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Abbildung 1

Histopathologische Verdnderungen der arthythmogenen rechtsventrikuldren Kardiomyopathie.
Fokal umschrieben oder fortschreitend ausgedehnt diffus kommt es zu einer Einlagerung bzw. dem
vollstdndigen Ersatz der Myokardstruktur durch Fettgewebe oder Kollagen.

ANATOMIE

Die zu Grunde liegenden histo -
pathologischen Veranderungen der
arrhythmogenen rechtsventrikula-
ren Kardiomyopathie (ARVD) (vor-
mals Dysplasie des rechten Ventri-

kels, ARVC) bestehen in einer ultra-
strukturellen Gewebeveranderung
der freien Wand. Pradilektionsstel-
len sind der Ausflusstrakt, die infe-
riore Wand und die Apikalregion der
rechten Herzkammer (Abb. 1).

Ein diffuser Befall mit Beteiligung
des linken Ventrikels ist zudem mog-
lich. Fokal umschrieben oder fort-

Abbildung 2

Ventrikulogramm des rechten Ventrikels im

30° RAO-Strahlengang bei einem Patienten mit
ARVD. Neben der deutlichen Vergroferung des
rechten Ventrikels erkennt man fokale Aneurys-
men v.a. im Bereich der inferioren Wandabschnit-
te und des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts.

schreitend ausgedehnt diffus kann
es zu einer Einlagerung bzw. dem
vollstandigen Ersatz der Myokard-
struktur durch Fettgewebe oder Kol-
lagen kommen (Abb. 2). Falls Lipid-
einlagerungen dominieren, ist die
Wanddicke unverandert; ansonsten
ist sie vermindert oder erscheint aus-
gebuchtet (Abb. 2).

URSACHE UND
KLINISCHES
ERSCHEINUNGSBILD

Die Ursache der arrhythmogenen
rechtsventrikuldren Kardiomyopa-
thie ist unbekannt. Apoptotische
Vorgange basierend auf Mutationen
in desomosalen Proteinen (Plakophi-
lin-2) werden pathogenetisch disku-
tiert. Gehauft tritt diese Erkrankung
in Norditalien auf (44/10.000).



Abbildung 3
Oben: Monomorphe,
Linksschenkelblock-
formig deformierte
ventrikuldre Tachy-
kardie bei einem
Patienten mit ARVC.
Unten: Epsilon-
Potenzial in V1.
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Bei etwa 50 % aller Patienten ist auch
die Familienanamnese der ARVC/D
positiv, d.h., ein weiteres Familien-
mitglied ist von der Erkrankung
betroffen. Basso und Mitarbeiter
fithrten eine pathologische Studie
an 30 Herzen mit ARVD durch, bei
denen bei 24 als Todesursache der
plotzliche Herztod und in 3 Fallen
akutes Herzversagen vorlag.
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Abbildung 4

MR-Darstellung einer ARVC: T1-gewichtete TSE-Sequenz.
Links: Modifizierte transversale Ebene. Es zeigt sich eine fettige Degeneration der freien Wand

des rechten Ventrikels (helle Zone, Pfeil).

Rechts: Modifizierter 4-Kammerblick. Das signalreiche Areal im mittleren und apikalen Septum

entspricht einer fettigen Degeneration bei ARVC.

EKG-Veranderungen waren bei 19
Féllen negative T-Wellen in den rechts-
prakordialen Ableitungen und ven-
trikuldre Arrhythmien (Abb. 3).
Rechtsventrikuldre Aneurysmen
fanden sich bei 15 % der obduzierten
Herzen, 12% waren in der inferioren
Hinterwand lokalisiert. Der linke
Ventrikel war bei 47 % und das intra-
ventrikuldre Septum bei 20 % invol-
viert (Abb. 4). Zwei pathologisch-
histologische Muster, fettige Dege-
neration in 40 % und fibro-fettige
Degeneration in 60%, wurden iden-
tifiziert.

Der Morbus Uhl mit diinner perga-
mentartiger Wandveranderung bei
massiver rechtsventrikuldrer Dilata-
tion stellt eine ausgepragte Sonder-
form des Symptomenkomplexes dar.
Das klinische Bild prasentiert sich
abhdngig vom Erkrankungsstadium
primadr mit linksschenkelblockarti-
gen ventrikuldren Extrasystolen, die
bis zum Kammerflimmern mit plotz-
lichem Herztod fithren kénnen, oder
mit Zeichen einer Herzinsuffizienz.
Patienten mit einer ARVC/D stellen
sich haufig zur diagnostischen
Abklarung rezidivierender ventriku-
larer Tachykardien oder Synkopen
vor. Meistens sind junge, gesunde
Patienten mannlichen Geschlechts
betroffen.

TASK-FORCE-
KRITERIEN

Als Richtlinie gelten die sog. McKen-
na-Kriterien, die 1994 erstmals erar-
beitet wurden und seit 2010 wesent-
lich erweitert und differenzierter als
aktuelle Task-Force-Kriterien vorlie-
gen. Diese sind in der Tabelle gegen-
iibergestellt. Anhand der neuen
Task- Force-Kriterien aus 2010 recht-
fertigt demnach das Erfiillen von
zwei Hauptkriterien oder einem
Hauptkriterium und zwei Neben -
kriterien die Diagnose einer ARVC/D.
Beriicksichtigung finden hierbei die
globale sowie regionale Funktions-
analyse des rechten Ventrikels, die
Gewebecharakteristik des rechtsven-
trikuldren Myokards, der Nachweis
von Re- und Depolarisationsstérun-
gen sowie AV-Uberleitungsstorun-
gen und Arrhythmie im EKG ebenso
wie eine etwaig positive Familien-

anamnese.



1994 Task-Force-Kriterien
2 Major, 1 Major + 2 Minor oder 4 Minor

I. Globale/segmentale Dysfunktion/Strukturelle Verdinderung des RV

Major ® Ausgepragte RV-Dilatation und
eingeschrankte RVEF bei normaler oder
nur leicht reduzierter LV-Funktion

® Regionale RV-Aneurysmen
e Deutliche segmentale RV-Dilatation

Minor o Leichte RV-Dilatation mit nur leichter
RVEF-Reduktion bei normaler LVEF
@ Leichte umschriebene RV-Dilatation
® Regionale RV-Hypokinesie

II. Gewebecharakteristik des Myokards

Major e Fibrolipomatose histologisch

Minor

1II. Repolarisationsstérungen
Major

Minor e T-Negativierung rechtsprakordial (V2 und v3)
(Alter > 12 Jahre, keine RSB)

IV. Depolarisations- und AV-Uberleitungsstorungen

Major o Epsilonpotenzial oder lokale QRS-Verbreiterung
(>110 ms in V1-V3)

Minor o Spatpotenziale im Signalmittlungs-EKG

V. Arrthythmien
Major

Minor o LSB-konfigurierte VT (anhaltend oder nicht

anhaltend im EKG, LZ-EKG oder bei Belastungstests

e Haufige VES (>1000/h im LZ-EKG)

VI. Familienanamnese

Major o Cesichert durch Histologie aus Chirurgie
oder Autopsie
Minor o Plotzlicher Herztod in der Familie (< 35 Jahre)

mitV.a. ARVC/D
e V.a. ARVC/D in der Familie aufgrund der
vorliegenden Kriterien

2010 Task-Force-Kriterien 7
sicher = 2 Major oder 1 Major + 2 Minor

grenzwertig = 1 Major + 1 Minor oder 3 Minor

moglich =1 Major oder 2 Minor

2D-Echo
@ Regionale RV- Akinesie,-Dyskinesie,-Aneurysma
und eines der folgenden Kriterien (enddiastolisch):
e PLAX RVOT > 32 mm (> 19 mm/m?KOF)
e PSAXRVOT > 36 mm (> 21 mm/m? KOF)
o Fractional area change < 33%
MRT
® Regionale RV-Akinesie,-Dyskinesie oder dyssynchrone RV-Kontraktion
und eines der folgenden Kriterien (enddiastolisch)
@ Ratio RV-Vol/KOF > 110 ml/m? (Madnner), >100 ml/m? (Frauen)
® RVEF<40%
RV-Angiografie
@ Regionale RV-Akinesie, -Dyskinesie, -Aneurysma

2D-Echo
® Regionale RV-Akinesie oder -Dyskinesie
und eines der folgenden Kriterien (enddiastolisch):
o PLAX RVOT > 29-32 mm (16-19 mm/m? KOF)
e PSAX RVOT > 32-36 mm (18-21 mm/m? KOF)
e Fractional area change 33-40%
MRT
® Regionale RV-Akinesie,-Dyskinesie oder dyssynchrone RV-Kontraktion
und eines der folgenden Kriterien (enddiastolisch)
@ Ratio RV-Vol/KOF > 100ml/m? (Madnner), >90 ml/m? (Frauen)
® RVEF > 40-45%

e verbleibender Myozytenanteil < 60% (morphometrisch), geschdtzt < 50% mit fibrotischem
Umbau des Myokards in > 1 Gewebeprobe, mit fettreichem Ersatzin der Myokardbiopsie

e verbleibender Myozytenanteil 60-75% (morphometrisch), geschdtzt 50-60% mit fibrotischem
Umbau des Myokards in > 1 Gewebeprobe, mit fettreichem Ersatz in der Myokardbiopsie

e T-Negativierung (V1, V2 und V3); Alter > 14 Jahre, kein RSB (QRS > 120 ms)

e T-Negativierung (V1und V2) , Alter > 14 Jahre, keine RSB oder T-Negativierung in V4, V5 oder V6
o T-Negativierung (V1-V4), Alter > 14 Jahre, mit RSB

o Epsilonpotenzial in den rechtsprakordialen Ableitungen (V1-V3)

o Spatpotenziale im Signalmittlungs-EKG bei > 1 von 3 Parametern, wenn QRS-Komplex < 110 ms
o Gefilterte QRS-Dauer (fQRS) > 114 ms

e Terminale QRS-Dauer (LAS-Dauer) > 38 ms

® RMS-Voltage der letzten 40 ms < 20 pV

e TAD (terminal activation duration) des QRS-Komplexes > 55 ms in V1, V2 oder V3, kein RSB

e LBS-konfigurierte ventrikuldre Tachykardie (nicht anhaltende und anhaltende)

e Ventrikuldre Tachykardie (nicht anhaltende und anhaltende) aus dem RVOT
® > 500 VES/h (LZ-EKG)

@ Bestdtigte ARVC/D bei Blutsverwandten 1. Grades aufgrund der vorliegenden Kriterien
@ ARVC/D bei Blutsverwandten 1. Grades durch Histologie aus Autopsie oder Chirurgie gesichert
o Pathogene Mutation™ (assoziiert oder méglicherweise assoziiert mit ARVD/C) im Verdachtsfall

e Schilderung von ARVC/D bei Blutsverwandten 1. Grades, bei denen die vorliegenden Kriterien
nicht tiberpriift werden konnen

o Frithzeitiger Herztod (< 35 Jahre) durch mégliche ARVC/D bei Blutsverwandten 1. Grades

® Gesicherte ARVC/D (autoptisch oder anhand der vorliegenden Kriterien)
bei Blutsverwandten 2. Grades

* Molekulargenetische Diagnostik: Die am haufigsten betroffenen Cene, die derzeit routinemafig untersucht werden, sind DKP2, DSP, DSG2.
Die klinische Sensitivitdt, d.h. Anteil der positiven Ergebnisse, wenn eine Krankheit vorliegt, betragt ca. 60%.



Abbildung 5
Magliche echokardio-
grafische Manifes -
tationen bei ARVC.
Neben einer starken
Trabekularisierung
im RV-Spitzenbereich
kann auch eine Hyper-
reflexibilitdt des
Moderatorbandes
richtungsweisend
sein. Haufig (aber
nicht in allen Fallen)
ist der RVOT erwei-
tert. Auch konnen
umschriebene Aneu-
rysmen nachweisbar
sein (im hier darge-
stellten Fall apikal).

(Abb. mod. nach
Yoerger DM et al.

] Am Coll Cardiol
2005;45:860)
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SONOGRAFISCHER
NACHWEIS

Die Echokardiografie ist geeignet,
neben der Dilatation und etwaigen
Funktionsminderung des rechten
Ventrikels auch die Ausdehnung der
ARVC/D im Bereich der freien rechts-
ventrikuliren Wand aufzudecken
(Abb. 5-7). Ein hyperreflektives
Moderatorband oder exzessive bzw.
abnormale Trabekelstrukturen im

Spitzenbereich finden sich bei ca.

30-50% der Patienten. Es muss
betont werden, dass auch zirkum-
skripte kleinere Aneurysmen rich-
tungsweisend fiir die Diagnosestel-
lung sein konnen. Die diagnostische
Uberlegenheit des kombinierten
Einsatzes von TTE und TEE im Ver-
gleich zur TTE allein wird insbeson-
dere hierbei offensichtlich (Abb. 8).
Ist die rechtsventrikuldre Anatomie
bei transosophagealer Beschallung
vom Fundus gastricus aus unauffal-
lig, ist die Diagnose einer ARVC/D

jedoch nicht mit Sicherheit ausge-
schlossen. Die exakte Erfassung der
rechtsventrikuldren Ausflussbahn
sollte in allen Fallen angestrebt wer-
den, auch wenn dies mit der TEE
schwierig sein kann. Eine Erweite-
rung des rechtsventrikuldren Aus-
flusstrakts >19 mm/m?KOF in PLAX
und >21 mm/m? KOF in PSAX stellt
anhand der Task-Force-Kriterien 2010
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Abbildung 6
Echokardiografie

des rechten Ventrikels
in einem modifizierten
Parasternalschnitt
links (siehe Schema).
Neben der massiven
Dilatation erkennt
man die Funktions-
minderung im Bereich
der freien Wand des
rechten Ventrikels

(Pfeile).

Abbildung 7
Dilatation des RVOT
bei Patienten mit
ARVC.

ein echokardiografisches Major-
Kriterium fiir das Vorliegen einer
ARVD dar. Die Diagnosestellung
wird anhand von Major- und Minor-
Kriterien gesichert. Es muss aber
betont werden, dass die Echokardio-
grafie analog zur Kardio-MRT ledig-
lich einen Baustein in der Diagnose-
stellung liefert und die routine -
maflig erhobenen Beschallungsbe-
funde unauffillig sein konnen.

3 mm

Besteht der Verdacht auf das mog-
liche Vorliegen einer AVRD/C, so sollte
immer gewissenhaft nach etwaigen
regionalen Wandbewegungsstorun-
gen gefahndet werden; hierzu sind
dann entsprechende Schwenkbewe-
gungen der Anlotebenen unerldsslich.

- 40 mm
v

Zudem ist die Sonografie in der Lage,
andere Ursachen fiir eine Rechts-
herzdilatation zu bestatigen oder
auszuschliefien (Abb. 9).

Die Erfassung einer Perikardaplasie,
die ebenfalls eine VergrofRerung

des rechten Ventrikels vortauschen
kann, ist jedoch in aller Regel selbst
unter Verwendung der TEE schwie-

rig.

Cardia /W

B0dE 5
versi=-1
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Abbildung 8

TEE bei Patienten
mit ARVC.

Trotz guter Beschall-
barkeit von prakordial
war das umschriebene
Aneurysma basal

im Bereich der freien
Wand des rechten
Ventrikels (Pfeil) nur
mittels modifizierter
TEE-Anlotung nach-
weisbar. Des Weiteren
erkennt man AICD-
Elektrodenmaterial
im rechten Vorhof und
transtrikuspidal.

Abbildung 10

MRT bei Patienten
mit ARVC.

Man erkennt das
Late Enhancement im
Bereich der freien
Wand des dilatierten
RV.

(mit freundlichem
Dank an PD. Dr.

O. Bruder, Essen, fiir
die Bereitstellung des
Bildmaterials)

(Abb. Prof. Dr. Dr.

H. Lambertz, ECHO-
EDUCT-Akademie
(CbR), Wiesbaden.)
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KARDIALE MRT

Eine kardiale MRT sollte bei Ver-
dacht auf eine ARVC/D als ergdnzen-
de Untersuchung angeordnet wer-
den (Abb. 4 und 10). Sie erméglicht
eine genauere Analyse der globalen
und regionalen Kinetik, der Wand-

Abbildung 9
TEE bei Patienten mit RV-Infarkt.

Zusdtzlich zur Akinesie der strikt inferioren Wandabschnitte des RV (Pfeile obere Abbildung)
findet sich eine fiir dieses Krankheitsbild charakteristische Akinesie der freien RV-Wand

(grofe Pfeile untere Abbildung).

dicke und durch eine morpholo-
gische Untersuchung auch den Nach-
weis fettig-fibroser Degeneration.
Mittels T1-gewichteten TSE-Sequen-
zen konnen fettige Degenerationen
visualisiert werden. Mittels Gabe
von Kontrastmittel konnen Areale
mit spdter Signalanreicherung in
der RV-Wand dargestellt werden,

die je nach Ausmaf und Verteilungs-

muster einer fibrésen Degeneration
bei ARVC/D entsprechen konnen.

Der diagnostische Nachweis einer
ARVC/D ist trotzdem weiterhin hau-
fig schwierig, weil die fettig-fibrose
Degeneration nicht bei allen
erkrankten Patienten zu finden ist.
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