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Zusammenfassung

Hintergrund: Die in Deutschland angewandte Einteilung der Kardiomyopathien

geht auf die Klassifikation der Europdischen Gesellschaft fiir Kardiologie (ESC)

von 2008 zuriick. Dort werden sie nach ihrem Phanotyp unterteilt, so dass

die Magnetresonanztomographie (MRT) in der Lage ist, die unterschiedlichen
Kardiomyopathien zu differenzieren.

Bildgebung und Differenzialdiagnostik: Die Starke der MRT ist es, anhand der
Méglichkeiten der Gewebsdifferenzierung nichtischamische Kardiomyopathien von
anderen Erkrankungen mit dhnlichen morphofunktionellen Aspekten zu differenzieren.
So gelingt im Fall der dilatativen Kardiomyopathie (DCM) eine Differenzierung zur
inflammatorischen DCM. Im Fall der hypertrophen Kardiomyopathie (HCM) kann analog
zur Echographie eine obstruktive und nichtobstruktive Form differenziert werden,
aber auch die Detektion einer Amyloidose oder eines Morbus Fabry ist mdglich. Die
Evaluation der rechtsventrikuldren Funktion gelingt im Rahmen einer arrhythmogenen
rechtsventrikuldren Kardiomyopathie (ARVC) zuverldssig. Auerdem ist die MRT in der
Lage, die charakteristische fettige Ersatzfibrose direkt nachzuweisen. Bei den seltenen
restriktiven Kardiomyopathien kann sie die Restriktion nachvollziehen und z.B. mittels
T1-, T2- und T2*-Mapping die Sphingolipid-Akkumulation im Myokard bei einem
Morbus Fabry oder eine EisenUiberladung bei Himochromatose nachvollziehen.
Innovationen: Die quantitativen Verfahren des parametrischen Mappings bieten die
Mdglichkeit eines Therapiemonitorings; die klinische Relevanz dieses Monitorings ist
aber noch Gegenstand aktueller Forschung. Die unklassifizierten Kardiomyopathien
kénnen sich klinisch mit ahnlicher Symptomatik wie ischdmische oder inflammatorische
Erkrankungen prasentieren, so dass im Fall eines Myokardinfarkts ohne verschlossene
Koronararterien (,myocardial infarction without obstructive coronary arteries’,
MINOCA) in der Herzkatheteruntersuchung die MRT ein entscheidendes diagnostisches
Instrument ist, um die tatsachlich zugrundeliegende Erkrankung festzustellen.
Gleichermalen kann sie bei neuen Kardiomyopathien wie der Non-compaction-
Kardiomyopathie der Wegbereiter fiir eine morphologische Krankheitsdefinition sein.

Schliisselworter
Dilatative Kardiomyopathie - Hypertrophe Kardiomyopathie - Restriktive Kardiomyopathie -
Arrhythmogene rechtsventrikuldre Kardiomyopathie - Magnetresonanztomographie

Die in Deutschland aktuell angewand-
te Klassifikation der Kardiomyopathien
geht auf das Positionspapier der Europa-
ischen Gesellschaft fiir Kardiologie (ESC)
(@Abb. 1) aus dem Jahr 2008 [1] und
auf die Klassifikation der American Heart
Association (AHA) von 2006 [2] zuriick
(@ Abb. 2).

Die Klassifikation der ESC stitzt sich
im Wesentlichen auf den Phdnotyp mit
einer sekundéren Unterscheidung in eine
familidre/genetische Form oder eine nicht-
familidre/nichtgenetische Form (@ Abb. 2).

In der amerikanischen Klassifikation
werden vorrangig nur die primaren Kar-
diomyopathien klassifiziert, in denen ins-
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besondere das Herz das erkrankte Organ
ist, und so von sekunddren Kardiomy-
opathien unterschieden, bei denen eine
systemische Erkrankung vorliegt und das
Herz sekundar betroffen ist. In einer wei-
teren Subtypisierung werden genetische
von erworbenen Formen unterschieden,
aber auch gemischte Formen beschrie-
ben. Die AHA-Klassifikation beinhaltet
aber auch die lonenkanalerkrankungen,
bei denen sich der Herzmuskel selbst
nicht  bildmorphologisch-phdnotypisch
verandert darstellt und die Bildgebung
deshalb bisher keine Rolle spielt.

Alle verwendeten Klassifikationen ge-
hen aber auf die Definition der Kardio-
myopathien der Weltgesundheitsorgani-
sation (WHO) von 1980 [3] zuriick, die
Kardiomyopathien als Herzmuskelerkran-

Asian SUNDS

kungen unbekannter Ursache definieren,
um sie gegeniiber Herzmuskelerkrankun-
gen bekannter Ursache (Bluthochdruck,
koronare Herzerkrankung, Klappenerkran-
kungen etc.) abzugrenzen.

Neue wissenschaftliche Erkenntnisse
und neue Untersuchungsmethoden ha-
ben immer wieder zu Modifikationen der
Klassifikationen gefiihrt. Die grundsatzli-
cheKlassifikation der ESCvon 2008 und der
AHA von 2006 wurden aber in der letzten
Dekade nicht mehr verandert. Morpho-
logische und funktionelle Verdnderungen
konnen zu einer unterschiedlichen Ein-
ordnung fiihren. So kann z.B. bei einer
kardialen Amyloidose der linke Ventrikel
bildmorphologisch wie eine Hypertro-
phie imponieren, aber funktionell auch
ein restriktives Fiillungsmuster aufweisen.

DCM dilatative Kardiomyo-
pathie, HCM hypertrophe
Kardiomyopathie, LV-
NClinksventrikuldre Non-
compaction-Kardiomyo-
pathie, RCM restriktive
Kardiomyopathie

Solche Subtypen machten dann immer
wieder eine Reklassifizierung notwendig.
In der klinischen Routine driickt sich
diese Unschérfe der Klassifizierung insbe-
sondere auch dadurch aus, dass Begriffe
wie die ischdmische Kardiomyopathie
oder hypertensive Kardiomyopathie ver-
wendet werden. Des Weiteren werden
manche Kardiomyopathien auch nach
anamnestischen Kriterien definiert, wie
die peripartale Kardiomyopathie, deren
Krankheitsursache bisher nicht eindeu-
tig geklart ist und den Phanotyp einer
dilatativen Kardiomyopathie aufweist.

Hypertrophe Kardiomyopathien

Die hypertrophe Kardiomyopathie ist die
haufigste genetische kardiovaskulare Er-
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Abb. 3 A Hypertrophe nichtobstruktive Kardiomyopathie (HNOCM): Bereits in den Cine-Sequenzen (a,b) zeigt sich eine aus-
gepragte Hypertrophie des linken Ventrikels mit nahezu vollstandiger Kompression des Ventrikel-Cavums in der Systole und
dadurch auch eine hypernormal erhhte Ejektionsfraktion (> 70 %). Die Regionen der Hypertrophie weisen dabei haufig ei-
ne diffuse Fibrose in der Late-Enhancement-Sequenz auf, welches in der Regel fléchig, patchworkartig imponiert. In Cine-
Sequenzen in LVOT-Orientierung (e) muss ausgeschlossen werden, dass eine Obstruktion des linksventrikularen Ausfluss-
trakts (LVOT) besteht. Diese lag sowohl visuell als auch in der durchgefiihrten Phasenkontrastflussmessung (f,g) nicht vor.
Liegt eine systolische Vorwdrtsbewegung des anterioren Mitralklappensegels und eine Flussbeschleunigung im LVOTvor, so
spricht man von einem SAM-Phé@nomen (,systolic anterior movement”), welches aufgrund des sog. Venturi-Effekts entsteht.
In diesem speziellen Fall lag eine apikale Form einer HCMvor, welche aufgrund ihres Erstbeschreibers auch Yamaguchi-Kar-
diomyopathie genannt wird [12], die insbesondere in Japan gehduft auftritt

krankung mit einer Inzidenz von 1 in
200-300 Féllen [4]. Sie basiert nach mor-
phologischen Kriterien auf dem Phéanotyp
einer linksventrikuldren Hypertrophie und
dem Fehlen einer Ursache [5, 6]. In der
klinischen Routine besteht die Notwen-
digkeit, gegeniiber erworbenen kardialen
Erkrankungen zu differenzieren [7, 8].
So kann ein unbehandelter Hypertonus
ebenso [9, 10] wie eine Aortenstenose
oder eine Speichererkrankung, z.B. eine
kardiale Amyloidose [11], Ursache einer
Hypertrophie sein.

Bei den hypertrophen Kardiomyopathi-
en wird, in Abhangigkeit vom Vorhanden-
sein einer Obstruktion des linksventrikuld-
ren Ausflusstrakts (LVOT), eine obstruktive
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(HOCM) von einer nichtobstruktiven Form
(HNOCM) unterschieden (@ Abb. 3).

Die Obstruktion des LVOT wird zunachst
visuell beurteilt und dann, meist besser
objektivierbar, auch funktionell mittels
der Doppler-Echokardiographie oder sel-
tener der Phasenkontrastflussmessung
in der MRT (@ Abb. 3f, g). In den Cine-
Sequenzen sieht man durch die Fluss-
beschleunigung Dephasierungsartefakte
im LVOT und eventuell eine systolische
Vorwartsbewegung des anterioren Mi-
tralklappensegels, im Englischen ,systolic
anterior movement” oder SAM-Phd@nomen
genannt.

Mittels MRT kann die linksventrikuldre
Muskelmasse, als negativ prognostischer
Marker, am zuverldssigsten bestimmt wer-

den[13]. Des Weiteren kann tiber das Late-
Gadolinium-Enhancement (LGE), das T1-
Mapping und eine ECV-Bestimmung die
Fibroselast quantifiziert werden [14]. Das
LGE zeigt typischerweise ein intramyokar-
diales, flichig bzw. patchworkartig an-
geordnetes Muster, insbesondere in Be-
reichen der starksten Hypertrophie. Dort
kann es aufgrund regionaler Ischdmien zu
fokalen Nekrosen und damit nachfolgend
zur Fibrose- und Narbenbildung kommen.
Auch ein muskuldres ,disarray” wird als
Ursache diskutiert.

Dilatative Kardiomyopathien

Die dilatative Kardiomyopathie (DCM),
charakterisiert durch eine linksventrikula-



Abb. 4 A Dilatative Kardiomyopathie (DCM). Das Ventrikelvolumenist vergroBert, die Wanddicke herabgesetzt (a,b). Im Late-
Gadolinium-Enhancement (LGE) zeigt sich hdufig wie hier ein typisches Mid-Wall-Enhancement (c,d basal antero- und infe-
roseptal). Das T2-Mapping zeigt kein akutes fokales oder globales myokardiales Odem/keine Inflammation (e) - T2 Relaxati-
onszeit liegtim Mittel und segmentbasiert unter dem sequenz- und institutsspezifischen Normwert von < 58,8 ms [39], das
native T1-Mapping (f) zeigt aber zusatzlich eine unspezifische Fibrose im Bereich der Hinterwand und der Anterolateralwand
mit liber dem sequenz- und institutsspezifischen Normwert gelegenen T1 Relaxationszeiten von < 1058 ms [39]

0.0)

Abb. 5 A Amyloidose vom Leichtkettentyp (AL) - Late-Gadolinium-Enhancement(LGE)-Darstellung in den Kurzachsen (a), in
der2- (b) und 4-Kammer-Blick-Orientierung (c). Patientin mit einem Mitralklappenersatzund einem diffusen LGEmit geringer,
angedeutet subendokardialer Betonung (a, b), insbesondere auch typischer Befall der Papillarmuskeln (a). Das Myokard ldsst
sichin der Look-Locker-Sequenz nicht vollstandig supprimieren. Die globalen T1-Zeiten waren in diesem Fall mit im Mittel
1196 ms bei einem hausinternen Cut-off von < 1058 ms [39] und einem errechneten Extrazellularvolumen (ECV) von 58 %
(Norm <33 %) deutlich erhéht
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Abb. 6 A ATTR-Amyloidose vom Wild-Typ. Im nativen 2-Kammer-Blick der Cine-SSFP-Sequenz (a) fallt die globale Pseudo-
hypertrophie des linksventrikularen Myokards auf. In den Late-Gadolinium-Enhancement(LGE)-Sequenzen zeigt sich das
ausgepragte zirkuldre subendokardiale LGE-Muster mit epikardialer Aussparung in der kurzen Achse (b) und entsprechender
Korrelation im 4-Kammer-Blick (c)

Abb. 7 A Typische Bildbefunde dreier unterschiedlicher Patienten mit bioptisch gesicherte pulmonaler und kardialer Sarko-
idose: a—c 51-jahriger Mann mit Rhythmusstorungen. Im Late-Gadolinium-Enhancement (LGE a), der SSFP-Sequenz nach
Kontrastmittelgabe (b) und in der T2-STIR-Sequenz (c) sieht man das typische ,hug sign” (Pfeile) mit entziindlichem intra-
myokardialem granulomatdsem Gewebe im Bereich der Insertionsstellen der freien Wand des rechten Ventrikels (RV). d 53-
jahriger Mann mit Rhythmusstérungen und ausgepragtem subepikardialem LGEsowie ,hug sign”. e,f 64-jahrige Patientin
mit LGE in der anterioren und freien Wand des RV, im anterioren Septum und der anterioren Wand des linken Ventrikels sub-
epikardial. In der kurzen Achse (e) zeigt sich das Méwenzeichen. Ausschluss- und Differenzialdiagnose bei einer kardialen
Sarkoidose istimmer auch eine Myokarditis, die in der Regel klinisch akuter verlduft, und andere Kardiomyopathien, wie die
arrhythmogene rechtsventrikuldre Kardiomyopathie (ARVC)
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Abb. 8 A Loffler-Endokarditis. In den Cine-Sequenzen zeigt sich ein ausgedehnter apikaler Thrombus (a). Nach Gabe Kon-
trastmittel (KM) demarkiert sich die Endomyokardfibrose als zirkulare KM-Anreicherung in den Late-Gadolinium-Enhance-
ment-Sequenzen (b,c). Der apikale Thrombus nimmt kein KM auf

re Dilatation bei eingeschrankter kardialer
Funktion und bei gleichzeitigem Fehlen
einer signifikanten koronaren Herzerkran-
kung, tritt sowohl primar als genetische
Erkrankung auf, kann aber auch sekundar
im Rahmen von anderen strukturellen
Erkrankungen, peripartal oder als Endsta-
dium einer Myokarditis in Form der in-
flammatorischen DCM auftreten. Sie muss
von der ischamischen Kardiomyopathie
unterschieden werden. Die myokardiale
Gesamtmuskelmasse des linken Ventri-
kels ist hdufig erhoht, auch wenn sich die

Wand selbst eher als ausgediinnt bis nor-
mal darstellt. Das typische LGE-Muster ist
einsogenanntes ,mid-wall-enhancement”
des Septums, welches sich intramyokar-
dial unter Aussparung der endokardialen
und epikardialen Anteile darstellt. Diese
Form kann aber auch im Rahmen einer
inflammatorischen DCM auftreten, deren
typische LGE-Muster eher ein subepikar-
diales LGE darstellt. Eine Myokardcha-
rakterisierung mittels Mapping kann bei
diesen Patienten grundsatzlich durchge-
fiihrt werden, sich aufgrund der diinnen

Abb. 9 « Typische Bild-
befunde einer arrhyth-
mogenen rechtsventriku-
ldren Kardiomyopathie/
Dysplasie (ARVC/ARVD).
In der Systole (a) kommen
die typischen regionalen
Aneurysmata des rechten
Ventrikelsim 4-Kammer-
Blick zur Darstellung (u.a.
in b - siehe Pfeil!). Beson-
ders gut lassen sie sich

im rechtsventrikuldren
Ausflusstrakt (RVOT; c)
abgrenzen (Pfeile).d Aus-
geprdgte Dilatation des
RVin der kurzen Achse.

e Late-Enhancement der
freien Wand des rechten
Ventrikels (Pfeil) im Sin-
ne von fibros-fettigem
Ersatzgewebe

Wand aber als schwierig gestalten ([14,
15]; @ Abb. 4).

Restriktive Kardiomyopathien

Die restriktive Kardiomyopathie (RCM) ist
die seltenste Form der Kardiomyopathi-
en. Sie ist als ein restriktives Fiillungs-
muster bei einem reduzierten enddiastoli-
schen Volumen eines oder beider Ventrikel
mit erhaltener systolischer Funktion und
normaler oder gering erhdhter Wanddi-
cke definiert [16]. Da sie haufig sekundar
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Tab.1 Major-und Minorkriterien der arrhythmogenen rechtsventrikularen Kardiomyopathie
(ARVM), die mit der CMR erfasst werden konnen
Major- a. Regionale RV-Akinesie, Dyskinesie oder Bulging plus
kriterien erhéhte RV-EDVI [ml/m?]
und/oder
erniedrigte RVEF (%)
entsprechend altersgematchter Normogramme
b. Transmurales LGE (,stria pattern”) von > 1 RV-Region (,inlet, outlet, apex”) in 2
orthogonalen Schichten
Minor- Regionale RV-Akinesie, Dyskinesie oder Bulging ohne erhohten RV-EDVI [ml/m?]
kriterien und/oder erniedrigte RVEF (%)
RV rechtsventrikulér, RVEF rechtsventrikuldre Ejektionsfraktion, EDVI enddiastolischer Volumenindex

aufgrund von systemischen Erkrankungen
auftritt, gibt es viele Uberschneidungen
mit dem Begriff der infiltrativen Kardio-
myopathie bzw. von Speichererkrankun-
gen. Auch die HCM kann ein restriktives
Fiillungsmuster aufweisen. Aufgrund der
erhohten myokardialen Steifigkeit fiihrt ei-
ne Volumenbelastung zu einem steilen
Anstieg des intraventrikuldren linksventri-
kuldren (LV) Drucks, was mittels Druck-
volumenkurven im Rahmen einer Herz-
katheteruntersuchung gemessen werden
kann. Es werden primare familidre von se-
kundaren Formen unterschieden, von de-
nen hier nur einzelne exemplarisch (kursiv
markiert) dargestellt werden sollen: [16]:
1. Amyloidose (Leichtketten-Amyloi-
dose [AL], Transthyretin-Amyloidose

[ATTR])
2. Sarkoidose
3. Hamochromatose

4.  Eosinophile myokardiale Erkran-
kungen (Léffler-Endokarditis)

5. ldiopathische restriktive Kardiomyo-
pathie (RCM)

6. Progressive systemische Sklerose

7. Postradiogene RCM (nach Morbus
Hodgkin, Brustkrebs etc.)

8. Anderson-Fabry-Erkrankung

9. Danon-Erkrankung

10. Friedreich-Ataxie

11. Diabetische Kardiomyopathie

12. Medikamenteninduzierte RCM

13. Mukopolysaccharidosen

14. Wegener-Granulomatose

15. Kardiale Metastasen

Amyloidose

Die kardiale Amyloidose gilt als die am
schnellstenfortschreitende Form von Herz-
erkrankungen mit einem medianen Uber-
leben bei unbehandelter Erkrankung von
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<6 Monaten bei der Leichtketten-Amyloi-
dose bis hin zu 3-5 Jahren fiir die ATTR-
Amyloidose [17]. Sie geht sehr haufig mit
einer Hypertrophie des Myokards einher
und stellt eine wichtige Differenzialdiag-
nose in der Ursachenfindung einer kar-
dialen Hypertrophie dar. Neben der ini-
tialen Echokardiographie liefert die kar-
diale MRT zusatzliche Informationen tber
die Myokardbeschaffenheit, und obgleich
eine geringe Erh6hung des Extrazellular-
volumens (ECV) auch bei anderen Erkran-
kungen im Rahmen einer diffusen Fibrose
oder eines Odems auftritt, ist eine massive
ECV-VergroBerung schon nahezu patho-
gnomonisch fir eine kardiale Amyloido-
se mit ausgepragter interstitieller Ablage-
rung des Amyloids (B Abb. 5).

Nuklearmedizinische Verfahren sind
sehr sensitiv fur eine ATTR (Tc-99m-
DPD, Tc-99m-PYP, or Tc-99m-HMDP-Szin-
tigraphie) und neuere Amyloid-Tracer
konnen in einer Positronen-Emissions-
Tomographie (PET) ebenfalls eine kardiale
Amyloidose zuverldssig nachweisen [18].

Die myokardiale Amyloidose kann in
der MRT gut mit myokardialem Mapping
diagnostiziert werden. Aufgrund der inter-
stitiellen Amyloidablagerungen und der
dadurch deutlich verlangerten T1-Zeit ge-
lingt dies sogar in nicht kontrastverstark-
tem T1-Mapping [8, 19].

Dabei kénnen sowohl die AL- als auch
die ATTR-Amyloidose nachgewiesen wer-
den ([20]; @ Abb. 6).

Durch Kontrastmittelgabe zeigen die
extrazelluldren Amyloidablagerungen ein
MR-tomographisch gut detektierbares
LGE-Muster und in der ECV-Analyse einen
deutlich vergroBerten Extrazellularraum
[21]. Dabei zeigt die ECV-Bestimmung
eine bessere diagnostische Genauigkeit
im Vergleich zum klassischen LGE oder

dem nativen T1-Mapping [22]. T1-Zeiten
und ECV sind bei der ATTR-Amyloidose
deutlich verlangert und in Studien meist
etwas niedriger als bei der AL-Amyloi-
dose. Scoringsysteme zur Differenzierung
existieren, die Differenzierung allein durch
die MRT bleibt jedoch im Vergleich zum
Referenzstandard Biopsie schwierig.

Es kann korrespondierend zur Echogra-
phie mittels MRT ein basoapikaler Gradient
der Funktionseinschrankung in Korrelation
mit erhdhten T1-Zeiten beobachtet wer-
den, die von basal nach apikal abnimmt
[23]. Auch mit der Computertomographie
(CT) ist eine ECV-Bestimmung grundsatz-
lich moglich, wenn ein Nativ-Scan und ein
Equilibrium-Scan nach 5 min durchgefiihrt
werden [24]. Aberauch die posttherapeuti-
sche Verringerung der LV-Masse, z.B. nach
Gabe von Griintee-Extrakt (Epigallocate-
chin-3-Galleat), und somit die postthe-
rapeutische Verlaufskontrolle einer ATTR-
Amyloidose Iasst sich mittels T1-Mapping
und einer ECV-Analyse durchfiihren [25].

Sowohl mittels MRT als auch PET gelingt
die zuverlassige Detektion der Amyloido-
se und Differenzierung gegeniiber ande-
ren Kardiomyopathien. In der Subklassi-
fizierung von AL- und ATTR-Amyloidose
scheint aber die Szintigraphie Uberlegen
zu sein [26]. Interessant dirfte die zeitglei-
che Analyse in Hybrid-PET/MR-Tomogra-
phen sein, sofern sie verflighar sind [18,
27].

Sarkoidose

Die Sarkoidose ist eine multisystemische
granulomatds-entziindliche  Erkrankung,
die am hdufigsten die Lunge und Lymph-
knoten befdllt, sich aber auch als neuro-
logische oder kardiale Erkrankung duf3ern
kann. Ein spezifischer Test besteht fiir die
Erkrankung nicht, sodass die Erkrankung
eine Ausschlussdiagnose bleibt [28]. Sie
weist eine von der Herkunft abhangi-
ge, regional unterschiedliche Inzidenz
(bei Japanern 1-2/100.000) mit starkem
Nord-Siid-Gefélle innerhalb Europas auf
(5-60/100.000), die innerhalb Skandina-
viens am hdchsten ist [29, 30]. Eine klinisch
auffallige kardiale Beteiligung, tritt nur
bei einem geringen Prozentsatz (1-7 %)
der Patienten auf, in Obduktionsstudien
findet sich allerdings eine kardiale Betei-
ligung in bis zu 19,5-78 % der Falle [31].



Abb. 10 A Tako-Tsubo-Syndrom. Das hdufig zu findende typische morphologische Kriterium, ein ,apical ballooning”, kann
in den Cine-Sequenzen im Vergleich von Diastole (a) zu Systole (b) durch eine fehlende Kontraktilitat (Akinesie) bei fehlen-
der systolischer Einwdrtsbewegung in der Herzspitze gut abgegrenzt werden. Dabei nimmt das linksventrikuldre Kavum in
der Systole (b) die Form einer Amphore bzw. einer japanischen Tintenfischfalle (Tako-Tsubo) an. Die Odembildgebung (d,e)
zeigt ein ausgepragtes Odem der apikalen Segmente (e) im Vergleich zu den normalen basalen Segmenten (d). Es findet sich
typischerweise kein Late-Enhancement in den korrespondierenden Schichten (c,f). Die Erkrankungen ist somit in der Regel
funktionell reversibel, auch wenn Rezidive vorkommen

Die Bedeutung der kardialen Beteiligung
wird unterschiedlich gewertet und reicht
von 2% bis hin zu 85% als Todesursache
[31]. Die Daten beziiglich einer isolierten
kardialen Sarkoidose sind sparlich, da auch
bei Patienten mit primdrem klinischem
Verdacht auf eine kardiale Sarkoidose, sich
retrospektiv in ca. 40% der Fdlle Zeichen
einer pulmonalen Sarkoidose im Ront-
genbild finden [32, 33]. Bei der kardialen
Sarkoidose tritt auch hdufig ein subepi-
kardiales LGE auf wie bei der Myokarditis,
dieses ist aber haufig noch ausgeprag-
ter mit epikardialen Granulomen und
auch einer rechtsventrikuldren Beteili-
gung. Charakteristisch soll vor allem das
+hug sign” sein mit intramyokardialem,
septalem LGE, nahe des rechten Ventrikels
(RV) im Bereich der Insertionsstellen der
freien Wand des RV (8 Abb. 7a-d) und
das Moéwenzeichen mit LGE im Bereich

der anterioren Wand des rechten und
linken Ventrikels unter Einbeziehung des
interventrikuldren Septums (@ Abb. 7d, e).

Loffler-Endokarditis, Endomyo-
kardfibrose

Die seltene Loffler-Endokarditis beschreibt
eine akute Form einer restriktiven Kar-
diomyopathie, die mit einer Eosinophi-
lie einhergeht und eine schlechte Prog-
nose hat. Chronifiziert diese Erkrankung,
so spricht man von einer Endomyokard-
fibrose. Diese Erkrankungen treten insbe-
sondere in tropischen und subtropischen
Regionen auf. Durch die ausgepragte Fi-
brose des Endokards kommt es zu einer
schweren Restriktion, die zu einer beein-
trachtigten Fiillung, Klappeninsuffizienzen
und hdufig auch apikaler Thrombenbil-
dung fiihrt. [34]. Ein chirurgischer Eingriff

kann unter denrichtigen Voraussetzungen
das Uberleben verbessern (@ Abb. 8).

Arrhythmogene rechtsventrikulare
Kardiomyopathie

Mit dem Begriff der arrhythmogenen
rechtsventrikuldren Kardiomyopathie
(ARVC; B Abb. 9) wird eine Kardiomyo-
pathie beschrieben, die vorrangig den
rechten Ventrikel betrifft und sich mit ma-
lignen ventrikuldren Tachykardien klinisch
manifestieren kann [35]. Durch patholo-
gische und histologische Analysen wurde
klar, dass ein fibroser fettiger Umbau — vor
allem der freien Wand des rechten Ventri-
kels — das morphologisch-phédnotypische
Charakteristikum dieser Erkrankung ist,
aber auch den linken Ventrikel betreffen
kann. Deshalb sollte man diese Erkrankung
besser als arrhythmogene Kardiomyopa-
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Abb. 11 A Linksventrikuldre Non-compaction-Kardiomyopathie (LVNC).Inden Cine-Sequenzen (a—c)
fallt das vermehrt trabekularisierte linksventikuldre Myokard auf, welches insbesondere auch sep-

tal (b,c) auftritt. In der T2-STIR-Sequenz (d) zeigt sich ein verlangsamter Blutfluss zwischen den Trabe-
keln (Slow-flow-Phd@nomen) als eine erhdhte Signalintensitdt (SI), die nicht mit einem intramyokardia-
len Odem verwechselt werden darf. Zur sicheren Differenzierung kénnen die CINEKurzachsenschnitte
(b) in der Diastole herangezogen werden. Hier zeigt sich eindeutig, dass die Regionen mit erhdhter SI
nicht dem Myokard, sondern dem Ventrikelkavum zuzuordnen sind

thie (ACM) bezeichnen [35]. Die neuesten
Padua-Kriterien aus dem Jahr 2020 fiigen
auch Kriterien fiir die linksventrikuldre
Form hinzu und betonen die Rolle der
Gewebscharakterisierung mittels MRT im
Vergleich zu der vorangegangenen Ver-
sion der Task-Force-Kriterien von 2010, in
der das LGE noch nicht als Majorkriterium
herangezogen wurde [36].

Die Kriterien umfassen 6 Kategorien
(morphologisch-funktionelle und struk-
turell-myokardiale des rechten oder lin-
ken Ventrikels sowie Repolarisierungs-/
Depolarisierungsstérungen, die Familien-
anamnese und die Genetik), wobei nur die
ersten beiden Kategorien mittels Bildge-
bung erfasst werden kénnen (B Tab. 1). Sie
gliedern sich in Major- und Minorkriterien.

Fir die rechtsventrikulare Form (ARVC)
muss je nach diagnostischer Sicherheit die
entsprechende Anzahl an folgenden Kri-
terien erfullt sein, ohne dass eine links-
ventrikuldre Beteiligung vorliegt:

- Definitive ARVC: (2 Major-/1 Major-
und 2 Minor- oder 4 Minorkriterien)
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— Borderline-ARVC: (1 Major- und 1 Mi-
nor- oder 4 Minorkriterien)

- Médgliche ARVC: (1 Major- oder 2 Mi-
norkriterien unterschiedlicher Katego-
rien)

Fiir die biventrikulare Form muss je min-
destens ein morphologisch-funktionelles
Kriterium beider Ventrikel vorliegen. Fir
die linksdominante Form (ALVC) muss
neben der strukturellen Abnormalitat des
LV eine ACM-verursachende Genmutation
vorliegen und eine RV-Beteiligung fehlen
[35]. Eine scharfe Abgrenzung gegeniiber
Fettgewebe, welches als normale Kom-
ponente des linken Ventrikels oder im
Rahmen einer lipomatésen Metaplasie
nach Myokardschadigung insbesonde-
re nach Myokardinfarkt auftritt, existiert
jedoch nicht [37].

Unklassifizierte Kardiomyopathien

Tako-Tsubo-Kardiomyopathie
(besser Tako-Tsubo-Syndrom)

Die nach der japanischen Tintenfischfal-
le benannte Kardiomyopathie, das Tako-
Tsubo-Syndrom (@ Abb. 10), ist keine Kar-
diomyopathie im engeren Sinne, wird aber
nach den ESC- und AHA-Guidelines noch
als solche klassifiziert. Es werden in abneh-
mender Haufigkeit die typische apikale,
mittventrikuldre und basale Form unter-
schieden, und es gibt auch eine seltene
fokale anteriore Form. Es geht haufig ein
belastendes psychisches bzw. emotiona-
les Erlebnis voraus, wie z.B. der Verlust
des Lebenspartners, weshalb es auch als
,broken heart syndome" bezeichnet wird.
Die Kinetikstdrung kann schnell reversibel
(binnen Tagen), aber auch mehrere Wo-
chen vorhanden sein, das fokale Odem
persistiert in der Regel langer (Wochen). Es
findet sich typischerweise kein LGE, gele-
gentlichistderExtrazellularraumdurchdas
Odem allerdings so stark erweitert, dass in
den LGE-Sequenzen ein (reversibles) dif-
fuses LGE auftreten kann. Im Setting des
akuten Koronarsyndroms (ACS) im Fall ei-
nes MINOCA (,Myocardial Infarction with
Non-Obstructive Coronary Arteries”) be-
sitzt die MRT die Fahigkeit, das Tako-Tsubo-
Syndrom mit all seinen Unterformen, von
einem Myokardinfarkt eines kleinen Sei-
tenastes oder mit Spontanlyse, sowie einer
Myokarditis zu differenzieren [38-40].

Linksventrikulare Non-
compaction-Kardiomyopathie

Die linksventrikuldre Non-compaction-
Kardiomyopathie (LVNC) ist die zuletzt
klassifizierte Kardiomyopathie. Sie ist
charakterisiert durch eine abnormale
Trabekularisierung des linksventrikuldren
Myokards bei gleichzeitiger Verminderung
des kompaktierten Myokards. Morpholo-
gisch kénnen je nach Krankheitsstadium
entweder eine linksventrikuldre Dilatation
oder nur eine Hypertrophie, funktionell
eine diastolische oder systolische Dysfunk-
tion im Vordergrund stehen, oder sie tritt
begleitend mit angeborenen Herzfehlern
auf [41]. Die géngigste Hypothese iiber
die Atiologie der LVNC beruht darauf, dass
sich das wahrend der Embryogenese zu-



MR-Techniken und daraus abgeleitete Kriterien fir die Diagnose einer
akuten oder floriden Myokarditis

folgenden Kriterien vorliegen:

gewichteten Sequenzen

Enhancement”)

Klassische Lake Louise Kriterien (2010)

Bei klinischem Verdacht auf Myokarditis, sind folgende MRT-Befunde
vereinbar mit einer myokardialen Inflammation, wenn mindestens 2 der

Kontrastmittelanreicherung im Vergleich zum Skelettmuskel in T1-

* Wenigstens eine fokale Lasion mit nicht-ischdmischem Verteilungsmuster
in T1-gewichteten Inversion Recovery Sequenzen (,Late Gadolinium oder
* Regionales nichtischdmisches LGE-Muster

Das Vorliegen einer LV-Dysfunktion oder eines Perikardergusses gelten als
zusétzliches unterstiitzendes Kriterium fiir das Vorliegen einer Myokarditis

oder

Uberarbeitete Lake Louise Kriterien (2018)

Die kardiale MRT liefert starke Evidenz mit erhdhter Spezifitat flir das
Vorliegen einer myokardialen Inflammation, wenn die Kombination aus
myokardialem Odem (T2) UND entziindlichem Myokardschaden (T1) vorliegt

* Regionale oder globale Signalerhdhung in T2-gewichteten Sequenzen * Regionale oder globale Erhéhung der nativen T2-Zeiten
oder
* Erhohtes Verhaltnis der globalen friihen Gadolinium- * Regionale oder globale Signalerh6hung in T2-gewichteten Sequenzen

* Regionale oder globale Verlangerung der T1 Zeiten

Regionale oder globale Erhdhtes des ECV

Unterstiitzende Kriterien: Perikarderguss oder perikardiale
Signalveranderungen oder systolische LV-Dysfunktion

Abb. 12 A Verwendete Sequenzen im Rahmen der Myokarditisdiagnostik. Die klassischen Lake-Louise-Kriterien von 2010
sind den aktuellen Lake-Louise-Kriterien gegeniibergestellt. Eine Metaanalyse zeigt, dass auch im Rahmen der Mapping-Ana-
lysen die einzelnen Komponenten bereits eine relativ hohe diagnostische Genauigkeit (natives T1-Mapping ,area under the
curve” [AUC]: 0,95; natives T2-Mapping AUC: 0,88) gegentiber den klassischen Lake-Louise-Kriterien (AUC 0,81) haben und
sich die einzelnen Parameter (relativer Wassergehalt: 0,80; relatives Early-Gadolinium-Enhancement [EGE] AUC: 0,79; Late-
Gadolinium-Enhancement [LGE] AUC: 0,87) teils signifikant voneinander unterscheiden. (Nach [58])

nachst vollstandig trabekularisierte oder
»spongy” Myokard in einem bestimmten
Stadium nicht mehr kompaktiert. Eine
genetische Veranlagung kann in 30-50%
der Patienten nachgewiesen werden, und
mehrere verursachende Gene wurden
identifiziert. Die Behandlung einer Herz-
insuffizienz sowie die Behandlung von
Arrhythmien und die Prdvention eines
plotzlichen Herztods mittels eines im-
plantierbaren Kardioverter-Defibrillators
(ICD) sind die Schwerpunkte der aktuellen
Therapie [41]. Die Patienten haben durch
die vermehrte Trabekularisierung und
den dadurch verlangsamten Blutfluss zwi-
schen den Trabekeln ein etwas erhdhtes
Risiko thrombembolischer Ereignisse [42].
Durch eine absolute Quantifizierung der
nichtkompaktierten Myokardmasse mit-
tels Planimetrie in Cine-Sequenzen und
die Detektion vermehrt trabekularisier-
ten Myokards in den basalen Segmenten
im Verhdltnis >3:1 gelingt die sichere
Detektion und Differenzierung der LVNC
gegeniiber anderen Kardiomyopathien
[43]. Typischerweise finden sich beim

normalen Herzen, vor allem im Bereich
der linksventrikuldren Seite des interven-
trikuldren Septums, insbesondere basal
und mittventrikuldr keine Trabekel, was
diagnostisch fir die LVNC genutzt werden
kann (@ Abb. 11).

Merke. Ein LGE tritt bei der LVNC typi-
scherweise nicht auf. Aufgrund der star-
ken Trabekularisierung kann jedoch bei
nicht optimal in der Diastole akquirierter
LGE-Sequenz zwischen den Trabekeln ge-
fangenes KM als intramyokardiales LGE
fehlgedeutet werden.

Inflammatorische Kardio-
myopathie und Myokarditis

Die Myokarditis wird auch als das Chama-
leon unter den myokardialen Erkrankun-
gen bezeichnet. Typische Symptome der
akuten Myokarditis sind Brustschmerz,
Dyspnoe, Abgeschlagenheit, Palpitatio-
nen, Synkope oder kardiogener Schock.
Aufgrund dieser unspezifischen Klinik
kann es mitunter schwierig sein, dieses

Krankheitsbild gegeniiber anderen kar-
dialen Erkrankungen zu differenzieren.
Patienten weisen teils Symptome eines
Infarkts, einer Herzinsuffizienz, eines aku-
ten Infektionsgeschehens oder auch von
Herzrhythmusstérungen bis hin zu ei-
nem Uberlebten plétzlichen Herztod auf
[44-47].

Die Atiologie der Myokarditis ist eben-
falls sehr heterogen: Haufig liegt eine ba-
nale virale Infektion vor, ebenso kdnnen
aber auch bakterielle, parasitare oder Pilz-
infektionen zu einer infektiosen Myokardi-
tis fiihren. Des Weiteren kénnen toxische
Substanzen, Medikamente oder systemi-
sche Immunreaktionen eine Myokarditis
verursachen [44]. Zuletzt ist dieses Krank-
heitsbild im Rahmen einer COVID-19-In-
fektion oder deutlich seltener als Neben-
wirkung bei jungen Menschen im Rahmen
einer COVID-19-Impfung in den Fokus der
Offentlichkeit geriickt [48].

Ebenso heterogen wie die Atiologie ist
auch die Prognose fiir Patienten mit dieser
Erkrankung. Wéhrend sie meist folgenlos
ausheilt, kann sie ebenso fulminant verlau-
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fen, reaktiviert werden oder auch in einer
inflammatorischen dilatativen Kardiomyo-
pathie (iDCM) miinden [44, 47].

Aufgrund der heterogenen Atiologie
und Prognose gestaltet sich die Therapie
ebenfalls heterogen und reicht von Emp-
fehlung eines voriibergehenden Sports-
verzichts Uber unspezifische Herzinsuffi-
zienztherapie oder spezifische antivirale
Therapie bis hin zur Anwendung von kar-
dialen Unterstlitzungssystemen und der
Herztransplantation [44].

Die WHO-Definition der inflammatori-
schen Veranderungen des Myokards un-
terscheidet eine Myokarditis (auf der Basis
histologischen, immunologischen und im-
munhistochemischen Kriterien) von einer
inflammatorischen Kardiomyopathie und
einer dilatativen Kardiomyopathie [49]. Im
klinischen Alltag ist diese Differenzierung
in der Regel nicht mdglich. Die Endomyo-
kardbiopsie ist der invasive Goldstandard,
um eine weitere Differenzierung der Myo-
karditis zu ermdglichen, wird in der kli-
nischen Routine jedoch nur selten durch-
gefiihrt [49]. Es hat sich deshalb ein kli-
nischer Goldstandard basierend auf den
Symptomen der akuten Myokarditis etab-
liert [50-52]; spezifische Therapien zeigen
bisher keinen eindeutigen Vorteil gegen-
Uber symptomatischer Therapien [53].

Heutzutage ist der nichtinvasive, klini-
sche Goldstandard fiir den Nachweis ei-
ner Myokarditis die MRT auf der Basis der
2018 modifizierten Lake-Louise-Kriterien,
bei denen die parametrische Bildgebung
eine wesentliche Rolle spielt [54].

Bei Patienten mit klinischen Hinweisen
fiir eine schwere subakute Myokarditis ge-
lang eine Differenzierung gegeniiber Ge-
sunden mit einer schrittweisen Herange-
hensweise unter Anwendung des LGE und
des ECV mit einer diagnostischen Genauig-
keit von bis zu 90 %, wobei keine bioptische
Sicherung erfolgte. Die Diagnose erfolgte
allein aufgrund der klinischen Symptoma-
tik. Es stellt sich die Frage, wie notwendig
die MRT-Diagnose in der akuten Phase der
myokardialen Inflammation ist, wenn sie
bereits allein klinisch wie in dieser Studie
zu stellen war [55, 56].

Mit multiparametrischer Bildgebung
mittels T1- und T2-Mapping gelingt es
Patienten mit und ohne aktive Inflamma-
tion in der Myokardbiopsie, die sich mit
kiirzlich aufgetretener Herzinsuffizienz
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vorstellen, zu differenzieren, wobei insbe-
sondere die T2-Bildgebung den aktiven
Inflammationszustand nachweist ([57];
O Abb. 12).

Fazit fiir die Praxis

- Die kardiale Magnetresonanztomogra-
phie (MRT) hilft, die unterschiedlichen
Phdnotypen der Kardiomyopathien zu
differenzieren, und liefert liber die Ge-
websdifferenzierung (Odem und Late-
Gadolinium-Enhancement) Differenzie-
rungsmoglichkeiten und prognostische
Aussagen fiir die klinische Praxis.

—~ Die parametrische Bildgebung (T1-, T2-,
T2*-Mapping) hilft dabei, auch seltenere
Differenzialdiagnosen zu detektieren und
zu quantifizieren sowie den Verlauf zu
kontrollieren.

- Die kardiale MRT ist integraler Bestand-
teil in der Abklarung des akuten Thorax-
schmerzes, wenn kein akuter Myokardin-
farkt vorliegt (z.B. Myokardinfarkt ohne
verschlossene Koronararterien, MINOCA),
aber auch zur weiteren Differenzialdiag-
nostik bei Patienten mit Herzinsuffizienz
oder unspezifischen kardialen Sympto-
men.
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Cardiac MRI in nonischemic cardiomyopathies

Background: The classification of cardiomyopathies used in Germany goes back to the
European Society of Cardiology (ESC) classification of 2008. The cardiomyopathies are
subdivided according to the phenotype, so that magnetic resonance imaging (MRI) is
able to differentiate between the various cardiomyopathies.

Imaging and differential diagnostics: The strength of MRI is the ability to differentiate
nonischemic cardiomyopathies from other diseases with similar morphofunctional
aspects, based on the possibilities of tissue differentiation. In the case of dilated
cardiomyopathy (DCM), for example, a differentiation from inflammatory DCM

is possible. In the case of hypertrophic cardiomyopathy (HCM), obstructive and
nonobstructive forms can be differentiated analogously to the echo but amyloidosis
or Fabry disease can also be detected. Evaluation of the right ventricular function is
reliable in arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC). The use of MRI

is also able to directly detect the characteristic fibrofatty degeneration. In the rare
restrictive cardiomyopathies (RCM), MRI can track restriction and, for example by means
of T1, T2 and T2* mapping, detect sphingolipid accumulation in the myocardium in the
context of Fabry disease or iron overload in the context of hemochromatosis.
Innovations: The quantitative methods of parametric mapping provide the possibility
of treatment monitoring but the clinical relevance of this monitoring is still the
subject of current research. The unclassified cardiomyopathies can present clinically
with similar symptoms to ischemic or inflammatory diseases, so that in the case

of myocardial infarction without obstructive coronary arteries (MINOCA) in cardiac
catheterization, MRI is a decisive diagnostic tool to determine the actual underlying
disease. Similarly, in new cardiomyopathies such as noncompaction cardiomyopathy,
MRI can pave the way for a morphological disease definition.
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Dilated cardiomyopathy - Hypertrophic cardiomyopathy - Restrictive cardiomyopathy -
Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy - Magnetic resonance imaging
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