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Arrhythmogene rechtsventrikulare Dysplasie (ARVD)

Kurzfassung: Die arrhythmogene rechtsventrikuldre Dys-
plasie (ARVD) ist eine selten auftretende Erkrankung, die je-
doch primér bei jugendlichen Patienten gefunden wird und
aufgrund der induzierten Rhythmusstorungen auch letal en-
den kann.

Aus Post-mortem-Studien ist bekannt, dal die ARVD mit
morphologischen Verénderungen im Bereich der rechtsventri-
kuldren freien Wand einhergeht und dort teils fettige Infiltra-
tionen bzw. Fibrosierungen zeigt. Auffallend ist in diesem Be-
reich eine Verdiinnung der rechtsventrikuléren freien Wand.
Die Diagnostik ist an sich schwierig, da bis jetzt sémtliche Un-
tersuchungsverfahren unspezifisch waren. So auch die Echo-
kardiographie, die fiir die Beurteilung der rechtsventrikuldren
Wand suboptimale Ergebnisse brachte. Die Magnetresonanz-
tomographie (MR) hat aufgrund der GréRe des Field-of-view
(FOV) sowie der Mdglichkeit der Gewebedifferenzierung und
der Volumenquantifizierung eine bedeutende Stelle in der Be-
urteilung der ARVD eingenommen. So sind z. B. die reduzierte
rechtsventrikuldre Pumpfunktion sowie die erhdhten rechts-
ventrikuldren enddiastolischen Volumina bei Patienten mit
ARVD mit der MR gut quantifizierbar. Dariiber hinaus ist eine
Beurteilung der rechtsventrikuléren freien Wand mittels MR
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sehr gut moglich und dadurch das Vorliegen einer Wandver-
diinnung bzw. einer fettigen Infiltration des Myokards fiir eine
ARVD diagnostisch. Eines der wesentlichsten Kriterien fir die
ARVD ist das Vorliegen von regionalen Dyskinesien im Be-
reich von fettigen bzw. fibrdsen Myokardabschnitten, die mit-
tels Multislice-Multiphasen-Sequenz beurteilt werden kén-
nen. Diese Sequenzen missen sowohl in der langen als auch
in der kurzen Achse durchgefiihrt werden, um alle rechts-
ventrikuldren Wandabschnitte gut beurteilen zu kdnnen.

Zusammenfassend ist die MR als Goldstandardmethode
fiir die Beurteilung von morphologischen Veranderungen, wie
sie bei einer ARVD zu finden sind, anzusehen. Die Beurteilung
ist jedoch insgesamt als schwierig einzuschétzen, sodal®
diese Interpretation von Herz-MR-erfahrenen Kollegen durch-
gefiihrt werden sollte.

Abstract: Arrhythmogenic Right Ventricular Disease
(ARVD). Arrhythmogenic right ventricular disease (ARVD) is a
rare disease which can be associated with structural changes
of the right ventricle.

This disease is characterized by a progressive degenera-
tion of the right and to a lesser extent of the left ventricular

myocardium. Morphological features include fibrous or fatty
replacement of myocardial tissue, extensive wall thinning
and atypical arrangement of trabecular muscles. The morpho-
logic substrate to ventricular arrhythmias probably are fibro-
muscular bundles isolated from each other by fatty tissue.
MRI visualizes ventricular cavities and walls with an excel-
lent depiction of myocardial anatomy. T1-weighted spin echo
studies visualize fatty infiltration and wall thinning as well as
dysplastic structures. Gradient echo sequences detect re-
gional wall motion changes such as local hypokinesia, local-
ized early diastolic bulging or circumscribed saccular
aneurysmatic outpouchings. Additional findings include in-
creased RV volumes and lower RV ejection fraction in pa-
tients with inducible ventricular tachycardia, compared to
those without an inducible tachycardia. There is a high sensi-
tivity and specificity of MRI in the detection of morphologic
changes in ARVD, if findings such as wall thinning and re-
gional loss of contractility are combined.

Inconclusion, MRl is a very important imaging tool in ARVD,
however, the assessment of myocardial replacement is difficult
and should be performed by an experienced cardiologist.
J Kardiol 2003; 10: 17-18.

B Einleitung

Die arrhythmogene rechtsventrikuldre Dysplasie (ARVD) be-
ruht auf einer progredienten Degeneration des Myokards mit
fibrosen bis fettigen Verdnderungen vorwiegend der rechts-
ventrikuldren freien Wand [1]. Pathologische Studien fanden
dabei Verdiinnungen der rechtsventrikulidren freien Wand mit
umschriebenen Mikroaneurysmen, globale Dilatation des
rechten Ventrikels sowie fettig-fibrose Degenerationen der
rechtsventrikuldren Wand.

Die Klinik présentiert sich abhidngig vom Erkrankungs-
stadium primér mit linksschenkelblockartigen ventrikulédren
Extrasystolen, die bis zum Kammerflimmern mit plotzlichem
Herztod fiihren konnen, oder mit Zeichen einer Herzinsuffizi-
enz. Meistens sind junge, gesunde Patienten minnlichen Ge-
schlechts betroffen. Die Atiologie der arrhythmogenen rechts-
ventrikuldren Dysplasie ist unbekannt. Neben der genetischen
Pridisposition (autosomal-dominant) werden inflammatorische
oder dysplastische bzw. apoptotische Mechanismen diskutiert.

Da das pathomorphologische Substrat der ARVD fettig-
fibrosen Degenerationen entspricht, ist es notwendig, in den
diagnostischen Verfahren morphologische und funktionelle
Hinweise dieser Degenerationen zu diagnostizieren. Wie von
Blake und Mitarbeitern [2] gezeigt werden konnte, findet sich
epikardiales Fettgewebe physiologischerweise im rechten
Sulcus atrioventricularis, im Bereich des RV-EinfluB3traktes
und im Bereich des Apex. Bei adiposen Patienten kann zusétz-
lich ein parakardialer Fettmantel bestehen, der sehr ausge-
prégt sein kann. Das epikardiale Fett kann bei Gesunden auch
das duBere Drittel des rechtsventrikuldren Myokards infiltrie-
ren, wie im Rahmen histologischer Studien gezeigt werden
konnte [3]. In diesem Fall iiberschreitet der Gesamtfettgehalt
allerdings niemals 3 % des Gesamtmyokards [4, 5].
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Basso und Mitarbeiter [3] fiihrten eine pathologische Stu-
die an 30 Herzen mit ARVD durch, bei denen bei 24 als Todes-
ursache der ,,Sudden Death* und in 3 Fillen akutes Herz-
versagen vorlag. EKG-Verinderungen waren bei 19 Fillen
negative T-Wellen in den rechts-prikordialen Ableitungen und
ventrikuldre Arrhythmien. Rechtsventrikuldre Aneurysmen
fanden sich bei 15 % der obduzierten Herzen, 12 % waren in
der inferioren Hinterwand lokalisiert. Der linke Ventrikel war
bei 47 % und das intraventrikuldre Septum bei 20 % involviert.
Zwei pathologisch-histologische Muster, fettige Degenera-
tion in 40 % und fibro-fettige Degeneration in 60 %, wurden
identifiziert. Das fibro-fettige Muster war mit einer diinneren
rechtsventrikuliren Wand (p < 0,0001) assoziiert und mit
einem hoheren Auftreten einer lokalen Myokarditis (p <
0,0001). Patienten in der ARVD-Gruppe zeigten in den Sek-
tionen eine deutlich hohere fettige Infiltration als die
Kontrollgruppe (80,4 % versus 11,1 %, p <0,0001). Aneurys-
men der rechtsventrikulédren freien Wand sowie entziindliche
Verdnderungen wurden fast ausschlielich beim fibro-fettigen
Muster gefunden.

Hl Diagnose

Die Diagnose der ARVD basiert auf morphologischen und
klinischen Kriterien sowie EKG-Verinderungen (Tab. 1) [6].
Die Angiographie, die als Goldstandard gegolten hat, kann
unter den heutigen Moglichkeiten nicht mehr zur priméren
Diagnose herangezogen werden. Der Nachteil der
Angiographie besteht nicht nur in ihrer Invasivitdt und
Strahlenbelastung, sondern auch in einer limitierenden Sensi-
tivitdt von 81 % [7].

Myokardbiopsien zeigen aufgrund des fokalen Auftretens
der fettig-fibrosen Verdnderungen im Bereich der rechtsven-
trikuldren freien Wand und dem oft fehlenden Befall des
intraventrikuldren Septums nur eine Sensitivitit von 67 %, auf
der anderen Seite birgt die Myokardbiopsie bei fettigem Myo-
kard auch die Gefahr der Perforation.

JKARDIOL2003;10(1-2) 17
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Arrhythmogene rechtsventrikulére Dysplasie (ARVD)

Die Echokardiographie weist bei der Beurteilung des rech-
ten Ventrikels nur eingeschrinkte Moglichkeiten auf, da we-
der morphologische Verinderungen der rechtsventrikuldren
freien Wand beurteilt werden konnen, noch eine Gewebe-
typisierung erfolgen kann.

Seit einigen Jahren ist die Magnetresonanztomographie
(MRT) ein wichtiges Untersuchungsverfahren bei der ARVD,
um morphologische Verdnderungen zu diagnostizieren. Laut
Task Force Report 1994 [6] kann die Diagnose einer ARVD
gestellt werden, wenn entweder 2 Hauptkriterien, 1 Haupt-
kriterium und 2 Nebenkriterien bzw. 4 Nebenkriterien gefun-
den werden konnen (Tab. 1).

B MR-Untersuchung bei ARVD

Alle Untersuchungen werden in EKG-Triggerung durchge-
fiihrt — falls moglich, ist eine Atemtriggerung indiziert.

Nach Durchfiihrung der Suchschnitte wird eine axiale T1-
gewichtete Spinecho-Untersuchung durchgefiihrt. Aufgrund
der Hyperintensititen des Fettgewebes sind schon hier fettige
Herde im Bereich der rechtsventrikulédren freien Wand zu dia-
gnostizieren, ebenso konnen Verdiinnungen der RV-Wand bzw.
mikroaneurysmatische Ausweitungen im Rahmen von Fibro-
sierungen gesehen werden (Abb. 1). Die Schichtdicke betrigt
5-8 mm, das Field of view (FOV) 32 cm; Sittigungsband paral-
lel zum intraventrikuldren Septum, um BlutfluBartefakte in der
Richtung des phasencodierenden Gradienten abzuséttigen.

Als zweite Sequenz wird eine Gradientenecho-Untersuchung
in horizontaler langer und kurzer Achse zur Bestimmung der
rechtsventrikuldren Volumina, der Auswurffraktion und zur Be-
urteilung der regionalen Wandbewegung durchgefiihrt. Wichtig
ist auch die Beachtung etwaiger regionaler Dyskinesien, die
wichtige Hinweise fiir das Vorliegen einer ARVD liefern.

Bisher veroffentlichte Studien zeigten, dafl die MR ein wichti-
ges diagnostisches Untersuchungsverfahren bei Patienten mit
ARVD ist und neben den Vorteilen einer exzellenten endokar-
dialen Abgrenzung zum Ventrikel, einer sehr guten Unterschei-

Tabelle 1: Kriterien fir
die ARVD

Hauptkriterien

¢ Dilatation des rechten Ventrikels
e Reduktion der rechtsventrikula-
ren Funktion

Lokalisierte rechtsventrikuldre
Aneurysmen

dung zwischen Myokard und Fettgewebe auch kleinste morpho-
logische Veridnderungen, wie mikroaneurysmatische Ausweitun-
gen, darstellen kann (Abb. 2).

Durch die zusitzliche Quantifizierung der rechtsventri-
kuldren Auswurffraktion und der enddiastolischen Volumina
ist die MR mit dieser Fragestellung den bisherigen Untersu-
chungsverfahren deutlich iiberlegen.

Einschrinkungen konnen durch reduzierte Bildqualitét bei
Arrhythmien, Atemartefakten sowie bei FluBartefakten auftreten.

Auffermann und Mitarbeiter [8] untersuchten in einer Stu-
die MR-Verinderungen bei 36 Patienten mit ARVD. Es zeigte
sich ein signifikanter Unterschied zwischen Patienten mit
induzierbaren Rhythmusstorungen und Patienten ohne indu-
zierbare Rhythmusstoérungen hinsichtlich des Vorliegens einer
Dilatation des rechten Ventrikels (39 % versus 17 %), des Vor-
liegens einer Wandverdiinnung im Bereich der rechtsven-
trikuldren freien Wand (78 % versus 56 %), von Aneurysmen
(33 % versus 18 %) und Fettinfiltrationen (33 % versus 11 %).

Midiri und Mitarbeiter [9] untersuchten bei 30 Patienten mit
LSB-artigen Tachykardien das Vorliegen von typischen morpho-
logischen Verdnderungen in der MR. In dieser Gruppe wurden
bei 47 % fettige Infiltrationen, bei 27 % eine Dilatation des
rechtsventrikuldren Ausflultraktes sowie bei 27 % ein vergrofer-
tes enddiastolisches Volumen und bei 13 % dyskinetische Wand-
areale gefunden. Zu erwihnen ist, daf bei dieser Studie jedoch
ein negativer pradiktiver Wert von 60 % vorhanden war.
Menghetti und Mitarbeiter [10] verglichen bei 9 von 15 ARVD-
Patienten Biopsieergebnisse mit der MR-Untersuchung und fan-
den ein positives MR-Ergebnis bei 89 % der ARVD-positiven
Biopsien. Die Spezifitit lag bei dieser Untersuchung bei 100 %.

Fattori und Mitarbeiter [11] fanden eine Korrelation zwi-
schen dem Schweregrad der arrhythmogenen Stérungen und
der Hiufigkeit von morphologischen Pathologien im rechten
Ventrikel, mittels MR diagnostiziert. In dieser Studie fand sich
ein sehr hoher Prozentsatz (67 %) von linksventrikuldren Ver-
dnderungen.

Aufgrund der derzeitigen Datenlage ist sicherlich die MR
des rechten Ventrikels eine bedeutende Untersuchungsmethode
zur Diagnostik der arrhythmogenen rechtsventrikuldren Dys-
plasie. Bedingt durch die Streuung der Sensitivititen in den ver-
einzelten Studien ist sicherlich die Durchfiihrung einer Multi-
center-Studie mit hoheren Patientenanzahlen notwendig, um
eine bessere Beurteilung der Sensitivitit bildgebender Untersu-
chungen bei ARVD zu erméglichen.

7.Chiddo A, Locuratolo N, Gaglione A, et al.
Right ventricular dysplasia: Angiographic
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Abbildung?: Typische fettige Infiltration
der rechtsventrikularen freien Wand bei
ARVD in einer T1-gewichteten SE-Sequenz
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Abbildung 2: Mikroaneurysmatische
Ausweitung der rechtsventrikularen freien
Wand als Kriterium der ARVD
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