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Definition Kardiomyopathie

● Der Herzmuskel weicht strukturell und funktionell von der Norm ab

● Fehlen einer KHK, Bluthochdruck, Herzklappenerkrankung oder einer 
angeborenen Herzerkrankung, die ausreicht, um die beobachtete 
myokardiale Auffälligkeit zu verursachen

● Erbliche oder erworbene Varianten

● Neu: Einbeziehung von spezifischen Myokardmerkmalen, einschließlich 
nichtischämischer ventrikulärer Vernarbung oder Ersatz des Myokards 
durch fibrolipomatöses Gewebe, die mit oder ohne ventrikuläre Dilatation, 
Wandbewegungsstörungen oder globale systolische oder diastolische 
Dysfunktion auftreten können.



  



  



  

Nur eine genaue Fragestellung ermöglicht eine präzise Diagnosestellung!



  



  

CMP Diagnosestellung/ Therapie

1) Symptome / klinischer Verdacht / EKG

2) Bildgebung: 

- Echokardiographie, MRT, Szintigraphie,      
Coronar CT, PET-CT 

3) Ergänzende Untersuchungen 

- Labor, Genetik usw.

4) Diagnosestellung

5) Behandlung: 

- Medikamentös, Devices (ICD, CRT, Assist 
Device), HTX



  



  

Wann ist der linke Ventrikel dilatiert?

Endiastolscher Ventrikeldurchmesser: 

Männer bis 58mm, Frauen bis 52mm



  

Wann ist der linke Ventrikel 
hypertrophiert?

Endiastolsche Wanddicke: 

Männer bis 10mm, Frauen bis 9mm normal

ab 15mm weiter abklären



  

Hypertrophe Kardiomyopathie, 
Obstruktiv (HOCM) und nicht-obstruktiv (HCM)

● Myokardhypertrophie, keine Dilatation

● Autosomal dominant, 1:500, verschiedene Genloci

● Dyspnoe, Angina, Palpitationen, Synkopen bis 
Plötzlichen Herztod

● Im EKG: LVH, ventrikuläre Tachykardien

● Auskultation HOCM: unter Valsalva-Manöver lauter 
werdendes Systolikum über ERB                                   
(im Gegensatz zu AS und MI)



  

Hypertrophe Kardiomyopathie
Echokardiographische Charakteristika

● Asymmetrische LV- Hypertrophie oder apikal betont, 
posteriore Wand selten betroffen

● Wenn Septum betroffen:                              
Verhältnis Septum-HW-Dicke: 1,5:1

● Spätsystolische Flussbeschleunigung bei 
obstruktiver Variante („Säbelscheide“)

● Obstruktion LVOT oder mitt-ventrikulär

● SAM-Phänomen (Systolic Anterior Motion) der MK

● Relevante MI? (Signalüberlagerung, OP Indikation?)

● Mitt-systolische Schlussbewegung der AK



  

Zunahme der Obstruktion:

– Verminderte Vorlast oder Nachlast: 
Valsalva, Nitro, ACE-Hemmer, AT1 Blocker

– Steigerung der Kontraktilität: 
Körperliche Belastung, Digitalis, Katecholamine



  

Linksventrikuläre Ausflusstrakt Obstruktion
LVOTO?

   Echokardiographie          
   (Ruhe, Valsalva, im Stehen)

  Peak Gradient                  
  LVOT≥ 50mmHg?

Stressechokardiographie?



  

Behandlung der LVOTO

  Peak Gradient             
  LVOT≥ 50mmHg?

 Symptome?

 Betablocker

 Verapamil/ Diltiazem

 Mavacamten

 Therapie zur                 
 Septumreduktion

* in Ö und Dtl. nicht zugelassen!



  

Mavacamten (Camzyos®)

● Myosin-Inhibitor



  

Mavacamten (Camzyos®)

● Zur Behandlung von Erwachsenen mit symptomatischer 
(NYHA II-III) hypertropher obstruktiver Kardiomyopathie 

● Voraussetzungen: 

– EF ≥55%

– Keine Schwangerschaft

● Notwendig: Bestimmung CYP2C19-Status

– Langsame Metabolisierer: Startdosis 2,5mg 1x1

– Sonst: Startdosis 5mg 1x1



  

Amyloidose
Ablagerung von gefalteten Proteinketten in 
verschiedenen Gewebe, häufigste Form der RCM

● AL-Amyloidose (primäre Amyloidose)

– In 90% Herzbeteiligung

– Plasmozytom, Lymphome, Mb. Waldenström

● AA-Amyloidose (sekundär oder reaktiv)

– Selten Herzbeteiligung

– Serum-Amyloid A

– TBC, Osteomyelitis, Mb. Crohn, Kollagenosen, Mb. 
Hodgkin, Karzinome

● ATTR-Amyloidose: Transthyretin

– Hereditär (Autosomal dominant), Herz häufig betroffen

– Altersamyloidose



  

Amyloidablagerung:
● Beginnt subendokardial

● Ausbreitung im Myokard (Interstitium)

● Myozyten nicht betroffen 

● Verdickung der LV- und RV-Wand nicht durch Hypertrophie

● Verdickung der Vorhofwand

● Infiltration von:

– Koronarien

– Erregungsleitungssystem (Niedervoltage, AV-Block)

– Endokard (Thrombus)

– Herzklappen (nur geringe Dysfunktion)



  

Echokardiographische Charakteristika
● Verdickung LV und RV 
● „Sparkling myocardium“, besonders in fundamentalem Imaging 
● Kleiner LV, Funktion anfangs gut
● Vergrößerte Vorhöfe
● Verdickte Klappen und Vorhofseptum
● Mitralklappeninsuffizienz (gering)
● Diastolische Funktionsstörung 

(oft E/A ≥2, Restriktiv)

● Perikarderguss (im Spätstadium)
● Pulmonaler Hypertonus
● Speckle Tracking: Strain basal-mid reduziert, apikal gut, „apical 

sparing“



  

● Diastolische Funktionsstörung:

– Im Spätstadium Restriktiv

– E-Welle hoch, A-Welle niedrig, 
kurze Dezeleration

– Niedrige TDI-Geschwindigkeit des MK-Annulus

– E/E´-Ratio erhöht, (LV-Füllungsdruck erhöht)

● EKG zur Differentialdiagnose:

– Hypertrophe CMP: LVH, high voltage, PQ normal

– Amyloidose: Niedervoltage, PQ-Verlängert

● Symptomatik:

– Symptome der diastolische HI

– Symptome der Rechtsherzinsuffizienz



  

Tafamidis (Vyndaqel®)

● Tafamidis:

– spezifischer Transthyretin-Stabilisator

–  verhindert Bildung von instabilem TTR 



  

Diagnosestellung ATTR-Amyloidose

1. Hinweise: Herzinsuffizienz, EKG Niedervoltage,      
schmerzhafte Polyneuropathie... 

2. Echokardiographie: Hypertrophie li. und re.,           
pathologische diastolische Funktion, apical sparing,        

     verdickte Klappen, Erguss

3. DPD-Szintigraphie (Perugini-Score)

4. Herz- MRT

5. (Genetische Testung: hereditär vs. Wild-Typ)

6. (Biopsie)

7. → Diagnose ATTR-Amyloidose und            

→ Therapieeinleitung (Tafamidis, Vyndaqel®)



  

Parameter die für eine Vyndaqel (Tafamidis) 
-Antrag/Behandlung benötigt werden

● ATTR-Amyloidose mit NYHA I-III mit ≥1 Hospitalisation oder 

klinisch relevante Episode mit symptomatischer HI incl. 
erhöhter NT-ProBNP-Werte

● Positive Knochenszintigraphie (Perugini 2-3) und typ. Befund in 
C-MRT

● Ausschluss AL-A. (Bestimmung monoklonale freie Leicht-
ketten in Serum und Urin mit Immuno-Fixationselektrophorese)

● Nur falls oben genannte Tests nicht schlüssig Myokardbiopsie 
und histologischer Nachweis ATTR

● Gentest (Wildtyp vs. Hereditär) nicht notwendig

● Alle 6 Monate: NYHA Stadium, NT-Pro-BNP, 6-Minuten Gehtest, 
Bericht über etwaige Hospitalisationen, Diuretikaverbrauch

● Alle 12 Monate: Echo ggf. C-MRT

Anmerkung: Dauer bis zum Wirkungseintritt bis zu 18 Monate!



  

Amyloidoseherz, 
Explantationspräparat

Bilder mit freundlicher Genehmigung Prof. Zuckermann, AKH Wien



  

Speckle Tracking



  

Morbus Fabry
● X-chromosomal vererbter Mangel an α-Galaktosidase A

● Prävalenz: 1:40.000

● Akkumulation von Globotriaosylceramid                                  
(Gb-3 oder GL-3) im Endothel kleiner Gefäße

– Kardiomyopathie (LVH in Echo und EKG)

– Angiokeratome

– Akroparesthesien

– weiters: Gastrointestinal, Niere,                                     
Cornea, Cerbrale Manifestation

● Diagnose: 

– Männer: Enzymaktivitätsmessung in Leucozyten 

– Frauen: Gb3-Ausscheidung im Harn (genetisches Mosaik) 
● Therapie: Enzymersatztherapie



  

Weitere wichtige DD: 
„Athletes Heart“ vlg. „Sportherz“

Was macht der Sport mit dem Herz?



  



  



  



  

Excurs Diastologie



  



  

Diastolische Funktion, erhöhte Füllungsdrucke

 Gepulster Mitralis-       
  einstrom: E/A?

  e´septal <7cm/s?

  e´lateral <10cm/s?

  E/e´ >14?

  TR Vmax >2,8m/s?

  LAVi >34ml/m²?
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