehdrigen 1. Grades
RV-Angiographie, Echo oder MET und Genetik (Klinik, Autopsie)
und 1 der Folgenden: « Pathogenetische Mutation

Minor: - ARVC vermutet bei
Angehorigen 1. Grades
= ARVC gesichert bei
Angehdrigen 2. Grades
« Platelicher Herztod (Alter
<35 Jahire) mitV.a. ARVC
bei Angeharigen 1. Grades

Major: - Echa: - PLAX RVOT = 32 mm (= 19 mm/m’) ader
- PSAX RVOT = 36 mm (= 21 mm/m’) oder
- Fractional Area Change =33%
«MRT: - RVEDV-Index =110 ml/m? ( ) ader =100 ml/m® (7] oder
- RV-EF =40%

Minor: »Echo: - PLAX BVOT 229 - <32 mm (216 - <19 mm/m’) oder
- PSAX RVOT 232 - <36 mm (=18 - <21 mm/m’) oder
- Fractional Area Change >33% - = 45%
«MRT: - RVEDV-Index =100 - <110 ml/m?® () oder 290 - <100 mlfm’ [7) oder

- RV-EF =40% Kardiologe 2014 - 8:85-98

— 2 Major-Kriterien / 1 Major- und 2 Minor-Kriterien/ 4 Minor-Kriterien
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Stadtisches Klinikum

Dresden

Tab.1 Risikofaktoren fiir plotzlichen

Arrhythmogene rechtsventrikulare Kardiomyopathie ||||’

Herztod bei arrhythmogener rechtsventri

. kuldrer Kardiomyopathie

Therapie

lnheraple:
Hauptrisikofaktoren

- Vermeidung starker Belastung durch belastungsinduzierte Uberlebter Kreislaufstillstand/
Kammerflimmern

Volumenbelastung (z.B. Leistungssport) Schnelle, hamodynamisch instabile

anhaltende VT

- B- Blocker (bei Symptomen; um katecholaminerge VTs zu vermeiden) Unklare Synkope
Weitere Risikofaktoren

- Antiarrhythmika (Sotalol, Amiodaron) Hamodynamisch stabile anhaltende VT

. . . . . Nicht anhaltende VT
- ggf. medikamento6se Vorlastsenkung (Nitrate, Diuretika) Schwere RV-Dysfunidion
. - LV-Beteili

- Katheterablation (gute Akuterfolge, hohe Rate an Rezidiven durch L -

Junges Alter bei Diagnosestellung
neue Arrhyth mieherden) Leistungstraining und kompetitiver Sport

Weniger gut etablierte Risikofaktoren

- ICD-Implantation Hiufige VES (>1000 pro 24 h)

. QRS-Dispersion/verzogerter S-Zacken
- Herztransplantation Aufstrich in V1-V2

Machweis und Ausdehnung elektroanatomi-
scher Narben (z. B. CARTO-Mapping)

Fraktionierte Elektrogramme und
Spatpotenziale

Induzierbarkeit monomorpher VT bei
programmierter Kammerstimulation (EPU)
Familienanamnese fiir plotzlichen Herztod
(Alter =35 Jahre)

Molekulare Genetik (Genmutationen)

EPU elektrophysiologische Untersuchung, LV linker
Mentrikel, RY rechter Vienitrikel, VES ventrikulare
Extrasystolen, VT ventrikuldre Tachykardie. 21

Kardiologe 2014 - 8:179-196




’ Stadtisches Kilinikum
1l

Dresden

= restriktive Pathophysiologie des linken und/oder rechten Ventrikels bei normalem oder
reduziertem systolischen Volumen und normaler Ventrikelwanddicke

Restriktive Kardiomyopathie

Restriktive Herzkrankheiten

Intrinsische Myozyten-
Dysfunktion

Endomyokardiale Storungen der extrazelluldren
Stoérungen Matrix des Myokards

Genetisch Infiltrativ
— ey | | Amyloidose _
rzinoide
Endokardiale Neoplasien

Endokardiale Fibroelastose

latrogen/
_ Medikamententoxizitat

Danon-Erkrankung
Glykogenosen :

Eisenuberladung/

Eisenspeicherkrankheiten

Nicht-genetisch

@® RCM
® Myokarderkrankungen mit gelegentlicher restriktiver Physiologie, oft im
Zusammenhang mit LVH

LVH = linksventrikulare Hypertrophie; PRKAG2 = y2-requlatorische Untereinheit der SAMP-aktivier-
ten Proteinkinase; RCM = restriktive Kardiomynpathie 22
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Restriktive Kardiomyopathie

Diagnostik:

’ Stadtisches Klinikum
il

Dresden

Klinik: Belastungsdyspnoe, Abgeschlagenheit = Ventrikel ist bei hdheren Herzfrequenzen nicht in der Lage sich
addquat zu fillen

EKG: hohe und breite P-Wellen, bei Sarkoidose Schenkelblock oder AV-Blockierungen
Echokardiographie:
biatriale Dilatation, normale oder reduzierte GroRe des LV (EDVI < 40ml/m?), diastolische Dysfunktion
Kardio-MRT:
typische Gewebecharakterisierung (z.B. erhohte T2-Intensitat bei Sarkoidose, verringerte T2-Intensitat
bei Hdmochromatose
Herzkatheter:
erhohte rechts- und linksseitige Flllungsdriicke, reduziertes Herzzeitvolumen, syst RV-Druck > 50 mmHg

»Square Root Sign“ (friher Abfall des
diastolischen Ventrikeldruckes, gefolgt
von einem raschen Anstieg zu einer
Plateau-Phase

Therapie:

Hamodynamische Kriterien der Pericarditis constrictiva; (a) Simmultane hammodynamische

Euvoléamie durch Diuretika

Messung im LV (rot) und RV (blau) (b) Simmultane himmodynamische Messung im LV (rot)
Fre guenz- un d insbes. R hyt hmuskontrolle und RA (blau). (1) Aquilibrierung der diastolischen Driicke (<5 mm Hg Differenz) in allen

. 4 Herzkammern; (2) Quadratwurzelzeichen, sog. ,,square-root sign“; (3) Y-Abfall im rechten
H erztrans p I antation Vorhof (RA)/Jugularvenenpuls. (Mod. nach [69])
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’ Stadtisches Klinikum
Il

Dresden

Keine Kardiomyopathien mehr:

Left ventricular-non-compaction (LVNC)/Linksventrikuldre Hypertrabekularisierung:

- Tiefe linksventrikuldre Trabekel und tiefe Recessus = phanotypisches Merkmal mit physiologischer
Ursache oder im Rahmen zugrundeliegender Kardiomyopathien

- dunne kompakte epikardiale Schicht und dicke, aufgelockerte endokardiale Schicht
- Echokardiographie-Kriterien nach Jenni et al.
* Verhaltnis nicht-kompaktierter zu kompaktierter Schicht > 2:1
* Nachweis von Fluss in den intertrabekularen Recessus mittels Farbdoppler
* prominentes Trabekelnetzwerk in den apikalen und/oder
mittventrikuldaren Abschnitten inferior und lateraler

* Wanddicke der kompaktierten Wand < 8,2 mm

Tako-Tsubo-Syndrom:

- Temporares Auftreten von linksventrikularen
Wandbewegungsstorungen (apikale Ballonierung)

- Induziert durch sympathische Stimulation

- Stérung der Mikrozirkulation
24




Anwendung in unserer Klinik ”"’ Stédtisches Klinikum

Dresden

Patient wird akut mit Herzinsuffizienz Zuweisung erfolgt nach einem
eingewiesen ambulanten Zufallsbefund

™ —

Anamnese (insbesondere Familienanamnese, plotzlicher Herztod)
korperliche Untersuchung (Blutdruck, Zeichen der Herzinsuffizienz, Extrakardiale
Manifestationen, z.B. Karpaltunnelsyndrom bei Amyloidose)

v

EKG + Langzeit-EKG
(niedrige QRS Amplituden trotz Hypertrophie — Amyloidose
AV-Block I° - LMNA Kardiomyopathie)

'

ausfiihrliches TTE (mit GLS-Analyse, ggf Valsalva bei HCM)

'

Spezifische Labordiagnostik (siehe Tabelle auf Seite 5)

T

Skelettszintigraphie PET-CT Koronarangiographie Endomyokardbiopsie
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’ Stadtisches Klinikum
il

Dresden

Diuretika
Herzinsuffizienztherapie/

Spezifische Therapie

v

ICD-Risk-Score berechnen

v

Strategien zur Rhythmustherapie (VHF, VES, VTs)
Indikation zur Antikoagulation prifen (bei HCM unabhangig vom CHA2DS2-VASc-Score)

'

gef Herztransplantation bahnen

v

Bei Entlassung Gendiagnostik empfehlen
Test-Kits flir Mb Fabry bei uns auf Station
CYP2C19 Status mittels EDTA Rohrchen als Fremdversand
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’ Stadtisches Klinikum
il

Literatur Dresden

echobasics

Nikolaus Marx
Erland Erdmann  Hrsg.

Klinische

Kardiologie

Krankheiten des Herzens, des Kreislaufs
und der herznahen GefalR3e

Der Kardiologe

Kardiomyopathien

Leitlinien fiir das Management
von Kardiomyopathien

9. Auflage

2023 ESC Guidelines for the management
of cardiomyopathies

Developed by the task force on the management of
cardiomyopathies of the European Society of Cardiology (ESC)
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