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Echokardiographie aktuell:
Atypische hypertrophe Kardiomyopathie

W. Weihs, T. Schober, M. Genger

B Anamnese

Ein 49-jahriger Patient wird aufgrund subjektiv verspiirter
Palpitationen in einem peripheren Krankenhaus stationdr
behandelt. Aufgrund eines pathologischen EKGs und gering-
fiigig erhohter Troponinwerte wird der Patient mit der Diag-
nose einer hypertensiven Herzkrankheit und suspekten KHK
zur weiteren, gegebenenfalls invasiven Abkldrung an unsere
Kardiologie transferiert. Anamnestisch bestehen ein langjih-
riger, gut eingestellter, arterieller Hypertonus, eine Psoriasis
sowie ein Nikotinabusus. Bereits 2005 wurde mittels Links-
herzkatheteruntersuchung eine koronare Herzkrankheit aus-
geschlossen.

Bei der Aufnahme zeigt sich der Patient in gutem Allgemein-
zustand, das Cor ryhthmisch, normokard, ohne pathologische
Herzgeridusche. Die Lunge weist beidseits eine reines Vesiku-
laratmen auf, der Abdomenstatus ist unauffillig, es liegen
keine peripheren Odeme vor. Die medikamentose Therapie
besteht aus: Iterium 1 mg 1-0-0, Renitec 10 mg 1-0-0,
Thrombo-ASS 100 mg 0-1-0, sc. Fragmin 5000 IE tgl.

Im EKG finden sich ein Sinusrhythmus 75/min, IT, pos.
Sokolow-Index sowie tiefe T-Negativierungen in sdmtlichen
linksprikordialen Ableitungen (Abb. 1). Im Thoraxrontgen
werden ein linksventrikulédr prominenter Herzschatten, keine
Stauungszeichen, die Lungen frei von frischen entziindlichen
Infiltraten sowie Zeichen eines Lungenemphysems beschrie-
ben. Im Akutlabor ist das Troponin T geringfiigig erhoht und
bei Kontrolle praktisch gleich, sdmtliche sonstigen Labor-
parameter liegen im Normbereich.

Abbildung 1: EKG: Zeichen der Linkshypertrophie mit auffallend tiefer T-Negativie-

rung in den links-prakordialen Ableitungen.
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Aus dem Echolabor des LKH Graz-West

B Echokardiographie

Die parasternalen Lings- und Querschnitte in Hohe der Papil-
larmuskel, abgeleitet im biplanen Modus, zeigen eine leicht-
gradige konzentrische Linkshypertrophie (IVSd 12 mm,
LVPWd 12 mm) mit guter systolischer Kontraktilitit der hier
einsehbaren Segmente (Abb. 2). Mitral- und Aortenklappe
sind morphologisch unauffillig. Erst im apikalen Vierkam-
merblick ist die atypische Hypertrophie der apikalen Segmen-
te mit einem extrem kleinen linksventrikuldren Volumen (vor
allem endsystolisch) zu erkennen (Abb. 3). Echokardiogra-
phisch liegt in erster Linie eine apikale hypertrophe Kardio-

Abbildung 2: Parasternaler Langsschnitt (A) mit simultaner Darstellung des Quer-
schnittes in Hohe der Papillarmuskel (B). Geringgradige konzentrische Linkshypertro-
phie (IVSd 12 mm, LVPWd 12 mm).
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Abbildung 3: Apikaler Vierkammerblick: Ausgepréagte Hypertrophie der apikalen Ab-
schnitte des linken Ventrikels (Pfeil). Die basalen Abschnitte sind nur geringfiigig
verdickt.
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Abbildung 4: Unterschiedliche Einstellungen (Verstarkung, Kompression, Fokus) des
apikalen Vierkammerblickes: In Bild A ist die apikale Hypertrophie und das verblei-
bende Lumen des linken Ventrikels (gelbe Linie) eindeutig zu sehen, wéhrend dies in
Bild B nicht der Fall ist. Das Endokard wird nicht korrekt erkannt (rote Linie).

Abbildung 6: Ausschnitt der apikalen Segmente des linken Ventrikels in der dreidi-
mensionalen Darstellung: AusmaR und Lokalisation der Hypertrophie kénnen exakt
erkannt werden.

w

vl i TronY

10

Abbildung 5: Multidimensionale Darstellung des linken Ventrikels: In den Quer-
schnitten ist die asymmetrische Hypertrophie der apikalen Segmente mit dem groRten
AusmafR anteroseptal bis anterolateral zu erkennen.

myopathie (apikale HCM) vor, welche in unseren Breiten sehr
selten anzutreffen ist. Nicht nur aufgrund der Seltenheit, son-
dern auch infolge technischer Fehlerquellen bei der Bildein-
stellung kann die apikale Hypertrophie unterschitzt oder
iibersehen werden (Abb. 4). Zur besseren Abgrenzung des
wahren Endokards kénnen neben einer exakten Einstellung
von Verstiarkung, Kompression, Fokusposition etc. auch der
Farbdoppler (mit niedriger Aliasing-Geschwindigkeit!), der
Gewebedoppler (TDI) oder eine Kontrastudie mit einem lun-
gengingigen Kontrastmittel herangezogen werden.

Neue echokardiographische Techniken, insbesondere die
multidimensionale (inklusive der dreidimensionalen) Bild-
gebung, sind bei der Beurteilung der Linkshypertrophie
hinsichtlich des AusmafBes und der exakten Lokalisation
hilfreich. In Abbildung 5 ist der linke Ventrikel in zahlreiche
Querschnitte geteilt, wodurch die Hypertrophie in den apika-
len Segmenten mit Schwerpunkt anteroseptal bis anterolateral
gut beurteilbar ist. Die dreidimensionale Echokardiographie
ermoglicht auch ungewohnliche Einblicke in das Herz
(Abb. 6).

Zu einer kompletten echokardiographischen Untersuchung
gehort selbstverstindlich auch die Beurteilung der diastoli-

Abbildung 7: Die Evaluierung der diastolischen Funktion des linken Ventrikels an-
hand des transmitralen Flusses (A) sowie der Geschwindigkeit des Mitralanulus (B)
ergibt eine Relaxationsstorung mit normalen Fiillungsdriicken (E/e" 9).

schen Linksventrikelfunktion und der Fiillungsdriicke. Beides
gelingt in der Regel mit dem Tissue-Doppler, der die Ge-
schwindigkeiten im Mitralanulus misst, kombiniert mit dem
transmitralen Flussmuster. Im vorliegenden Fall werden eine
Relaxationsstorung und normale Fiillungsdriicke des linken
Ventrikels (E/e 9) erhoben (Abb. 7). Wihrend bei der klassi-
schen hypertrophen obstruktiven Kardiomyopathie (HOCM)
im linksventrikuldren Ausflusstrakt erhohte systolische Ge-
schwindigkeiten bzw. Gradienten gemessen werden konnen,
finden sich diese bei der apikalen HCM gelegentlich mitt-
ventrikuldr. Im vorliegenden Fall zeigt sich eine mittventriku-
ldare Flussbeschleunigung bis 2,5 m/s (Abb. 8). Bei der apika-
len HCM finden sich nicht selten apikale Aneurysmen, die
sich auch ohne Vorliegen einer obstruktiven KHK entwickeln
konnen. Unser Patient weist ebenso eine deutliche apikale
Dysfunktion auf. Diese 146t sich anhand der zweidimensiona-
len Strainanalyse im Speckle-Tracking quantitativ erfassen
und im Bulleye-View tibersichtlich darstellen (Abb. 9).
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Abbildung 8: cw-Doppler im LVOT mit normaler Geschwindigkeit von 1,5 m/s (A)
und mittventrikuldr (B) mit gering erhohter Geschwindigkeit von 2,5 m/s als Hinweis
auf eine geringfiigige mittventrikulare Obstruktion.

B Verlauf

Die echokardiographische Diagnose wird durch ein Cardiac-
MRI bestitigt, wobei sich im Apex ein Late Enhancement
nachweisen ldt. Die subjektiv empfundenen Palpitationen
erweisen sich nach Implantation eines Looprekorders als
nicht-anhaltende ventrikuldre Tachykardien. Nach Riick-
sprache mit den Rhythmologie-Experten erhilt der Patient
schlieBlich einen ICD als Primérprophylaxe. Die medikamen-
tose Therapie wird modifiziert (Isoptin statt Iterium). Zuletzt
war der Patient kardialerseits beschwerdefrei.

B Kommentar

Die apikale HCM ist eine seltene Form der hypertrophen
Kardiomyopathien. Oftmals fiihrt, so wie im vorliegenden
Fall, das pathologische EKG mit der auffallenden T-Negati-

Abbildung 9: Apikaler Vierkammerblick (A), Zweikammerblick (B) und Langsschnitt
(C) und das Ergebnis der 2D-Strainanalyse (Speckle Tracking) im Bulleye-View (D):
Deutlich verminderter longitudinaler Strain in den apikalen und mittleren Segmen-
ten.

vierung zur weiteren Abkldrung. Methode der Wabhl ist die
Echokardiographie, wobei auf eine exakte Bildeinstellung
geachtet werden muss, um die apikale Hypertrophie nicht zu
iibersehen. Neue Techniken, insbesondere die multidimensio-
nale Echokardiographie, sind durch die Moglichkeit, atypi-
sche Schnittfithrungen vorzunehmen, auch im Fall der apika-
len HCM hilfreich. Die visuelle Beurteilung der regionalen
Kontraktilitdt ist bei Vorliegen einer (asymmetrischen) Hy-
pertrophie auch fiir erfahrene Untersucher nicht einfach. In
diesem Fall bietet sich die zweidimensionale Strainanalyse
mittels Speckle-Tracking an.

Korrespondenzadresse:

DeptL Dr. Wolfgang Weihs
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