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Abb.3.113: (a—c) MRT einer katecholaminergen polytopen ventrikuldren Tachykardie (CPVT) einer 32-jdhrigen Patientin. (agb).LEin(a) 2CH
und (b) SA mit diffusen LE-Ldsionen bei dilatiertem linkem Ventrikel. (c) Cine-MRT mit minimalem Perikarderguss.

Die Familienanamnese ist bei der Diagnostik der
DCM von eminenter Bedeutung. Hereditare For-
men der DCM sind immer dann zu vermuten, wenn
familiar gehauft ungeklarte, aber auch geklarte
Herzerkrankungen und kardial bedingte Todesfalle
vorliegen (Abb.3.112).

Unter hereditadre Formen der DCM fallen auch jene
seltenen Formen, bei denen die Rezeptoren flr
Katecholamine Gbersensibel reagieren. Die katecho-
laminerge polytope ventrikuldre Tachykardie
(CPVT) kann klinisch einer stressinduzierten Kardio-
myopathie (Tako-Tsubo) dhneln und tritt ebenso bei
jingeren Frauen nach emotionalem oder kdrperli-
chem Stress auf. Zum Unterschied entwickeltidie'in
30 % autosomal-dominant sonst sporadisch vererbte
CPVT eine irreversible DCM, Narben_im,LE, Fibrose
und tddliche Rhythmusstdrungen, die miteinem ICD
(implantierbarer kardialer Defibrillator) abgefangen
werden kdnnen. Die Prognose wirdalssehr schlecht
eingestuft (Abb.3.113).

Das stressinduzierte Tako-Tsubo-Syndrom (TTS) ist
nicht hereditér, tritt ebenfalls gehauft bei Frauen
auf, wird allerdings durch’emotionalen Stress aus-
geldst und bildet sich,wieder komplett zuriick. Da
Kardiomyopathie zumeist mit einer chronischen
Erkrankung assoziiert wird, ist der alte Begriff , Tako-
Tsupo-Kardiomyopathie (TCM)" fir dieses reversible,
temporare Syndrom heute weitgehend verlassen.
Das TTS gehort ebenso in die Kategorie der sekun-
daren DCM und kann alle Segmente des Myokards
betreffen, gehauft jedoch die apikalen Segmente
(Abb.3.114):

= meist bei Frauen mit akutem emotionalem
Stress (Abb.3.115)

= haufiger bei Patienten mit Hyperthyreoidismus,
Sepsis, chronischer Lebererkrankung, Drogen-
abusus, Angststérungen, Malignom und
emotionalen Erkrankungen

= bei 2,2 % Bild wie bei einem akuten Koronar-
syndrom (ACS)
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Abb.3.114: (a—e) Formen des
stressinduzierten Tako-Tsubo-
Syndroms (Tako-Tsubo-Kardio-
myopathie) (modifiziert nach Oja,
V. etal. BrJRadiol, 2020, 93(1115):
20200514). (a) Mittventrikulare bis
apikale Ausbuchtung (am
héufigsten). (b) Mittventrikulare
Ausbuchtung. (c) Basale Ausbuch-
tung. (d) Biventrikulare Beteili-
gung mit Erweiterung und
Ausbuchtung von linkem (LV) und
rechtem (RV) Ventrikel. (e) Fokale
Ausbuchtung (selten).

= mogliche Ursachen: spontane Thrombolyse eines
koronaren Thrombus, multiple koronare
Vasospasmen, mikrozirkulatorische Dysfunktion,
Katecholaminexzess

= Symptome in der Echokardiographie und MRT:
apikales Ballooning mit Hypo-/ Dyskinesie,
diffuses Late Enhancement, Odem des Myokards
(T2-Relaxationszeit > 60 ms)

= Prognose: dhnlich einem akuten koronaren
Syndrom; komplette Riickbildung innerhalb von
drei bis sechs Wochen (selten drei bis sechs
Monate)
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Die Diagnose des TTS lasst sich anhand der klinischen
Mayo-Kriterien bereits ohne aufwendige Bildge-
bung relativ verlasslich stellen:

= vorlbergehende, reversible, regionale Wandbe-
wegungsstorung des linken Ventrikels ohne
vaskulares Verteilungsmuster (Abb.3.116, 3.118)

= keine Koronarstenose und keine akute Plaque-
Ruptur

= neue EKG-Veranderungen (ST-Hebung oder
T-Negativierung)

= kein signifikantes Schadelhirntrauma oder
intrakranielles Hdmatom, Phdochromozytom,
stenosierende KHK, Myokarditis, hypertrophe
Kardiomyopathie

Um eine TTS zuverlassig zu diagnostizieren—die
klinische Symptomatik dhnelt anderen kardialen
Ereignissen zum Verwechseln—ist ein systematischer
Algorithmus bei der Abklarung sehr hilfreich
(Abb.3.117).
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Abb. 3.117: Abkldrungsalgorithmius des‘Tako-Tsubo-Syndroms (TTS)
(modifiziert nach Kohan, A.A. et al. Cardiovasc Diagn Ther, 2014;
4(2): 138-46). CAG: Koronarangiographie, KHKaxkoronare Herzer-
krankung, LE: Late Enhapncement.
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Abb.3.115: Ursachen des TTS
(modifiziert nach Pelliccia, F. et
al. Circulation, 2017; 135(24):
2426-41). ANS: autonomes
Nervensystem, LV: linker
Ventrikel, ZNS: zentrales
Nervensystem.

Abb. 3.116: (a—h) MRT eines Tako-Tsubo-Syndroms bei einer 80-jéhrigen Patientin nach heftigem Streit mit dem Ehemann. Deutliche
Hypokinesie der apikalen Segmente. (a—d) Cine-MRT (a, b) 4CH und (c, d) 2CH in (a, c) Diastole und (b, d) Systole. (e—g) Deutliches Odem
am Apex ohne sichtbares Korrelat im (e) fettsupprimierten Black-Blood T2w und im LE in (f) 4CH und (g) 2CH ohne Kontrastmittel-
anreicherung. (h) T2-Mapping 66 ms lateral und 89 ms septal.
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Abb.3.118: (a—d) Verlauf eines Tako-Tsubo-Syndroms. Cine-MRT 2CH‘in\(a, ¢) Diastole und (b, d) Systole. (a, b) Balloonierung apikal im Akut-

stadium. (c, d) Normale Kontraktion nach sechs Wochen.

Das deutlich seltenere basale ,reverse TTS“ikann
die Folge von Hirndruck, aber auch einer@peration
im Bereich der hinteren SchadelgrubesseinaDabei
besteht die Hypokinesie in den basalen klappen-
nahen Segmenten, wahrend die@pikalen Segmente
in der Kontraktion nicht oder kaum'eingeschrankt
sind (Abb.3.119).

Noch seltener sind das'mittventrikuldre, das rechts-
ventrikulare und das fokale Tako-Tsubo-Syndrom-—
je nach Lokalisation der bypokinetischen myokar-
dialen Segmente.

Eine weitere Form einer ,stressinduzierten” Kardio-
myopathie ist die peri-/ postpartale Kardiomyo-
pathie (PPCM), die durch eine im letzten Abschnitt
oder nach Beendigung der Schwangerschaft auf-
tretenden DCM mit unterschiedlich stark ausge-
pragter Herzinsuffizienz gekennzeichnet ist. Die
Prognose ist von mehreren Faktoren abhangig. Eine
komplette Normalisierung des Herzens und dessen
Funktion istin unseren Breiten mehrheitlich der Fall.
Allerdings kann diese ernst zu nehmende Erkran-
kung auch zur Herztransplantation und zum Tode
flhren (Tab.3.47, Abb.3.120).

Abb.3.119: (a—c) Reverses Tako-Tsubo-Syndrom bei Zustand nach Resektion eines Tumors der hinteren Schaddelgrube. (a) Sagittale T1w MRT
post KM mit Defekt zerebellar. (b, ¢) Cine-MRT (b) systolisch und (c) diastolisch mit normaler Kontraktion apikal sowie reduzierter Kontrak-

tion basal bis mittventrikular.
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Peri- / postpartale Kardiomyopathie

Ursache unklar; diskutiert wird ein Mangel an antioxidativen Enzymen mit Entwicklung eines
kardiotoxischen Spaltprodukts des Prolaktins (wirkt schadigend auf das Endothel, die
Mikrozirkulation und den myozytischen Metabolismus);

andere Theorien nennen eine verstirkte Anfalligkeit fiir virale Myokarditis, Ubertritt
fetaler hamopoetischer Zellen mit myozytéarer Apoptose und Reaktivierung einer
latenten viralen Myokarditis;

genetische Disposition; arterielle Hypertonie; Malnutrition mit Selenmangel

Haufigkeit ca. 1:3500 (Europa und USA); 1: 1000 in Stidafrika; 1:300 in Haiti

Histologie Biopsie nicht empfohlen; ggf. Inflammation

Symptomatik Herzinsuffizienz, Dyspnoe, Orthopnoe, Odeme, Husten, thorakale und abdominelle
Schmerzen, Kollaps

Pradisposition Nikotin, Praeklampsie, arterielle Hypertonie, tokolytische Medikamente, Zwillings-
schwangerschaft, Teenager, altere Frauen

Echokardiographie reduzierte LV-Funktion (EF < 45), Dilatation aller Kammern

Thorax-Réntgen global dilatiertes Herz, Stauungszeichen, Pleuraerguisse

MRT global dilatiertes Herz; generelle Hypokinesie

LE: von unaufféllig Gber intramurale Fibrosebander bis zu Infarkten
T1 und T2 vermutlich erhéht (Odem)

Prognosebestimmend Mortalitdt 0 %-28 %; Nicht-Kaukasier schléchter, vorige Schwangerschaft mit kardialer
Symptomatik unguinstig, Beteiligung des rechten Herzens

Tab.3.47: Charakteristika der peri-/postpartalen Kardiomyopathie

Abb. 3.120: (a—f) Peripartale Kardiomyopathie (PPCM) einer 38-jahrigen Patientin mit ausgepragter klinisch evidenter Herzinsuffizienz.
(a) Thorax-Réntgen mit Dekompensationszeichen und dilatiertem Herz. (b—f) MRT. (b, c) Massiv reduzierte EF 35 % in der Cine SA in (b)
Diastole und (c) Systole. (d) Links dilatiertes Herz, Pleuraerguss beidseits und geringer Perikarderguss (Cine 4CH). (e, f) Im LE intramyokardiale
bandférmige Lasionen septal und an der Hinterwand (Pfeile). Laut Krankengeschichte komplette Restitution der Patientin nach acht
Monaten.

Die Diagnose der PPCM wird dann gestellt, wenn 45 % sinkt. Diese Erkrankung ist haufiger als bisher
vor der Schwangerschaft keine Herzkrankheit angenommen, die hierzulande seit vielen Jahren
bestand, die Kardiomyopathie im letzten Trimester umgesetzte Betreuung der Schwangeren ist von
bis finf Monate nach der Schwangerschaft auftritt  eminenter Bedeutung, um rechtzeitig therapeu-
und die Auswurffraktion des linken Ventrikels unter  tisch reagieren zu kénnen.





