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Diagnostik der linksventrikularen
,honcompaction“ Kardiomyopathie

mittels der Magnetresonanztomographie



l. Einleitung
1.1 Einfuhrung

Das Myokard des menschlichen Herzens weist in der Regel eine kompakte Struktur
aus quergestreiftem Muskelgewebe auf. Kommt es infolge einer Entwicklungsstérung
zu einem veranderten Aufbau des Grol3teils dieser Muskelstruktur im Sinne einer
Auflockerung des Gewebes, wird dies als ,noncompaction® bezeichnet.

Left ventricular noncompaction (LVNC) ist eine seltene, nicht klassifizierte
Kardiomyopathie [1]. Kardiomyopathien sind Erkrankungen des Herzmuskels, die nicht
durch Koronarsklerose, Perikarderkrankungen, arterielle oder vendése Hypertonie oder

angeborene bzw. erworbene Herzfehler bedingt sind.

Left ventricular noncompaction (LVNC) ist charakterisiert durch eine zweischichtige
Struktur des Myokards. Eine kompakte auf3ere Schicht umschliel3t eine innere Schicht,
die aus trabekularem ,Meshwork“ und tiefen intertrabekularen Recessis besteht [2].

Dadurch entsteht eine Verdickung der luminalen Seite der Ventrikelwand. Der linke
Ventrikel ist in der Mehrzahl der Falle hypertrophiert und weist hypokinetische

Segmente auf [3].

Die bildgebenden Verfahren stellen einen wesentlichen Bestandteil der diagnostischen
Moglichkeiten von Erkrankungen des Herzens dar. Fur bestimmte Fragestellungen
stehen spezielle Untersuchungsverfahren zur Verfiigung. Neben der konventionellen
Rontgendiagnostik  sind die Echokardiographie, die Computertomographie,
nuklearmedizinische Methoden und die Magnetresonanztomographie zu nennen.

In der Diagnostik von der LVNC gewinnt die Magnetresonanztomographie neben der

Echokardiographie immer mehr an Bedeutung.



1.2 Definition / Nomenklatur

Dusek at al. [4] beschrieben als erste Gruppe die Morphologie eines Herzmuskels, die
wir heute als ventrikulares ,noncompaction® bezeichnen. Dusek et al. bezeichneten die
insgesamt funf Falle als ,postnatale Persistenz von schwammartigem
Herzmuskelgewebe mit embryonaler Blutversorgung®. Die funf beschriebenen Falle
traten bei Kindern auf und alle waren mit anderen Herzanomalien vergesellschaftet.
Die Autoren beobachteten, dass dieses persistierende trabekuldre netzwerkartige
Gespinst dem charakteristischen Aufbau des Myokards von kaltblutigen Vertebraten
ahnelte.

In der Evolution der Vertebraten war ein nicht-kompaktiertes Myokard vorteilhaft, fur
einige Fische sogar notwendig fur die Durchblutung des Herzmuskels [5]; wohingegen
fur den Menschen ein nicht-kompaktiertes Myokard des linken Ventrikels unvorteilhaft

ist.

Erst seit den letzten zehn bis flinfzehn Jahren werden die Begriffe ,noncompaction®
des Myokards und Hypertrabekularisierung verwendet [6, 7], wobei Chin et al. die
ersten waren, die den Begriff ,isolated noncompaction of left ventricular myocardium®

einfuhrten.

Die Wande der Ventrikel im gesunden Herzen bestehen hauptsachlich aus einer
kompaktierten Schicht myokardialer Fasern, die in die Bindegewebsmatrix eingebettet
sind [8]. Die Iluminalen Oberflachen der Ventrikel zeigen jedoch auch
Trabekularisierung, besonders im Apex, wobei sich im rechten Ventrikel grobere
Strukturen finden als im linken [9]. Bei genauer Betrachtung normaler Ventrikel fallt
ebenfalls auf, dass eine groRRe Variabilitat in der Verteilung der Trabekularisierung
besteht, beispielsweise im linken Ventrikel um die Basis der Papillarmuskeln der
Mitralklappe herum.  Selbst in gesunden Herzen gibt es ein Spektrum von
,honcompaction® [10]. Es ist aul3erdem notwendig, die zweischichtige Struktur des
Non-Compaction-Myokards (NCM) gegenuber Varianten der normalen Anatomie, z. B.
Jfalsche Sehnen® und querlaufende apikale Trabekularisierungen, abzugrenzen [11].
Diese normalen Trabekularisierungen uUbersteigen in der Regel nicht die Dicke der
kompakten Muskelschichten.
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In der frihen Entwicklung des menschlichen Herzens ist der kompaktierte Anteil des
Herzmuskels der kleinere, wahrend der groRere Anteil eine trabekulare Struktur
aufweist, die dem des ,noncompaction® ahnelt. Bleibt diese Struktur auch nach der
Geburt erhalten und Ubersteigt der nicht-kompaktierte Anteil den kompaktierten, so
spricht man von einer ,noncompaction“ Kardiomyopathie [9].

Die Ursache des isolierten linksventrikularen ,noncompaction® liegt laut Freedom et al.
[9] in einem Sistieren des Vorganges der intrauterinen Kompaktierung des
myokardialen ,Fasernetzwerkes®. Wahrend der Embryogenese entwickeln sich tiefe
intertrabekulare Recessus, die mit dem ventrikularen Endokard kommunizieren.
Anschlie3end verdichtet sich das Myokard und die intertrabekuldren Recessis werden
zu Kapillaren [12]. Die Kompaktierung bzw. Verdichtung des Myokards beginnt im
menschlichen Embryo am Ende der vierten Gestationswoche bzw. im Carnegie
Stadium 12 [9]. In Herzen von Patienten, die von LVNC betroffen sind, erfolgt diese
Entwicklung zu Kapillaren nicht oder nur teilweise, wodurch ein eher schwammartiges
Myokard entsteht. Die Autoren, die diese Theorie unterstiitzen, sehen das LVNC als
eine Entwicklungsstérung [5, 6] an.

Stollberger et al. [13] hingegen bewerten ,noncompaction® als eine, mindestens in
einigen Fallen, erst postnatal erworbene Veréanderung des Myokards. Sie stellen die
Hypothese auf, dass andere pathogenetische Prozesse fir das ,noncompaction®
verantwortlich sein kdnnten, wie z. B. Dissektionen und Ventrikelrupturen, nicht
erfolgreiche hypertrophe Adaptationsvorgange des linksventrikularen Myokards,
myokardiale Zerrungen (tearing) verursacht durch eine Ventrikeldilatation oder
metabolische Defekte mit kompensatorischer Hypervaskularisierung. Die Hypothese,
dass ,noncompaction“ keine reine Entwicklungsstérung sei, fuldt unter anderem auf
seriellen echokardiographischen Untersuchungen, in denen die
Herzmuskelveranderung in der initialen Untersuchung nicht nachweisbar war, sondern
nur in einer spater folgenden Untersuchung. Derartige serielle Untersuchungen sind
abhangig von der Genauigkeit der ersten Untersuchung und der Vergleichbarkeit der
Folgeuntersuchungen. Die Mehrzahl der Autoren unterstitzt jedoch die

Entwicklungshypothese der Entstehung des ,noncompaction®.

Die Zwischenrdume zwischen den Trabekeln der nicht-kompaktierten Muskelschicht
wurden von einigen Autoren als persistierende Sinusoide der Koronararterien

angesehen. Es konnte allerdings bisher nicht gezeigt werden, dass die Recessus eine
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Verbindung mit den Koronargefal3en aufweisen [9]. Die Recessus sind mit Endokard
bzw. Endothel ausgekleidet und haben eine direkte Verbindung zur Ventrikelhéhle. In
ihnen kdnnen sich Thromben entwickeln, besonders, wenn die ventrikulare Funktion
eingeschrankt ist [2, 6, 14]. Histologische Untersuchungen haben gezeigt, dass die
Trabekel von elastischem und fibrosem Gewebe bedeckt sind, was moglicherweise ein
Hinweis auf subendokardiale Ischamien als potentielle Ursache der Fibrosierung sein
koénnte [15].

Ein ,noncompaction“ des Myokards mit intramyokardialen Sinus und koronararteriellen
Fisteln tritt auch zusammen mit kongenitalen Anomalien des rechten oder linken
Ausflusstraktes auf, z. B. mit der Pulmonalatresie bei intaktem Septum [16], selten
auch mit der Ebstein-Anomalie, einer bikuspidalen Aortenklappe, einem ,aorto-
linksventrikuldaren Tunnel®, bei einer Transposition der gro3en Gefal3e oder einer

Isomerie der linksatrialen Appendix [17].

Definitionsgemald tritt die isolierte Form des linksventrikularen ,noncompaction®
(ILVNC) grundsatzlich ohne weitere strukturelle Herzerkrankungen auf [6]. Sind
weitere angeborene Herzfehler vorhanden, so spricht man von einem ,non-isolated*
LVNC, einem nicht-isolierten LVNC [18]. Fur die vorliegende Arbeit soll der Fokus auf

der isolierten linksventrikularen ,noncompaction“ Kardiomyopathie liegen.

Obwohl ILVNC seit mittlerweile mehr als 20 Jahren als bekannt gilt, wird diese
Kardiomyopathie in der Klassifikation der World Health Organization noch immer zu
den unklassifizierten Kardiomyopathien gezahlt [1]. Die American Heart Association
schlagt vor, die LVNC in die Gruppe der primaren genetischen Kardiomyopathien

einzuordnen [19].
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1.3 Genetik

Ichida et al. [20] beschrieben vor mehreren Jahren, dass 1/5 der NCM-Falle familiar
gehauft auftreten.

Genetische Mutations- und Bindungsanalysen haben gezeigt, dass Mutationen im Gen
G4,5, das fur Taffazin kodiert und zu Chromosom Xq28 fiihrt, fir die myokardialen
Veréanderungen einiger NCM-Patienten verantwortlich sind. Fir das Gen G4,5 konnte
ebenfalls eine Verbindung mit dem Barth Syndrom [21] hergestellt werden. G4,5
wurde als verantwortliches Gen fir das Barth-Syndrom nachgewiesen. Das Barth-
Syndrom ist eine ,X-linked“ mitochondriale Erkrankung, die den Herz- und den
Skelettmuskel betrifft [22, 23]. Diese Mutationen verursachen ein weites
phanotypisches  Spektrum  von Kardiomyopathien, inklusive  dilatativer
Kardiomyopathie, ,X-linked® infantiler Kardiomyopathie und ,X-linked“ endokardialer

Fibroelastose [18].

Eine weitere Mutation, P121L genannt, entdeckten Ichida et al. in dem Gen, das fur
alpha-dystrophin (Cytoskelettprotein) und den Transkriptionsfaktor NKX2.5 kodiert.
Diese Mutation wurde allerdings bisher nur fiir eine einzige Familie beschrieben, die
von LVNC betroffen war. Die G4,5-Mutationen sind bisher nur bei mannlichen von
LVNC betroffenen Kindern gefunden worden, jedoch nicht bei mannlichen Patienten,

deren Krankheit erst im Erwachsenenalter auftrat [24].
In autosomal dominanten Fallen von LVNC und bei den untersuchten Blutsverwandten

der Betroffenen konnten Sasse-Klaassen et al. [25] einen Genort im Chromosom
11p15 nachweisen und die kritische Region auf 6.4 cM eingrenzen.
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1.4 Haufigkeit

Eine hohe Inzidenz von linksventrikularer Hypertrabekularisierung tritt bei Patienten mit
sekundaren Kardiomyopathien, die mit neuromuskularen Erkrankungen assoziiert sind,
auf. Diese Veranderungen ahneln zwar dem Bild eines ,noncompaction®, erflillen aber
nicht die kompletten Kriterien [13]. Nach der von der World Health Organization
vorgeschlagenen Definition ist eine Kardiomyopathie, die mit neuromuskuléren
Erkrankungen assoziiert ist, eine sekundare Kardiomyopathie und sollte deshalb nicht
der Gruppe mit LVNC zugeordnet werden [1, 19].

Die genaue Pravalenz von LVNC in der Gesamtbevdlkerung ist bisher nicht bekannt,
sondern wurde lediglich fur Patienten beschrieben, die eine Echokardiographie
erhielten. Oechslin et al. [3] identifizierten 34 Falle von NCM in 15 Jahren, was 0,014
Prozent der Gesamtzahl der durchgefihrten Echokardiographien entspricht. Dies ist
wahrscheinlich eine kleinere Zahl als die tatsachliche Haufigkeit, und es wird
angenommen, dass die verbesserte echokardiographische Bildqualitdit und das
erhohte Bewusstsein fur die Krankheit zu einer Steigerung der erkannten Falle fihren
wird.

Ritter et al. schatzten die Pravalenz in der Gesamtbevélkerung auf 0,05 % [26].

1.5 Klinik und Prognose

Klinisch manifestiert sich LVNC bei Patienten mit reduzierter linksventrikularer
Funktion als Trias aus Herzinsuffizienz, Arrhythmien und Embolien [26]. Erwachsene
und Kinder zeigen die gleichen Symptome [6]. Oechslin et al. [3] beschrieben die

klinischen Symptome einer Serie von 34 Fallen bei Erstdiagnose:

- 79 % der Patienten hatten Dyspnoe

- 35 % wurden in das NYHA-Stadium Klasse Il oder IV der Herzinsuffizienz
eingestuft

- 26 % berichteten Uber Brustschmerz (chest pain) und

- 9 % hatten chronisches Vorhofflimmern.
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Das EKG zeigt in der Mehrzahl der Falle unspezifische Auffalligkeiten. Es gibt keine
charakteristischen EKG-Veréanderungen, die einen Hinweis auf das Vorliegen eines
LVNC geben. Es treten zahlreiche Arten von Arrhythmien auf wie z. B.

Rechtsschenkelblock, ,Faszikel-Block®, Vorhofflimmern und ventrikulare Tachykardien

[3].

Das LVNC bei Erwachsenen geht mit einer hohen Morbiditat und Mortalitat einher.
Oechslin et al. [3] berichteten auch hieriber und zeigten anhand eines 44-Monate

Jfollow-ups® von 34 Patienten (mittleres Alter 42 Jahre), dass:

- 52 % eine behandlungsbedurftige Herzinsuffizienz enwickelten,

- 41 % ventrikulare Tachyarrhythmien hatten (12 % mit ICD-Implantation),
- 24 % thromboembolische Ereignisse erlitten,

- 35 % verstarben, (sechs an plotzlichem Herztod),

- 12 % herztransplantiert wurden.

Die Fiinf-Jahres-Uberlebensrate der von Oechslin et al. untersuchten Patienten lag bei
58 %. Andere Studien haben gezeigt, dass Vorhof- und Kammerarrhythmien sowie
thromboembolische Ereignisse haufige Ursachen fur Morbiditat und Mortalitdt bei
Patienten mit LVNC sind [27, 28].

Blessing et al. beschrieben einen Fall, in dem die Diagnose LVNC nach Auftreten
eines Infarkts der A. mesenterica superior gestellt wurde. Die Ursache der Embolie
war ein Thrombus aus dem von LVNC betroffenen Herzen der Patientin [29].
Differentialdiagnostische Uberlegungen sollten die hypertrophe (HCM) und die
dilatative (DCM) Kardiomyopathie einschlieBen. Die vergroRerte Muskelmasse der
HCM kann in einigen Fallen dem Erscheinungsbild des NCM &hneln. Sowohl eine sog.
,ourned-out* HCM oder sehr fortgeschrittene ,noncompaction® Kardiomyopathie

kénnen in eine dilatative Kardiomyopathie tibergehen [30, 31].
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1.6 Hypertrophe Kardiomyopathie

Die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) ist, wie die ,noncompaction®
Kardiomyopathie, eine Erkrankung des Herzmuskels, die zu einer Verdickung des
Myokards fuhrt [1]. Im Gegensatz zur LVNC ist bei der HCM nicht der fur das NCM

charakteristische Schichtaufbau des linksventrikularen Myokards erkennbar.

Die Hypertrophie der Herzmuskelzellen ist bei der HCM durch eine Verdickung der
Sarkomere des Myokards verursacht. Eine verénderte zellulare Architektur [32],
myokardiale Narben [33] und verbreiterte interstitielle Kollagene [34] sind
arrhythmogene “Substrate” und verursachen eine lebensgefahrliche elektrische
Instabilitat. Ventrikulare Tachykardien und Kammerflimmern kbénnen in dem
veranderten Myokard leichter ausgelost werden und sind die haufigsten Ursachen, die
bei diesen Patienten zum plétzlichen Herztod fuhren [35]. Die Arrhythmien kénnen
allein durch die myokardialen Verédnderungen, aber auch in der Folge von
Myokardischamien oder einer systemischen Hypotension ausgelést werden. Eine
HCM ist die haufigste Ursache des plotzlichen Herztodes bei jungen

Leistungssportlern [36].

In westlichen Landern weist die hypertrophe Kardiomyopathie eine Inzidenz von 0,2 %
auf [37]. In 50 % der Falle handelt es sich um familiare Falle, die mit inkompletter
Penetranz autosomal-dominant vererbt werden.

Die Diagnostik der HCM erfolgt meist mit der 2-dimensionalen Echokardiographie [38,
39]. Sie kann z. B. durch ein eingeschranktes Schallfenster erschwert sein.
Gelegentlich ist die linksventrikulare Wand nicht gut visualisierbar und die Masse des
linken Ventrikels kann nur unzureichend evaluiert werden [40, 41].

Fur weitergehende Untersuchungen oder in Fallen, in denen die Echokardiographie
unzureichende Ergebnisse liefert, sind MRT-Darstellungen hilfreich. Mittels MRT kann
die Dicke der linksventrikularen Wand besser als mittels Echokardiographie beurteilt
werden. Dies gilt besonders fiir den anterolateralen Teil des linken Ventrikels [42].
AulRerdem sind die ventrikulare Muskelmasse, die Volumina und die Funktion des

linken Ventrikels akkurater einschatzbar.
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Weiterhin konnen Wandbewegungsstorungen, Aneurysmen und Foci von ,delayed
enhancement® als Hinweis auf eine myokardiale Narbe, Fibrose oder Nekrose erfasst
werden [40, 41].

Sowohl HCM- als auch NCM-Patienten erreichen in einigen Fallen (HCM 5-10 %)
wahrend des Fortschreitens ihrer Erkrankung ein Endstadium (,burned-out phase®), in
dem es zu einer starken Verdiunnung der linksventrikularen Wand kommt. Die Kammer
vergroRert sich und eine systolische Dysfunktion entsteht, die bildmorphologisch

haufig einer dilatativen Kardiomoypathie &hnelt [30, 31, 43, 44].

1.7 Dilatative Kardiomyopathie

Die dilatative Kardiomyopathie (DCM) ist eine Erkrankung des Myokards, die zu einer
links- oder biventrikularen Dilatation und damit zu einer Beeintrachtigung der
myokardialen Kontraktilitat fuhrt [45]. Die Wande des linken Ventrikels weisen meist
eine normale Dicke auf, die Kammer ist insgesamt jedoch dilatiert. Mikroskopisch sind
die Myozyten meist hypertrophiert und degeneriert und es lasst sich eine interstitielle
Fibrose nachweisen [46].

In Folge der interstitiellen Fibrose mit struktureller Veranderung der extrazellularen
Matrix konnen Stérungen der Relaxation des linken Ventrikels auftreten. Es besteht
eine Beeintrachtigung der systolischen Funktion und damit auch eine eingeschrankte
Ejektionsfraktion. Klinisch auRert sich die Erkrankung mit einer progredienten
Linksherzinsuffizienz und Rhythmusstérungen. Ventrikulare Tachykardien kommen bei
Patienten mit DCM gehdauft vor [47, 48].

Die haufigsten Ursachen der dilatativen Kardiomyopathie sind idiopathische Formen
und Virusinfektionen [49]. Die jahrliche Inzidenz der DCM variiert zwischen 5 und 8
Fallen pro 100 000 Einwohner [50-54].

Die Diagnostik der DCM erfolgt meist mit der 2-dimensionalen Echokardiographie.
Strohm et al. [54] weisen darauf hin, dass die Ergebnisse der Untersuchungen von
DCM-Patienten hinsichtlich des kardialen Volumens und der myokardialen Masse
mittels MRT genauer sind als mittels Echokardiographie. Unterstitzt werden diese

Ergebnisse u. a. durch Studien von Germain et al. [55] und Iwase et al. [56].
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1.8 Bildgebende Verfahren zur kardialen Diagnostik

Das am haufigsten eingesetzte bildgebende Verfahren zur Diagnostik des LVNC ist die
Echokardiographie. Detailreichere und genauere Darstellungen des Myokards sind mit
der kardialen Magnetresonanztomographie mdglich. Im Folgenden soll eine

Darstellung verschiedener Méglichkeiten der kardialen Bildgebung erfolgen.

1.8.1 Echokardiographie

Die Sonographie des Herzens wird Echokardiographie genannt und gehdrt zu den
Standardverfahren der nicht invasiven Diagnostikmethoden von Erkrankungen des
Herzens. Auch fir die Diagnostik angeborener Herzfehler ist sie klinische Routine. Die
Echokardiographie bietet Mdglichkeiten der Funktionsanalyse von linkem und rechtem
Ventrikel sowie der Beurteilung von Vorhofen und Herzklappen. Hierzu werden der M-
Mode und der B-Mode angewandt. Mit dem Doppler- und Farbdoppler-Modus lassen

sich neben morphologischen auch funktionelle Aussagen treffen [57].

Die Echokardiographie hat, einen getibten Untersucher vorausgesetzt, ein sehr gutes
Kosten-Nutzen-Verhaltnis, da bei groRer Verflugbarkeit mit relativ geringem
Zeitaufwand zahlreiche Informationen erhoben werden kénnen. Der Patient ist zudem
keiner ionisierenden Strahlung ausgesetzt.

Ultraschall kann nur in begrenztem Mal3e das Gewebe durchdringen, weshalb z. B. bei
Ubergewichtigen oder alteren Patienten sowie bei Rauchern die Schallfenster sehr
eingeschrankt oder gar nicht vorhanden sein kénnen. Bei Patienten mit chronisch
obstruktiver Bronchitis und Lungenemphysem kann sich Lungengewebe unter den als
Schallfenster dienenden Interkostalraum verlagern, so eine gute Positionierung des
Schalls erschweren und damit die Qualitat der Bilder beeintrachtigen [58].

Die Beurteilbarkeit des linken Ventrikels hinsichtlich Morphologie und Funktion ist auf
Grund seiner Form und Lage bei den meisten Patienten besser als die des rechten
Ventrikels [59]. Verantwortlich hierfur ist neben der komplexen Form die retrosternale
Lage des rechten Ventrikels, die die Anwendung einfacher geometrischer Modelle zur

Volumenbestimmung nicht zulasst [60].
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Mit der transdsophagealen Echokardiographie (TEE) wird das Problem des
transthorakal oft eingeschrankten Schallfensters umgangen. Die Ultraschallsonde wird
in den mittleren Osophagusabschnitt eingefiihrt und ermoglicht so eine genauere
Darstellung der dorsalen Herzabschnitte. Besonders gut lassen sich der linke Vorhof
mit den einmindenden Lungenvenen, das linke Herzohr, das Vorhofseptum, die
Hohlvenen, die Pulmonalarterie, Mitral- und Aortenklappe sowie der linke Ventrikel
beurteilen.

Die Magnetresonanztomographie wird zunehmend im Anschluss an die
echokardiographische Untersuchung angewandt, wenn diese die klinische
Fragestellung nicht ausreichend beantworten kann. Aul3erdem ermdglicht die
Magnetresonanztomographie bei Erkrankungen wie Myokarditis oder
Kardiomyopathien eine Gewebsdifferenzierung des Myokards und weitere zusatzliche

Informationen.

1.8.2 MRT-Herzbildgebung

Die kardiovaskuldare = Magnetresonanztomographie hat gegeniber anderen
bildgebenden Verfahren einige Vorteile. Sie bietet einen hohen intrinsischen
Weichteilkontrast, die Schnittfihrung ist variabel, es wird keine ionisierende Strahlung
appliziert, die Kontrastmittel sind gut vertraglich und eine funktionelle Bildgebung ist
maoglich [61].

Mit der Echokardiographie ist bei etwa 10 % der Patienten die Darstellbarkeit des
linken Ventrikels sehr eingeschrankt [59]. Gleiches gilt fur die Prazision der
funktionellen Beurteilung des rechten Ventrikels [59]. Mit der MRT hingegen ist eine
myokardiale Vitalitatsdiagnostik, die Perfusionsanalyse sowie die Darstellung
kongenitaler Vitien immer mdglich. Wird im Rahmen der myokardialen
Vitalitdtsdiagnostik ein geeignetes Kontrastmittel verwendet, so ist durch Late- oder
Delayed-Enhancement (LE) die Differenzierung von Myokard gegeniber fibrosem
Gewebe, z. B. einer myokardialen Narbe moglich [62-64]. Verstarktes Eindringen und
verzbgertes Auswaschen des Kontrastmittels aus dem Gewebe weisen auf
myokardiale Narben hin [65].

Die Perfusionsmessung mittels MRT erfolgt mit schnellen T1-gewichteten Sequenzen

unter intravendser Injektion eines Kontrastmittels. Gemessen wird dabei die Anflutung
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im Herzen; im gesunden Myokard kommt es zu einer raschen und intensiven Zunahme

der Signalintensitat. Eine Verzdogerung weist auf eine Minderperfusion des Areals hin.

Urspringlich  war die MR-Koronarangiographie nur in den proximalen
Gefallabschnitten mittels EKG-getriggerten Spinechosequenzen erfolgreich. Heute ist
durch den Einsatz schnellerer Gradientenechosequenzen (GRE) auch die Beurteilung
von abgangsnahen Koronaranomalien mdglich [66]. Generell ist jedoch zur nicht-
invasiven Koronardiagnostik die schnelle Computertomographie der MRT eindeutig
Uberlegen [67].

Die Bildgebung des Herzens mittels MRT basiert auf den gleichen Prinzipien wie die
konventionelle MRT-Diagnostik. Atem- und Herzbewegungen erfordern vor allem eine

hohe zeitliche Auflésung mit Hilfe schneller GRE-Sequenzen.

1.8.3 EKG-Triggerung und Atembewegung

Atem- und Herzbewegungen wirden zu starken Artefakten fuhren, sind jedoch durch
Kompensationsmechanismen minimierbar. Die EKG-Triggerung ermoglicht eine
weitgehende Synchronisation der Bildgebung auf die Herzbewegung. Es wird
zwischen prospektivem und retrospektivem Triggern unterschieden.

Prospektives Triggern umfasst die Datenerfassung mit einem definierten zeitlichen
Abstand (trigger delay) zur R-Zacke. Die TR-Zeit (repetition time, Repetitionszeit) der
Einzelsequenz hangt u.a. von der Lange des RR-Intervalls ab. Durch diese Art der
Triggerung konnen Einzelschichten auf vorher definierte Phasen des Herzzyklus
getriggert werden. Die passive Ventrikelfillung in der Diastole ist die
bewegungsarmste Phase des Herzens; sie dauert ca. 80-150 ms [68, 69].

Beim retrospektiven Triggern, Gating genannt, wird das EKG wahrend der
Bildakquisition kontinuierlich aufgenommen und gespeichert. Die Bilder werden
anschlieBend in der Rekonstruktionsphase den Phasen des Herzzyklus zugeordnet.
Hierdurch ist es moglich, Aufnahmen des Herzens Uber den gesamten Herzzyklus mit
unterschiedlicher zeitlicher Auflésung zu gewinnen. Die meisten Systeme haben drei
Ableitungen. Die Elektroden werden ventral oder dorsal platziert, je nach Lage der
elektrischen Herzachse. Die Oberflachenelektroden registrieren auch andere
elektrische Stréme, z. B. solche, die durch das magnetische Feld des Blutstromes in
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der Aorta und den Kammern induziert werden; dies kann zu Fehlinterpretationen
fuhren. Derartige Effekte kdnnen bei der Positionierung der Elektroden erkannt und
durch Anderung der Platzierung vermieden werden. Die EKG-Elektroden sollten in
einem Abstand von ca. 10 cm zueinander angebracht werden [70].

Wie die Herzbewegung fuhrt auch die Atembewegung zur Auslenkung des Herzens,
wodurch die rdumliche Auflésung herabgesetzt werden kann. Vermeidbar ist dies
durch verschiedene Techniken. Bei der Atemhaltetechnik (,breath hold“) halt der
Patient wahrend der Bildakquisition die Luft an. In Exspirationslage sind
Zwerchfellposition und Schichtebene am ehesten reproduzierbar, deshalb sollte die
Messung  vorzugsweise  endexspiratorisch  durchgefuhrt  werden.  Externe
Atemsensoren wie Atemkissen oder Atemgurte registrieren die Bewegung von Brust
und Bauchwand und Uberwachen so die Atmung. Die Atemanhaltetechnik ist die am
haufigsten verwendete Methode. Der Nachteil liegt darin, dass es vielen Patienten,
besonders denjenigen mit Dyspnoe, schwer fallt, wahrend der gesamten
Akquisitionszeit nicht zu atmen.

Die Navigatortechnik ermdglicht die Registrierung der Atemposition direkt am
Diaphragma. Vor der eigentlichen Messung wird ein eindimensionales MR-Signal des
Zwerchfells (sog. Navigatorecho) erzeugt. Es wird ein exspiratorisches Gating-Fenster
in Hohe des Zwerchfells festgelegt sowie ein Referenzprofil in Exspiration
aufgenommen. Wahrend der folgenden Untersuchung wird bei jedem Herzschlag
direkt vor der Messung ein Navigatorprofil erstellt, welches mit dem Referenzprofil
verglichen wird und den Grad der Abweichung feststellt. Die Messung erfolgt nur,
wenn die Abweichung sich innerhalb eines begrenzten Rahmens befindet. Der
Nachteil dieses Verfahrens ist, dass es nicht gleichzeitig mit der MR-Bildgebung erfolgt
und mit der Bildgebungssequenz verschachtelt werden muss, was zu einer
Verlangerung der Messzeit fuhrt. Insgesamt ist die Navigatortechnik besser fir langere
Untersuchungen geeignet, bei welchen die Atemhaltetechnik nicht durchfihrbar ist,
z. B. bei der MR-Koronarangiographie. Die Navigatortechnik ist weniger geeignet fur
.Steady-state-free-precession“-Sequenzen (SSFP), deren Kontrast durch schnelle
regelmaRige Repetitionen bestimmt wird, da die Verzahnung von Navigator- und
Bildgebungssequenz zu einem starken TR-Anstieg fuhrt [71].
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1.9 Diagnostische Bildgebung der LVNC Kardiomyopathie

1.9.1 Echokardiographie

Die von Jenni et al. [2] definierten Kriterien flr die Diagnostik von LVNC per (Doppler-)

Echokardiographie sind:

- keine ko-existierenden kardialen Anomalien
- zahlreiche, deutlich prominente Trabekularisierung und tiefe intertrabekulare
Recessus

- intertrabekuldre Raume gefullt mit Blut aus dem Ventrikel

Am Ort der maximalen Auspragung des ,noncompaction betragt das Verhaltnis > 2
von nicht-kompaktiertem zu kompaktiertem Myokard; Jenni et al. [2].

Williams et al. [72] berichteten, Doppler Gewebe-Echokardiographie mit
Dehnungsgeschwindigkeitsdarstellung enthille das einzigartige Erscheinen von
paradoxen alternierenden Banden von Kompression und Expansion in Systole und
Diastole. Dies sind Eigenschaften, die moglicherweise pathognomonisch fur das
isolierte LVNC sein konnten.

Patienten mit isolietem ,noncompaction konnen trotz der morphologischen
Veranderungen normale ventrikulare Funktionen aufweisen. Haufig kommt es zu
systolischen  Funktionseinschrankungen, aber auch, jedoch seltener, zu
Veranderungen, die die Charakteristika restriktiver Kardiomyopathien aufweisen [2, 3,
20, 26, 73-77]. Borow et al. [78] haben gezeigt, dass die Form des linken Ventrikels in
der Enddiastole einer ,abgeplatteten Ellipse &hnelt. Bei einer dilatativen
Kardiomyopathie oder irgendeiner anderen Form chronischer myokardialer
Dysfunktion verandere sich der linke Ventrikel, erweitere sich und erreiche eine eher
spharische Geometrie. Sengupta et al. [79] konnten zeigen, dass Patienten mit
symptomatischer ,noncompaction“ Kardiomyopathie und eingeschrankter systolischer
Funktion zwar eine Veranderung der linksventrikularen Geometrie aufweisen, die
Ventrikelwande jedoch dick bleiben und oft eine Dilatation der Kammer ausbleibt. Die
Echokardiographie erweist sich in mancher Hinsicht als nicht sehr gut geeignet fir die
Diagnostik von ,noncompaction®, da, wie bereits erwahnt, die Genauigkeit der

Untersuchung sehr von der Erfahrung des Untersuchers abhéngt.
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1.9.2 Kontrast-Echokardiographie

Die Kontrast-Echokardiographie kdnnte mdglicherweise die Sensitivitat der Diagnose
von ,noncompaction® erhdhen, da der Kontrast zwischen Herzmuskel und Blut besser
dargestellt wird. Die Beurteilung des Apex ist mit der Echokardiographie grundsatzlich
nicht immer zufriedenstellend mdglich und gibt damit nicht die Moéglichkeit, die am
haufigsten nicht-kompaktierten Anteile des linken Ventrikels, ausreichend zu beurteilen
[80]. AulRerdem kann das LVNC als hypertrophe Kardiomyopathie fehlgedeutet werden
[81].

Eine potentielle Mitbeteiligung des rechten Ventrikels wird kontrovers beurteilt.
Erstens, da der rechte Ventrikel naturgemald starker trabekularisiert ist als der linke
und zweitens, weil der rechte Ventrikel auf Grund seiner Lage hinter dem Sternum
schlechter echokardiographisch beurteilbar ist. Einige Studien beschreiben, dass in
weniger als der Halfte der Falle der rechte Ventrikel mit betroffen sei [4, 26, 82],
wahrend andere Autoren der Meinung sind, dass ein gewisser Grad von

rechtsventrikularem ,noncompaction” bei fast allen Patienten mit LVNC vorhanden sei

[9].

1.9.3 Ventrikulographie (Laevokardiographie)

Die Ventrikulographie mit Hilfe der invasiven Herzkatheteruntersuchung (sog.
Laevokardiographie) wird selten fur die Diagnose der ,noncompaction®
Kardiomyopathie eingesetzt. Dennoch ist in der Ventrikulographie oft die Doppelkontur
des linken Ventrikels darstellbar; die innere Kontur begrenzt die Ventrikelhdhle und die
aul3ere Kontur grenzt die nichtkompaktierte Schicht (mit weniger Dichtetribung =
dense opacification) ab. Der weniger dichte auf3ere Bereich enthélt zahlreiche gerade
oder bandenartige Fullungsdefekte durch anormale Trabekularisierung, die senkrecht

zur Ventrikelwand und dem Septum angeordnet sind.

In der Systole wird das Kontrastmittel aus den Ra&umen zwischen den Trabekeln
herausgedrickt und die AuRenzone erscheint weniger dicht und dinner. Die Dicke der

kompaktierten Schicht kann in der Angiographie praktisch nicht gemessen werden.
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1.9.4 Computertomographie

Grundsatzlich ist eine Diagnosestellung der ,noncompaction® Kardiomyopathie mit
Hilfe der EKG-getriggerten Computertomographie (CT) ebenfalls moglich. Der
Ventrikel kann in der Systole und Diastole dargestellt werden, so dass die typische

Morphologie eines NCM visualisiert werden kann.

Funktionelle Analysen des Ventrikels sind mit den CT-Geréaten der neueren Generation
ebenfalls moglich, auch wenn die zeitliche Auflésung noch unter dem der
Echokardiographie und der MRT liegt. Nachteilig wirkt sich jedoch die Gabe von
jodhaltigem Kontrastmittel und die notwendige ionisierende Strahlung aus. Der Nutzen
der ,gated“ CT im Vergleich zu Echo und MRT bei der Diagnosestellung LVNC wird

noch untersucht [9].

1.9.5 Magnetresonanztomographie

Die Magnetresonanztomographie ist durch die Verwendung von ,steady state free
precession“-Sequenzen, sogenannten ,white blood“ Darstellungen, gut geeignet, um
kompaktierte und nicht-kompaktierte Areale darzustellen und voneinander
abzugrenzen [10]. Verglichen mit der Echokardiographie zeigt diese Technik oft ein
gréReres Ausmalfd der Krankheit und ein deutlicher abgrenzbares Verhéltnis von nicht-

kompaktiertem zu kompaktiertem Myokard [10].

Innen wird die nicht-kompaktierte Schicht von einer in sich unterbrochenen
Gewebeschicht abgegrenzt. Die Trabekel hdngen von der nicht-kompaktierten Schicht
in Richtung der kompaktierten Schicht und &hneln einer kaskadenartigen Kette. Koo et
al. [83] weisen darauf hin, dass die Anwendung der ,delayed hyper enhancement®
Technik moglicherweise in der Lage sei, nekrotische oder fibrotische Myokardanteile
auch bei Vorliegen eines NCM darzustellen, die vielleicht der Ursprung ventrikularer
Arrhythmien sein konnten [84].

Ein weiterer Vorteil des Schnittbildverfahrens MRT, wie auch der CT, ist ihre

dreidimensionale Darstellung, die eine gute Beurteilbarkeit aller kardialen Segmente
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erlaubt. Sequenzen, die mit Kontrastmittel generiert werden, ermdglichen auf3erdem
eine Beurteilung der myokardialen Durchblutung und einer eventuell vorhandenen
myokardialen Fibrose [85]. Diese Untersuchungsart erlaubt auch die Darstellung

ventrikularer Thromben [86, 87].

Weiss et al. [85] untersuchten acht péadiatrische Patienten, die echokardiographische
Zeichen fur ILVNC aufwiesen, mit der MRT. Die Diagnose per
Magnetresonanztomographie konnte in sechs der acht Félle sichergestellt werden.
Dies war moglich anhand des makroskopischen Aspekts des Myokards und der
deutlich sichtbaren kompaktierten und trabekularisierten Muskelschichten.

1.10 Herleitung der Aufgabenstellung

Die linksventrikulare ,noncompaction Kardiomyopathie (LVNC, NCM) ist ein
vielschichtiges  Krankheitsbhild. Die echokardiographische Diagnostik dieser
Kardiomyopathie ist weit verbreitet und wird meist als Methode der Wabhl
herangezogen. Grundsatzlich lassen sich aber mittels der
Magnetresonanztomographie differenziertere und detailreichere Ansichten des
Myokards akquirieren und lassen so eine genauere Messung der Parameter wie z. B.

der Myokardmasse zu.

Der vorliegenden Arbeit liegt das Ziel zugrunde, neben den aus der Echokardiographie
Ubernommenen Kriterien weitere, eventuell auch besser objektivierbare diagnostische
Kriterien fir NCM in MRT-Untersuchungen aufzuzeigen und die Mdglichkeiten der
Abgrenzung zu Gesunden und Borderline-Patienten (Patienten mit vermehrter
Trabekularisierung des linken Ventrikels, die jedoch nicht fur die Diagnose NCM
hinreichend war) zu optimieren, sowie die weitere differentialdiagnostische
Abgrenzung zu Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie (HCM) und dilatativer
Kardiomyopathie (DCM), die jeweils wichtige Differentialdiagnosen darstellen.

Hierzu sollten folgende Schritte dienen:
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1. Akquirierung von kardialen MRT-Untersuchungen mit 1,5 T Geraten von
Patienten mit bekannter LVNC, von Patienten mit gering ausgepragter
Nichtkompaktierung des Myokards (Borderline) aus Familien mit familiarer
Haufung eines LVNC im Vergleich zu Probanden mit gesundem

Herzmuskelgewebe sowie zu Patienten mit HCM und DCM.

2. Messung der Volumina und der Volumen-Indizes mittels Berechnung durch die
Software CAAS MRV Ventricular Analysis.

3. Messung der Myokardmasse und der Muskelmasse-Indizes mittels Berechnung
durch die Software CAAS MRV Ventricular Analysis.

4. Beurteilung der Verteilung und des Grades der Auspragung von nicht-
kompaktiertem Myokard in allen drei Gruppen unter Verwendung des 17-

Segment-Modells des linken Ventrikels der American Heart Association (AHA).

5. Uberprufung der Reproduzierbarkeit der Ergebnisse durch Wiederholung der
kompletten Software-Messungen anhand von Stichproben.

Untersucht und dargestellt werden sollen magnetresonanztomographisch erhobene

Parameter, die eindeutige Hinweise auf das Vorliegen eines LVNC geben.
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Il. Material und Methoden

2.1 Material

Probanden

In der Studie wurden 24 Probanden (13 weibliche, 11 mannliche), die keine
Erkrankungen am Herzen hatten, untersucht. Zum Zeitpunkt der Untersuchung reichte
das Alter der Probanden von 15 bis 37 Jahren (MW 20,21 Jahre * 6,3).

Borderline

In der Studie wurden acht Borderline-Patienten (5 weibliche, 3 mannliche), deren linker
Ventrikel teilweise vermehrte Trabekularisierungen aufwies und in deren Familien
Erkrankungen mit eindeutig nachgewiesenen Féallen von NCM aufgetreten waren, im
Alter von 5 bis 66 Jahren (MW 39,88 Jahre £+ 20,87), untersucht. Die Voraussetzung
fur den Einschluss war der Verdacht auf das Vorliegen eines NCM in der
Echokardiographie bei Vorliegen einer verstarkten Trabekularisierung des linken
Ventrikels ohne die echokardiographischen Kriterien fir ein NCM eindeutig zu erfullen.

Patienten mit hypertropher (HCM) und dilatativer Kardiomyopathie (DCM)

Es wurden 10 Patienten (6 weibliche, 4 mannliche) mit der Diagnose hypertrophe
Kardiomyopathie im Alter von 23 bis 69 Jahren (MW 53,30 Jahre + 13,86) und 11
Patienten (8 weibliche, 3 méannliche) mit der Diagnose dilatative Kardiomyopathie im
Alter von 10 bis 58 Jahren (MW 32,55 Jahre £ 16,99) untersucht.

Patienten mit der Diagnose ,,noncompaction®“ Kardiomyopathie (LVNC)

In der Studie wurden 12 Patienten (9 weibliche, 3 mannliche) mit der eindeutigen
klinischen und  echokardiographischen  Diagnose einer ,noncompaction®
Kardiomyopathie im Alter von 11 bis 71 Jahren (MW 34,75 Jahre + 17,99) untersucht.
Die Voraussetzung fir den Einschluss war die zuvor per Echokardiographie gestellte

Diagnose der Erkrankung.
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Tabelle 1 fasst die korperlichen Merkmale und das Alter aller untersuchten Gruppen

Zusammen.
Grole (cm) Gewicht (kg) Korperoberflache | Alter (Jahre)
(m?)
Probanden MW 171,13 64,96 1,76 20,21
SD 8,32 10,44 0,17 6,28
Min 158,00 52,00 1,53 15,00
Max 190,00 94,00 2,19 37,00
Range 32,00 42,00 0,66 22,00
Borderline MW 160,38 64,50 1,69 39,88
SD 21,26 20,87 0,40 20,88
Min 110,00 20,00 0,78 5,00
Max 178,00 83,00 1,99 66,00
Range 68,00 62,00 1,21 61,00
.Noncompaction® | MW 166,64 70,09 1,79 34,75
Kardiomyopathie | SD 7,58 16,56 0,20 17,20
Min 155,00 45,00 1,40 11,00
Max 185,00 110,00 2,20 71,00
Range 30,00 65,00 0,8 60,00
Hypertrophe MW 171,90 72,70 1,85 53,30
Kardiomyopathie | SD 6,81 10,92 0,17 13,87
Min 162,00 52,00 1,54 23,00
Max 181,00 90,00 2,11 69,00
Range 19,00 38,00 0,57 46,00
Dilatative MW 172,64 75,36 1,88 32,55
Kardiomyopathie | SD 14,21 18,03 0,30 16,99
Min 135,00 32,00 1,10 10,00
Max 193,00 94,00 2,21 58,00
Range 58,00 62,00 1,11 48,00

Tabelle 1. KoérpergréRRe, Gewicht, Kérperoberflache, Alter

Alle Patienten und Probanden wurden Uber den Ablauf und die Risiken der
Untersuchung aufgeklart. Es erfolgte eine schriftliche Einverstandniserklarung durch
den Patienten sowie bei  Minderjdhrigen  durch  die Eltern. Die
kernspintomographischen Untersuchungen wurden zwischen Juli 2001 und April 2008
durchgefuhrt. Die Untersuchungen standen im Einklang mit den Anforderungen der

lokalen Ethikkommission.
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2.2 Methoden

2.2.1 Scanner / MRT-Gerat

Die MRT-Bilder des Herzens wurden mit einem Scanner Intera MRI 1,5 T der Firma
Philips (Best, Niederlande) bzw. mit einem Signa 1,5 T der Firma General Electric (GE
Healthcare Technologies Mikwaukee, WI, USA) mit integrierter Cardiac Coil
durchgeftihrt. Der Rohrendurchmesser betrug 60 cm. Beide Systeme wiesen ein
Gradientensystem von maximal 40 mT/m auf und eine ,slew rate” von 150 T/m/s.

Die Patienten wurden auf dem Rucken liegend positioniert. Der Untersuchungsablauf
war bis auf wenige kleinste Abweichungen immer gleich. Die Anzahl der Schichten

variierte je nach Groél3e des Herzens fur die komplette Darstellung zwischen 9 und 20.

Die Parameter der SSFP-Sequenzen (balancedFFE) bei Philips lauteten:
TR = 2,4 ms, TE = 1,2 ms, Flip-Winkel 60°, Schichtdicke 8 mm ohne gap. Das FOV
(Field of View) betrug 250-350 mm. Die Matrix-Size war 176 x 256.

Die Parameter der SSFP-Sequenzen (FIESTA) bei GE lauteten:
TR = 3,4 ms, TE = 1,5 ms, Flip-Winkel 45°, Schichtdicke 8 mm ohne gap. Das FOV
betrug 350-400 mm. Die Matrix-Size war 224 x 224.

Zusatzlich wurden zur Bestimmung der Fibrose bei den Patienten mit gesicherter
,honcompaction“ Kardiomyopathie noch IR-GRE Sequenzen 10-20 Minuten nach der
i.v. Gabe von 0,2 mmol/kg/KG Gd-DTPA (Magnevist, BayerSchering, Berlin) mit
folgenden Parametern durchgefihrt:

TR = 6,5, TE = 3,1 ms, Flip-Winkel 20°, Schichtdicke 8 mm ohne gap. Das FOV betrug
350-400 mm. Die Matrix-Size war 224 x 224.
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2.2.2 EKG-Triggerung und Atemkontrolle

Alle Aufnahmen wurden mit EKG-Triggerung und in Atemhaltetechnik erhoben, um
Bewegungsartefakte zu minimieren. Die Atembewegungen konnten durch Verwenden
eines Atemgurtes kontrolliert werden, so war es méglich, die Messungen bei Erreichen
der endexspiratorischen Atemlage und einem Atemhaltekommando zu starten.

Die Bilder aller Sequenzen wurden mittels retrospektiver EKG-Triggerung akquiriert.
Die Platzierung der EKG-Elektroden erfolgte in einem Abstand von mindestens 10 cm

zueinander auf der linken Brustwand.

2.2.3 Herzebenen

Wird eine Kernspintomographie des ganzen Korpers durchgefihrt, so orientieren sich
die Schnittebenen an der Koérperachse und erhalten die Bezeichnungen axiale,
sagittale und koronare Ebene. Die Lage und Ausrichtung des Herzens im
menschlichen Korper erfordern neben den sonst verwendeten Ebenen weitere
Schichtausrichtungen, die sich von der Herzachse und insbesondere von den Achsen
der Ventrikel ableiten [70]. Dazu gehdren der 4-Kammer-Blick (,horizontal long axis
view“, HLA, 4 KB), der 2-Kammer-Blick in der langen Achse des linken Ventrikels
(,vertical long axis view“, VLA, LA) und der 2-Kammer-Blick des linken Ventrikels in

der kurzen Achse (,short axis view", SA).

Die Erstellung der Ebenen erfordert zunachst die Darstellung der Mitralklappenebene
und der Herzspitze in axialen Planungsbildern. Dann wird eine Planungslinie gezogen,
die das Herz in der Mitte der Mitralklappenebene und der Herzspitze separiert; so
erhalt man die vertikale lange Achse (2-Kammer-Blick), in der der linke Vorhof und der
linke Ventrikel abgebildet werden. Der 4-Kammer-Blick (4 KB), der eine Abbildung
beider Vorhofe und beider Ventrikel darstellt, wird erlangt, indem eine weitere
Planungslinie in der langen Achse durch die Herzspitze und die Mitte der Mitralklappe

gezogen wird.
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Der 4-Kammer-Blick dient der Planung der kurzen Achse. Die Planungslinie fur die
kurze Achse wird parallel zur AV-Klappenebene ausgerichtet, was zur Darstellung des
kreisrund angeschnittenen linken Ventrikels und des rechts von ihm liegenden rechten
Ventrikels fuhrt. Um eine optimierte Darstellung und bessere Reproduzierbarkeit der
langen Achsen zu erreichen, werden auf dem Bild der kurzen Achse (SA) drei weitere
Winkel von 60° zueinander stehenden Achsen eingezeichnet, so dass je ein
.korrigierter 2-Kammer-Blick (LA) und ein 4-Kammer-Blick entstehen. Der sog. ,left
ventricular outflow tract” (linksventrikularer Ausflusstrakt) stellt eine weitere Ebene dar,
der zusatzlich zum Ventrikel die Ein- und Ausflussbahn darstellt. In der

Echokardiographie entspricht diese Ebene der parasternalen langen Achse.
Nachfolgend sind exemplarische Schnitte ausgewahlter Messungen der hier

untersuchten Gruppen der Kurzachse und der langen Achsen im 2- und 4-Kammer-
Blick abgebildet.
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In der Abbildung 1 finden sich je ein exemplarisches Schnittbild aus den kardialen
MRT-Bildserien der Kurzachse in der Enddiastole (A), der Schichten des 2-
Kammerblicks der langen Achse (B) und der Schichten des 4-Kammerblicks (C) aus

der Untersuchung eines Gesunden. Die kompakte Struktur des Myokards ist

erkennbar.

A: MRT Kurzachse (SA)
B: MRT lange Achse 2-Kammer-Blick (2CH)
C: MRT lange Achse 4-Kammer-Blick (4CH)

C
Abbildung 1. Herz-MRT mit SSFP-Sequenzen in der Enddiastole eines Gesunden
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In der Abbildung 2 finden sich je ein exemplarisches Schnittbild aus den kardialen
MRT-Bildserien der Kurzachse in der Enddiastole (A), der Schichten des 2-
Kammerblicks der langen Achse (B) und der Schichten des 4-Kammerblicks (C) aus

der Untersuchung eines Patienten mit ,noncompaction Kardiomyopathie.

Der zweischichtige Aufbau des Myokards in eine kompaktierte und eine

trabekularisierte Schicht ist besonders gut in der Kurzachse (SA) — (A) erkennbar.

B

A: MRT Kurzachse (SA)
B: MRT lange Achse 2-Kammer-Blick (2CH)
C: MRT lange Achse 4-Kammer-Blick (4CH)

Abbildung 2. Herz-MRT mit SSFP-Sequenzen in der Enddiastole eines Patienten mit ,noncompaction®

Kardiomyopathie
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In den exemplarischen Schnitten (Abbildung 3) eines Patienten mit dilatativer
Kardiomyopathie (DCM) ist die Erweiterung des linken Ventrikels erkennbar.

i

- A: MRT Kurzachse (SA)
B: MRT lange Achse 2-Kammer-Blick (2CH)
C: MRT lange Achse 4-Kammer-Blick (4CH)

8 \

C

Abbildung 3. Herz-MRT mit SSFP-Sequenzen in der Enddiastole eines Patienten mit dilatativer Kardiomyopathie
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Abbildung 4 zeigt MRT-Bilder eines Patienten mit septal betonter hypertropher
Kardiomyopathie (HCM). In den exemplarischen Bildebenen der Kurzachse und der
beiden langen Achsen (2- und 4-Kammerblick) ist die Verdickung der Wand des linken

Ventrikels, insbesondere im Bereich des apikalen Septums ohne starke

Trabekularisierung erkennbar.

A: MRT Kurzachse (SA)
B: MRT lange Achse 2-Kammer-Blick (2CH)
C: MRT lange Achse 4-Kammer-Blick (4CH)

C
Abbildung 4. Herz-MRT mit SSFP-Sequenzen in der Enddiastole eines Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie
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2.2.4 PIE-Medical Programm zur Ventrikelauswertung

Die Bilddaten wurden auf einem Microsoft Windows-basierten PC mit Hilfe des CAAS-
MRI-Softwareprogramms (Version 3.0; PIE Medical Imaging, Maastricht, Niederlande)
ausgewertet. Diese Software errechnet nach Konturierung von Epikard und Endokard
Werte zu Muskelmasse, Volumina, Ejektionsfraktion, Schlagvolumen etc. Das

Programm kombiniert die Bilddaten der langen Achsen und der kurzen Achse.
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Abbildung 5. Konturierung der langen Achsen

Zunachst wurden die Bilder der enddiastolischen Phase ausgewahlt, indem diejenige
Phase mit der gro3ten linksventrikularen endokardialen Flache markiert wurde. Die
endsystolische Phase wurde Uber die kleinste linksventrikulare endokardiale Flache
identifiziert und markiert. Fur die Segmentation der Bilddaten wurden nun die endo-
und epikardialen Konturen des linken Ventrikels sowohl in den Bildern des 2-Kammer-
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Blicks als auch des 4-Kammer-Blicks der langen Achsen manuell nachgezeichnet: Die
Klappenebene wurde durch zwei Punkte markiert, der Apex durch einen dritten. Diese
drei Markierungspunkte wurden automatisch durch eine parabelartige Linie verbunden,
die dann durch weitere Punkte und Verschieben der Linie die exakte Konturierung des
Endokards nachzeichnete. Eine zweite gleichartige Linie markierte die Begrenzung
des Epikards. Siehe Abbildung 5.

Dieser Vorgang erfolgte jeweils in der zuvor markierten enddiastolischen und in der
endsystolischen Phase. Durch die Verwendung der absoluten Systemkoordinaten, die
bei der Akquirierung der Bilder gespeichert werden, ist es moglich, die Kurzachsen-
Bilder mit den orthogonalen Bildern der langen Achsen zu verknlpfen, siehe Abbildung
6.

2-Kammer Blick
Epikardial

Abbildung 6. Achsendarstellung in 2- und 4-Kammerblick nach van Geuns et al. [88]

Dadurch entstehen vier Schnittpunkte zwischen den gezeichneten Konturen der
langen Achsen mit jeder Schicht der Kurzachsen-Bilder. Eine Verbindungslinie durch
die vier Punkte markiert eine erste Abschatzung der epikardialen und der
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endokardialen Grenzen. Ein Segmentations-Algorithmus Ubertrdgt nun die
Begrenzungslinien auf alle Kurzachsenschnitte. Dadurch entstehen in jedem
Kurzachsen-Schnitt (grobe) endo- und epikardiale Konturen. Der Algorithmus orientiert
sich an dem ,Konzept der verschwommenen Objekte®, in dem einzelne Bildelemente
(Pixel, Voxel) Gleichartigkeit aufweisen oder ,hanging togetherness® in Geometrie und
Grau-Abstufung zeigen [89].

Durch manuelle Korrektur der Konturen in den Kurzachsen-Bildern wurden die
Begrenzungslinien adjustiert und auf die exakte Begrenzung von Epi- (blau) und
Endokard (rot) verschoben.

Die gesamte Konturierung wurde jeweils zweimal durchgefiihrt. Wurden die Trabekel,
die mit einer anderen Farbe konturiert waren (rosa), mitberechnet, resultierte die

Gesamtmuskelmasse. Siehe Abbildung 7.
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Abbildung 7. Konturierung von Epi- (blau) und Endokard (rot) mit Trabekeln (rosa), kurze Achse
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In einem zweiten Schritt wurden alle Werte ohne die Einbeziehung der Trabekel, also
nur der kompaktierte Anteil, berechnet. Daraus ergaben sich die Zahlen der

kompaktierten Muskelmasse. Siehe Abbildung 8.
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Abbildung 8. Konturierung von Epi- und Endokard ohne Trabekel, kurze Achse
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Das Programm berechnet die enddiastolischen und endsystolischen Volumina mit der
Kombination aus Lang- und Kurzachsen-Bildern unter Verwendung der Simpson
Regel. Es handelt sich bei der Formel um eine Summation aller Flachen zwischen den
epi- und endokardialen Konturen multipliziert mit der Schichtdicke (inklusive der

intersection Licke = Zwischen-Schnitt-Llcke).
_h 1 n—-1 n—1 g ;o k-1+xpy 1
Q) =5 (5 f (x0)+ TRZif () +2 T2 f (F5) - f ()

b—a

mit h = ?,szﬂﬁ-k - h.

Die linksventrikulare Muskelmasse berechnet das Programm, indem die Differenz
zwischen dem enddiastolischen und dem endsystolischen Volumen mit 1,05 g/cm?3
(spezifisches Gewicht der Muskulatur = Standard-Masse fur jeden Kubikzentimeter)

multipliziert wird.

Die Ejektionsfraktion wird hergeleitet aus den Werten des errechneten

Schlagvolumens, den enddiastolischen und endsystolischen Volumina [88]:

SV = EDV — ESV
EF = (SV/EDV) x 100.

Zur Berechnung der nicht-kompaktierten Myokardmasse wurde der Wert der
kompaktierten Myokardmasse von der linksventrikularen Gesamtmyokardmasse

subtrahiert.

Die Berechnung des prozentualen Anteils der trabekularisierten Myokardmasse an der
linksventrikularen Gesamtmyokardmasse erfolgte mit folgender Formel:
[(Linksventrikulare Gesamtmyokardmasse — kompaktierte Myokardmasse) /

Linksventrikulare Gesamtmyokardmasse] x 100.
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2.2.5 17-Segment Modell der American Heart Association (AHA)

Der Herzmuskel und die Kammer des linken Ventrikels konnen theoretisch in eine
variable Anzahl von Segmenten eingeteilt werden. In der kardialen Bildgebung mit der
MRT und CT wurden Myokard und Kammer teilweise in deutlich mehr Segmente

eingeteilt als in der zweidimensionalen Echokardiographie oder der SPECT.

Das 17-Segment Modell der AHA zeigte in einer Autopsie-Studie die beste
Ubereinstimmung mit den anatomischen Daten zur Verteilung der Herzmuskelmasse
auf die Ebenen des Herzens [71] und lasst sich am besten fir die unterschiedlichen

Untersuchungsmethoden anwenden.

Die myokardialen Segmente 1 bis 17 werden benannt, indem sie in Beziehung zu
sowohl der langen Achse des linken Ventrikels als auch zur 360°-Zirkumferenz des
Kurz-Achsen-Blicks (SA view) gesetzt werden. ,Basal® nummeriert von 1 bis 6, ,mid-
ventrikular® mit den Zahlen 7-12 und ,apical® beziffert mit 13-17 als Teil der
Bezeichnung definiert die Lokalisation entlang der langen Achse vom Apex bis zur
Herzbasis, siehe Abbildung 9. Zur Darstellung der Lokalisation in der Zirkumferenz
werden die basalen und mittleren Schichten in sechs Segmente zu je 60° geteilt. Die
Lagebeziehung des rechten Ventrikels zur linken Ventrikelwand wird benutzt, um das
Septum von den linksventrikularen anterioren und inferioren freien Wéanden zu trennen

und zu identifizieren.

Die Bezeichnungen flir die zirkumferenten Segmente sind anterior, anteroseptal,
inferoseptal, inferior, inferolateral, und anterolateral. Sie gelten fur die drei

Hauptebenen.
Die apikale Herzspitze, Apex genannt, reprasentiert den Herzmuskel am &auf3ersten

Ende des Ventrikels, wo keine Kammer mehr vorhanden ist. Dies wird als 17. Segment
definiert, siehe Abbildung 9.
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1. basal anterior 7. mid anterior 13. apical anterior
2. basal anteroseptal 8. mid anteroseptal 14. apical septal
3. basal inferoseptal 9. mid inferoseptal 15. apical inferior
4. basal inferior 10. mid inferior 16. apical lateral
5. basal inferolateral  11. mid inferolateral 17. apex

6. basal anterolateral 12. mid anterolateral

Abbildung 9. 17-Segment Modell nach Cerqueira et al. [90]

Fir die Zuordnung der Trabekularisierung wurden die Kurzachsen-Bilder aller Gruppen
(NCM-Patienten (n=12), Borderline-Patienten (n=8), Probanden (n=24) sowie HCM-
Patienten (n=10) und DCM-Patienten (n=11)) in der Enddiastole qualitativ

ausgewertet.

Hierbei wurde in einem ersten Schritt beurteilt, ob eine Trabekularisierung in dem
entsprechenden Segment vorhanden war oder nicht.
In einem zweiten Schritt wurde beurteilt, wie stark das Segment trabekularisiert war.

Die Unterteilung erfolgte an der dicksten Stelle im Segment in drei Schritten:

- < 2:1 - die nicht-kompaktierte Schicht ist weniger als 2-mal so dick wie die
kompaktierte,

- 2:1 bis 3:1 > die Trabekularisierung ist zwei- bis dreifach so dick wie die
kompaktierte Schicht und

- > 3:1 - die Trabekularisierung ist mehr als dreimal so dick ist wie die

kompaktierte Schicht.
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2.3 Intraobserver Variabilitat

Zur Uberprufung der Reproduzierbarkeit der Ergebnisse, die durch Anwendung der
PIE Medical Software CAAS MRI erhalten wurden, erfolgte die Wiederholung der
Messung anhand von Stichproben. Es wurden sechs der Messungen von dem
gleichen Untersucher zu einem spateren Zeitpunkt anhand desselben Bildmaterials
wiederholt. Dabei wurde die Messung komplett wiederholt und die Ergebnisse der
vorherigen Messung erst nach vollstdndiger Beendung der zweiten Messung zum

Vergleich herangezogen.

2.4 Statistische Analyse

Die statistische Auswertung erfolgte mit dem Statistikprogramm SPSS, Version 13. Fur
die statistische Analyse wurden nur die Falle verwendet, die gultige Werte aufwiesen.
Untersucht wurden Unterschiede zwischen den funf Gruppen: Patienten mit
,honcompaction“ Kardiomyopathie (LVNC, NCM), Borderline-Patienten und Gesunden
sowie in Abgrenzung zu Patienten mit hypertropher (HCM) und dilatativer
Kardiomyopathie (DCM).

Fur jede der Gruppen wurden der Mittelwert (MW), die Standardabweichung (SD), der
Minimal- (Min) und der Maximalwert (Max) ermittelt.

Die metrischen GroRen wurden mit Hilfe der einfaktoriellen Varianzanalyse in
Verbindung mit dem Dunnet-Test auf Mittelwertunterschiede bezogen auf die NCM-
Gruppe gepruft. Die nominalen Daten der Segmentanalyse wurden mit Hilfe des Chi-

Quadrat-Tests und der Verwendung des exakten Tests nach Fisher analysiert.
Die Unterschiede wurden als signifikant angesehen, wenn der p-Wert (nach

Adjustierung nach Dunnet) kleiner als 0,05 war und als hochsignifikant bei einem p-

Wert von kleiner als 0,01.
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Ill. Ergebnisse

3.1 Untersuchungsgruppen

Probanden

Die Vergleichsgruppe bestand aus 24 Probanden (13 weibliche, 11 mannliche), die
keine Erkrankungen am Herzen hatten. Zum Zeitpunkt der Untersuchung betrug das
durchschnittliche Alter der Probanden 20,21 Jahre und reichte von 15 bis 37 Jahren
(£ 6,3).

Borderline-Patienten

Als Borderline-Patienten (n=8, 5 weibliche, 3 mannliche) wurden diejenigen Patienten
bezeichnet, die keine vollstandige Auspragung der LVNC in der Echokardiographie
zeigten. Es handelte sich in der Mehrzahl um Verwandte ersten Grades, der in der
vorliegenden Studie untersuchten LVNC-Patienten. Zum Zeitpunkt der Untersuchung
betrug das durchschnittliche Alter der Borderline-Patienten 39,88 Jahre und reichte
von 5 bis 66 Jahren (x 20,87).

Hypertrophe Kardiomyopathie Patienten

Die Gruppe der Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie (HCM) bestand aus
insgesamt 10 Patienten, davon 4 mannliche und sechs weibliche. Zum Zeitpunkt der
Untersuchung betrug das durchschnittliche Alter 53,30 Jahre (+ 13,86).

Dilatative Kardiomyopathie Patienten

Elf Patienten mit dilatativer Kardiomyopathie (DCM) wurden untersucht. Das
durchschnittliche Alter der 8 weiblichen und 3 mannlichen Patienten betrug zum
Zeitpunkt der Untersuchung 32,55 Jahre (+ 16,99).
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Patienten mit der Diaghose ,,noncompaction®“ Kardiomyopathie (LVNC)

Bei den LVNC-Patienten wurde die Diagnose zuvor per Echokardiographie gestellt. Es
handelt sich um 12 Patienten (9 weibliche, 3 mannliche), die zwischen 2001 und 2008
eine Magnetresonanztomographie des Herzens erhielten. Zum Zeitpunkt der
Untersuchung betrug das durchschnittliche Alter der Patienten mit gesicherter LVNC-
Diagnose 34,75 Jahre und reichte von 11 bis 71 Jahren (x 17,99). Bei einem Patienten

wurde nur die Segmentanalyse herangezogen.

3.2 Messungen

3.2.1 Allgemeine Daten

Die Analyse der durchschnittlichen Korpergrof3e der untersuchten Gruppen von
Probanden, Borderline-, HCM-, DCM- und ,noncompaction“-Patienten ergab keinen
nachweisbaren signifikanten Unterschied (p > 0,05).

Auch das durchschnittliche Korpergewicht der funf Untersuchungsgruppen zeigte in
der vorliegenden Untersuchung keinen signifikanten Unterschied (p > 0,05).

Die Korperoberflache unterschied sich zwischen den Gruppen nicht wesentlich, es
handelte sich um eine Normalverteilung (p > 0,05). Siehe auch Tabelle 1 im Kapitel

Material und Methoden.

Bei Betrachtung des Alters der untersuchten Gruppen zeigte sich, dass die NCM-
Gruppe statistisch signifikant (p < 0,05) alter als die Probanden-Gruppe und jinger als
die HCM-Gruppe war. Gegeniber der Borderline- und der DCM-Gruppe liel3 sich kein

statistisch signifikanter Unterschied nachweisen.
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3.2.2 Volumina und Volumen-Indizes

Das absolute enddiastolische linksventrikulare Volumen (LV-EDV) wurde zunachst
jeweils in ml gemessen, siehe Tabelle 2. Die Bestimmung erfolgte erst unter
Einbeziehung des trabekularisierten Myokards zur Gesamtmuskelmasse und
anschlieBend unter Einbeziehung des trabekularisierten Myokards zum LV-EDV. Dies
wurde bezeichnet als EDVcomp unter der Annahme, dass der nicht-kompaktierte

Anteil des Myokards wenig zur Austreibung beitragt.

Das absolute LV-EDV der NCM-Patienten zeigte mit im Mittel 153,13 ml (x 74,17)
keinen signifikanten Unterschied zu den anderen Gruppen. In der DCM-Gruppe zeigte
sich jedoch erwartungsgemal ein signifikant hoheres LV-EDV (p < 0,05), in der HCM-

Gruppe ein signifikant kleineres LV-EDV als in der Gruppe der Gesunden.

Rechnete man das kompaktierte Myokard zur kontraktilen Muskelmasse und die
Trabekel zum Blutvolumen als LV-EDVcomp, zeigten sich weitere signifikante
Unterschiede zwischen den untersuchten Gruppen, siehe Tabelle 2. So war nun das
LV-EDVcomp der NCM-Patienten mit 190,91 ml (x 65,15) signifikant groRer als das
der Probanden, der Borderline- und HCM-Patienten (p < 0,05). Im Vergleich zwischen
NCM-Gruppe und DCM-Gruppe konnte kein signifikanter Unterschied nachgewiesen
werden. Die Bestimmung des Parameters LV-EDVcomp scheint somit bei der
Differenzierung von NCM zu Gesunden, Borderline- und HCM-Patienten hilfreich zu

sein.

Die Messung des linksventrikularen endsystolischen Volumens (LV-ESV) zeigte, wie
beim LV-EDV, Unterschiede in den absoluten Zahlen, siehe Tabelle 2. Es lie3 sich
aber kein signifikanter Unterschied im Vergleich der Gruppen Gesund, Borderline- und
DCM-Patienten mit NCM-Patienten nachweisen. Das endsystolische Volumen der
HCM-Gruppe war allerdings signifikant kleiner als in der NCM-Gruppe (p < 0,05) und

hochsignifikant kleiner als in der Probanden-Gruppe (p < 0,01).

Um die gemessenen volumetrischen Werte der unterschiedlichen Patientengruppen
unabhéngig von ihrer KorpergréRe und ihrem Gewicht betrachten zu kénnen, wurde

46



das LV-EDV auch noch einmal als LV-EDVI in ml/m? auf die Ko&rperoberflache
bezogen berechnet. Im Vergleich der NCM-Patienten mit Probanden, Borderline- und
DCM-Patienten konnte kein statistisch signifikanter Unterschied festgestellt werden,

siehe Tabelle 2.

Bei der Bestimmung des linksventrikularen enddiastolischen Volumen-Indexes (LV-
EDVI) konnte ein signifikanter Unterschied der NCM-Gruppe zur HCM-Gruppe (p <
0,05) festgestellt werden. Der LV-EDVI der HCM-Patienten war signifikant kleiner. Eine
Differenzierung von ,noncompaction“ Patienten zu den Gesunden und Borderline-

Patienten war mit Hilfe des LV-EDVI jedoch nicht moglich, Tabelle 2.
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LV-EDV [ml] LV-EDV LV-ESV LV-EDVI

comp. [ml] [ml] [ml/m?]

Probanden MW 149,13 151,00 62,08 84,15
SD 32,99 28,1 19,45 12,59

Min 99,9 108,12 35,74 61,29

Max 211,13 239,96 119,13 109,56

Range 139,06 82,63 83,39 48,27

Borderline MW 135,52 142,58 47,36 82,80
SD 33,16 30,04 13,35 19,99

Min 90,07 108,19 30,8 60,05

Max 174,31 211,13 64,66 117,23

Range 84,24 102,94 33,86 57,18
,Noncompaction* | MW 153,13 190,92 78,61 83,85
Kardiomyopathie | SD 74,17 65,15 63,86 29,26
Min 100,35 136,02 31,6 61,31

Max 357,94 366,71 254,5 166,5

Range 266,36 221,92 2229 105,19

Hypertrophe MW 110,34 122,52 29,82 59,53
Kardiomyopathie | SD 33,78 35,64 11,78 16,96
Min 61,88 73,70 20,55 34,64

Max 176,74 191,43 60,11 88,88

Range 114,86 117,73 39,56 54,24

Dilatative MW 185,95 193,61 84,14 99,11
Kardiomyopathie | SD 47,05 49,29 46,71 21,72
Min 109,28 114,64 39,84 73,19

Max 275,75 289,51 169,27 155,26

Range 166,47 174,87 129,43 82,07

Tabelle 2. Volumina des linken Ventrikels in Enddiastole und Endsystole sowie enddiastolischer Volumen-Index

Somit scheint das LV-EDV [ml] zur Differenzierung zwischen NCM einerseits und
als LV-EDVcomp

geeignet zu sein und zur Differenzierung zur HCM. Bei der Differenzierung zur

Probanden und

HCM scheint auch noch die Bestimmung des LV-EDVI hilfreich. Des Weiteren
lassen sich HCM- und DCM-Patienten mittels des LV-EDVI gegeniber Gesunden

abgrenzen.
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3.2.3 Ejektionsfraktion, Schlagvolumen, Herzzeitvolumen

Die durchschnittliche linksventrikulare Ejektionsfraktion war in der NCM-Gruppe

signifikant am niedrigsten (p < 0,05), in der HCM-Gruppe im Mittel am hdchsten. Siehe
Abbildung 10 und Tabelle 3.
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Abbildung 10. Ejektionsfraktion in Prozent

Das durchschnittliche Schlagvolumen der Gruppen wies unterschiedliche Werte in der
Messung auf, es liel3 sich jedoch kein signifikanter Unterschied zwischen den
einzelnen Gruppen nachweisen (p > 0,05). Siehe Tabelle 3.

Das durchschnittliche Herzzeitvolumen der NCM-Patienten verglichen mit den vier

anderen Gruppen zeigte ebenfalls keinen statistisch signifikanten Unterschied.
Auch die Herzfrequenz wahrend der Bildakquisition der SA-Bilder der NCM-Patienten

unterschied sich nicht signifikant gegeniiber den Probanden, den Borderline-, den
DCM- und HCM-Patienten. Siehe Tabelle 3.
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Ejektionsfraktion | Schlagvolumen | Herzzeitvolumen | Herzfrequenz
(%) (ml) (I/min) (Schlage/min)
Probanden MW 58,41 86,82 5,88 67,00
SD 8,12 19,32 1,65 10,93
Min 37,13 40,49 2,92 48,00
Max 71,23 120,83 8,88 94,00
Range 34,10 80,34 5,96 46,00
Borderline MW 67,89 84,90 7,26 80,00
SD 14,74 22,79 1,34 16,75
Min 52,52 53,13 5,43 62,00
Max 100,00 112,80 9,41 119,00
Range 47,48 59,67 3,98 57,00
~,Noncompaction“ | MW 50,83 74,49 6,72 72,82
Kardiomyopathie | SD 16,07 27,91 2,37 20,22
Min 25,41 29,73 1,90 50,00
Max 71,22 112,21 10,56 127,00
Range 45,81 82,48 8,66 77,00
Hypertrophe MW 71,72 80,52 5,18 62,00
Kardiomyopathie | SD 9,92 32,32 1,70 9,61
Min 50,97 40,22 2,78 48,00
Max 85,45 143,38 7,39 79,00
Range 34,84 103,16 4,61 31,00
Dilatative MW 56,86 101,81 6,67 65,73
Kardiomyopathie | SD 14,65 24,05 1,61 6,60
Min 32,67 60,66 3,64 57,00
Max 76,02 132,76 9,03 75,00
Range 43,35 72,10 5,39 18,00
Tabelle 3. Ejektionsfraktion, Schlagvolumen, Herzzeitvolumen, Herzfrequenz
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3.3 Myokardmasse und Myokardmasse-Indizes

3.3.1 Gesamt-Myokardmasse

Die Messung der gesamten Myokardmasse des linken Ventrikels inklusive Septum
und Trabekel in der Enddiastole ergab einen im Mittel um 60 % hoheren Wert der
NCM-Patienten gegenuber den Probanden und der Borderline-Gruppe. Die
Signifikanzanalyse zeigte, dass die linksventrikulare Gesamtmuskelmasse in der
Enddiastole der NCM-Patienten in dieser Untersuchung hochsignifikant héher war als

die der Probanden und die der Borderline-Patienten (p < 0,01).

Auch im Vergleich der NCM-Gruppe mit den DCM-Patienten konnte ein signifikanter
(p< 0,05) Unterschied der enddiastolischen Gesamtmuskelmasse des linken Ventrikels
festgestellt werden. Die NCM-Gruppe wies auch gegeniiber den DCM-Patienten eine
deutlich h6here Gesamt-Myokardmasse auf.

Die Differenzierung zwischen NCM- und HCM-Patienten anhand ihrer
Gesamtmuskelmasse hingegen war nicht mdglich. Hier lieR sich kein statistisch
signifikanter Unterschied nachweisen. Siehe Tabelle 4 und Abbildung 11. Wie die
NCM-Gruppe wies die HCM-Gruppe gegenuber den Probanden eine hochsignifikant

hohere linksventrikulare Gesamtmuskelmasse auf.
Eine Differenzierung zwischen NCM- und HCM-Patienten auf der einen und

Gesunden, Borderline- und DCM-Patienten scheint somit allein anhand der

Bestimmung der linksventrikularen Gesamtmuskelmasse madglich.
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MM ges. (g)

p des Unterschieds zu NCM

Probanden MW 94,67
SD 24,06
Min 60,00
Max 137,39
Range 77,39
p des Unterschieds zu NCM <0,01
Borderline MW 94,55
SD 26,40
Min 56,64
Max 131,39
Range 74,75
p des Unterschieds zu NCM <0,01
~,Noncompaction“ | MW 155,93
Kardiomypathie SD 49,42
Min 96,96
Max 230,52
Range 133,56
Hypertrophe MW 160,57
Kardiomyopathie | SD 52,02
Min 90,30
Max 253,00
Range 162,70

Nicht signifikant

Dilatative

Kardiomyopathie

MW

SD

Min

Max

Range

p des Unterschieds zu NCM

102,22
30,97
56,02
179,13
123,11
<0,05

Tabelle 4. Linksventrikulare Muskelmasse gesamt (MM ges.)
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Differenzierte man die Probanden in eine weibliche und mannliche Gruppe, so zeigte
sich in der Gruppe der weiblichen Probanden ein niedrigerer Mittelwert der

linksventrikularen Muskelmasse. Siehe Tabelle 5.

Probanden MM ges.
Weiblich MW 80,75
(n=13) SD 10,76
Min 66,50
Max 97,10
Range 30,60
Ménnlich MW 111,12
(n=11) SD 25,34
Min 60,00
Max 137,39
Range 77,39

Tabelle 5. Linksventrikuldre Muskelmasse gesamt der Probanden

54



3.3.2 Nicht-kompaktierte und kompaktierte Myokardmasse

Die in der Enddiastole gemessene nicht-kompaktierte Myokardmasse des linken
Ventrikels der NCM-Patienten wies einen hochsignifikant hoheren Wert als die der

Probanden und die der Borderline-Patienten auf (p < 0,01).

Auch im Vergleich zu den DCM- und HCM-Patienten wies die NCM-Gruppe einen
hochsignifikant hoheren Wert der nicht-kompaktierten Muskelmasse des linken
Ventrikels auf (p < 0,01).

Im Vergleich der Gesunden zu DCM- und HCM-Patienten lief3 sich kein signifikanter

Unterschied nachweisen.
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Abbildung 12. Nicht-kompaktierte enddiastolische linksventrikulare Muskelmasse

Patienten mit ,,noncompaction*“ Kardiomyopathie lassen sich anhand der nicht-
kompaktierten Myokardmasse von Gesunden, von ,borderline® Patienten mit
echokardiographiisch leicht ausgepragtem LVNC, sowie von Patienten mit HCM

und DCM eindeutig abgrenzen.
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Die Analyse der Messung der kompaktierten Myokardmasse in der Enddiastole
erbrachte in der Stichprobe der vorliegenden Untersuchung keinen Beweis fiir einen
Unterschied zwischen den Gruppen von Probanden, Borderline-, DCM- und NCM-
Patienten (p > 0,05). Die HCM-Gruppe zeigte im Vergleich mit der NCM-Gruppe einen
signifikant hoheren Wert der kompaktierten Myokardmasse des linken Ventrikels in der
Enddiastole (p < 0,05).

Im Vergleich zu den Probanden wies die HCM-Gruppe einen hochsignifikant héheren

Wert der linksventrikularen kompaktierten Myokardmasse auf (p < 0,01). Tabelle 6.

ED gesamte ED nicht- ED
MM (9) kompaktierte kompaktierte

MM (9) MM (9)

Probanden MW 94,67 9,37 85,29
SD 24,06 4,68 22,11

Min 60,00 1,38 55,56

Max 137,39 23,7 128,63

Range 77,39 22,32 73,05

Borderline MW 93,55 18,35 75,20
SD 26,40 8,12 22,30

Min 56,64 10,31 46,33

Max 131,39 32,14 110,94

Range 74,75 21,83 67,61
»,Noncompaction“ | MW 155,93 56,67 99,24
Kardiomyopathie | SD 49,42 20,61 35,20
Min 96,96 13,79 51,89

Max 230,52 81,51 149,01

Range 133,56 67,72 97,12

Hypertrophe MW 160,57 13,00 147,57
Kardiomyopathie | SD 52,02 5,78 49,55
Min 90,30 4,62 80,62

Max 253,00 21,45 236,24

Range 162,70 16,83 155,62

Dilatative MW 102,22 8,04 94,18
Kardiomyopathie | SD 30,97 3,68 28,81
Min 56,02 4,13 50,39

Max 179,13 14,44 164,69

Range 123,11 10,13 114,30

Tabelle 6. Linksventrikuléare enddiastolische Muskelmasse; gesamt, nicht-kompaktiert und kompaktiert
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Insbesondere der prozentuale Anteil der nicht-kompaktierten Myokardmasse an der
linksventrikularen Gesamtmuskelmasse zeigte hochsignifikante Unterschiede im
Vergleich der Gruppen. Fur die NCM-Gruppe ergab sich sowohl im Vergleich mit den
Probanden als auch mit den Borderline-Patienten, den DCM- und den HCM-Patienten
ein  hochsignifikant hoherer Anteil nicht-kompaktierten Muskels an der
enddiastolischen Gesamtmuskelmasse (p < 0,01). Siehe Abbildung 13.
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Abbildung 13. Enddiastolischer Anteil nicht-kompaktierter Muskelmasse an

LV Gesamtmyokardmasse

Entsprechend dem Ergebnis des nicht-kompaktierten Anteils ergab der
Gruppenvergleich einen hochsignifikant niedrigeren Anteil kompaktierter Muskelmasse
an der Gesamtmuskelmasse bei den NCM-Patienten als bei den vier anderen
Gruppen (p <0,01). Siehe Abbildung 14 und Tabelle 7.
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Im Mittel lag der nicht-kompaktierte Anteil bei den NCM-Patienten bei 36,4 % des
Gesamtmyokards und der kompaktierte bei 63,6 %, d.h. Uber 1/3 des Myokards
besteht bei Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie aus nicht-

kompaktierten Myokard.
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Abbildung 14. Enddiastolischer Anteil kompaktierter Muskelmasse an

LV Gesamtmyokardmasse
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% nicht-kom- | % kompaktierte

paktierte MM an | MM an ED MM
ED MM ges. ges.
Probanden MW 9,89 90,10
SD 4,36 4,36
Min 2,30 81,59
Max 18,41 97,7
Range 16,1 16,11
Borderline MW 19,54 80,45
SD 6,23 6,23
Min 13,12 67,31
Max 32,68 86,87
Range 19,56 19,56
~.Noncompaction“ | MW 36,37 63,62
Kardiomyopathie | SD 10,85 10,85
Min 13,55 44,04
Max 55,96 86,45
Range 42,40 42,41
Hypertrophe MW 8,42 91,58
Kardiomyopathie | SD 4,17 4,17
Min 3,32 83,07
Max 16,93 96,68
Range 13,61 13,61
Dilatative MW 7,98 92,02
Kardiomyopathie | SD 2,94 2,94
Min 4,09 88,48
Max 11,52 95,91
Range 7,43 7,43

Tabelle 7. Prozentualer Anteil nicht-kompaktierte und kompaktierte Muskelmasse
an Gesamtmyokardmasse in der Enddiastole
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Ein Anteil der trabekularisierten Myokardmasse an der gesamten linksventrikularen
Muskelmasse von 20 % oder mehr weist in der Abgrenzung von den hier untersuchten
Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie gegeniber den hier untersuchten
Gesunden, HCM- und DCM-Patienten eine Sensitivitdt von 91 % und eine Spezifitat

von 100 % auf.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
10 1 0,91
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
0 45 1
Positiv pradiktiver Wert Negativ pradiktiver Wert
1 0,98

Vierfelder Tafel 1. Prozentualer Anteil trabekularisierte Myokardmasse 20 %

Das Auftreten von einem Anteil von mehr als 20 % trabekularisiertem Myokard an der
Gesamtmyokardmasse des linken Ventrikels scheint also sowohl sehr sensitiv als
auch hochspezifisch fir LVNC zu sein. Damit scheint dieser Wert als deutliches

diagnostisches Kriterium geeignet zu sein.

Zur genauen Bestimmung eines cut-off-Wertes zur Abgrenzung einer ,noncompaction®
Kardiomyopathie gegeniber den anderen Gruppen wurden zusatzlich mehrere ROC-

Analysen (receiver operating characteristic curve) durchgefinhrt.

Zur Abgrenzung der Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie gegeniber den
Gesunden liegt die hdchste Sensitivitat (91 %) mit einer Spezifitdt von 100 % bei 23 %
Anteil der trabekularisierten Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse. Siehe
Abbildung 15.
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Abbildung 15. ROC-Kurve NCM vs. Gesund

Zur Abgrenzung der Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie gegeniber den
HCM-Patienten liegt die hochste Sensitivitat (91 %) bei 100 %iger Spezifitat bei 22 %

Anteil der trabekularisierten Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse. Siehe
Abbildung 16.
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Abbildung 16. ROC-Kurve NCM vs. HCM

Zur Abgrenzung der Patienten mit ,noncompaction Kardiomyopathie gegenuber den
DCM-Patienten ist ein deutlich niedrigerer cut-off von 13 % ausreichend. Hier liegen
Sensitivitat und Spezifitat bei jeweils 100 %. Siehe Abbildung 17.
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Abbildung 17. ROC-Kurve NCM vs. DCM

Die Abgrenzung der Patienten mit ,noncompaction Kardiomyopathie gegenuber der
gesamten Vergleichsgruppe aus Gesunden, Borderline-, HCM- und DCM-Patienten
gelingt in der hier untersuchten Gruppe bei einem cut-off von 25 % trabekularisierter
Myokardanteil an der linksventrikularen Gesamtmuskelmasse mit einer Sensitivitat von
91 % und einer Spezifitdt von 98 %. Siehe Abbildung 18.
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Abbildung 18. ROC-Kurve NCM vs. Gesund, HCM-, DCM-
und Borderline-Patienten
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Daraus ergibt sich, dass mit der hier verwendeten Mess-Methode ein
prozentualer Anteil trabekularisierter Myokardmasse an der
Gesamtmyokardmasse von uber 25 % die Diagnose ,nhoncompaction“
Kardiomyopathie sicher gestellt werden kann. Zwischen 20 % und 25 %
trabekularisierter Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse kann es sich
auch um eine leicht ausgepragte ,noncompaction“ Kardiomyopathie
(Borderline) oder eine hypertrophe Kardiomyopathie handeln. Bei einem Wert
von unter 20 % Anteil trabekularisierter Myokardmasse an der
Gesamtmyokardmasse ist die Diagnose einer »honcompaction®

Kardiomyopathie sehr unwahrscheinlich.
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3.3.3 Myokardmasse-Indizes

Ebenso wie bei den Volumina wurde die Gesamtherzmuskelmasse zur besseren
Vergleichbarkeit in den einzelnen Gruppen ins Verhaltnis zur Korperoberflache
gesetzt. Die berechnete GroRe wird Muskelmasse-Index genannt und mit folgender

Formel berechnet:

Muskelmasse-Index (g/m?) = Myokardmasse (g) / Korperoberflache (m?)

Der in der Enddiastole bestimmte Muskelmasse-Index unterschied sich beim Vergleich
der NCM-Patienten mit Probanden, Borderline- und DCM-Patienten ebenfalls jeweils
hochsignifikant (p < 0,1). Siehe Tabelle 7 und Abbildung 19.

Beim Vergleich zwischen NCM- und HCM-Gruppe konnte kein statistisch signifikanter
Unterschied des Myokardmasse-Index des linken Ventrikels in der Enddiastole
nachgewiesen werden (p > 0,05). Gegenuber den Gesunden wiesen die HCM-
Patienten einen hochsignifikant hoheren enddiastolischen Myokardmasse-Index auf
(p <0,01).
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Abbildung 19. Enddiastolischer Myokardmasse-Index
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Unterteilte man den Muskelmasse-Index in kompaktierte und nicht-kompaktierte
Muskelmasse, war deutlich erkennbar, dass der Index (g/m?) der nicht-kompaktierten
Muskelmasse in der NCM-Gruppe ebenfalls hochsignifikant (p < 0,01) hdher
gegenuber allen Vergleichsgruppen war (Tabelle 8 a und b, Abbildung 20). Der Index
(g/m?) der kompaktierten Muskelmasse unterschied sich im Gruppenvergleich, aul3er
gegenuber der HCM-Gruppe, nur unwesentlich.

Der Index der kompaktierten Myokardmasse sowohl der Borderline- als auch der
DCM-Patienten gegenuber den Probanden unterschied sich kaum. Der Index der
kompaktierten Myokardmasse der NCM-Patienten unterschied sich gegeniber den
Probanden um den Faktor 1,63; es lie3 sich daraus kein statistisch signifikanter
Unterschied nachweisen. Zwischen NCM-Gruppe und Borderline-Patienten war kein
statistisch signifikanter Unterschied der Indizes der kompaktierten Myokardmasse

nachweisbar. Siehe Tabellen 8a und 8b.

gesamt  MM- | MM-Index MM-Index MM  gesamt
Index (g/m?) kompaktiert nicht-kom- (9)
(g/m2) paktiert (g/m2)
Probanden MW 53,53 48,04 5,30 94,67
SD 10,25 9,55 2,40 24,06
Min 34,08 33,31 0,77 60,00
Max 74,67 69,91 10,81 137,39
Range 40,59 36,60 77,39
Borderline MW 57,23 46,18 11,05 94,55
SD 16,42 14,46 4,09 26,40
Min 37,76 30,89 6,86 56,64
Max 90,01 74,47 17,01 131,39
Range 52,25 43,58 74,75
-.Noncompaction® | MW 87,32 55,71 31,61 155,93
Kardiomyopathie | SD 26,87 19,94 11,10 49,42
Min 53,57 29,47 8,77 96,96
Max 133,32 90,45 45,35 230,52
Range 79,75 60,98 36,58 133,56
p des Unter- <0,01 Nicht <0,01 <0,01
schieds NCM vs. signifikant
Probanden und
Borderline

Tabelle 8a. Nicht-kompaktierte und kompaktierte enddiastolische Myokardmasse-Indizes der NCM-Gruppe gegeniiber Probanden
und Borderline-Patienten
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Der Index der kompaktierten Myokardmasse des linken Ventrikels der HCM-Gruppe
zeigte einen statistisch signifikant hoheren Wert als die NCM-Gruppe (und als die

Probanden-Gruppe), siehe Tabelle 8b.

ges. MM-Index | MM-Index MM-Index MM ges. (g)
(g/m?) komp. (g/m?) | nicht-komp.
(9/m?)
Hypertrophe MW 85,64 78,65 6,99 160,57
Kardiomyopathie | SD 22,40 21,46 3,08 52,02
Min 54,20 45,12 2,50 90,30
Max 120,05 45,12 11,66 253,00
Range
p gegeniber Nicht signifikant <0,05 <0,01 Nicht
NCM signifikant
Dilatative MW 54,66 50,29 4,38 102,22
Kardiomyopathie | SD 16,33 15,04 2,01 30,97
Min 39,65 37,57 1,95 56,02
Max 100,86 92,73 8,13 179,13
Range
p gegeniber <0,01 Nicht <0,01 <0,01
NCM signifikant

Tabelle 8b. Nicht-kompaktierte und kompaktierte enddiastolische Myokardmasse-Indizes der HCM- und der DCM-Gruppe

Der Index der nicht-kompaktierten Myokardmasse der Borderline-Patienten gegenuber

den Probanden war um das Doppelte erhoht.

Der Index der nicht-kompaktierten Myokardmasse der NCM-Gruppe war im Mittel
um das Sechsfache hdher als bei den Gesunden, um das fast dreifache héher
als bei den Borderline-Patienten, um das siebenfache hoher als bei den DCM-

Patienten und um das 4,5-fache hoher als bei den HCM-Patienten.
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Insgesamt wies die NCM-Gruppe einen hochsignifikant hdheren Index der nicht-
kompaktierten Myokardmasse als alle anderen untersuchten Gruppen auf. Dies ist
auch in Abbildung 20 deutlich erkennbar.
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Abbildung 20. Nicht-kompaktierter enddiastolischer Myokardmasse-Index

Als diagnostisch wegweisend fir LVNC kann ein Wert des nicht-kompaktierten
Myokardmasse Index von 15 g/m? angesehen werden. Die Differenzierung der
Patienten mit ,noncompaction* Kardiomyopathie von den hier untersuchten
Probanden, HCM- und DCM-Patienten gelang mit einer Sensitivitat von 91 % und

einer Spezifitdt von 100 %. Siehe Vierfeldertafel 2.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
10 1 0,91
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
0 45 1
Positiv pradiktiver Wert Negativ préadiktiver Wert
1 0,98

Vierfelder Tafel 2. Nicht-kompaktierter Myokardmasse-Index von 15 g/m?
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3.4 Segmentanalyse

3.4.1 Anzahl der nicht-kompaktierten Segmente

In der Anzahl der betroffenen Segmente zeigte sich ein deutlicher Unterschied der
NCM-Patienten zu den anderen Gruppen. Die Probanden-Gruppe hatte
durchschnittlich 5 (x 1,44) trabekularisierte Segmente.

Die Gruppe der Borderline-Patienten zeigte durchschnittich 6,25 (x 1,16)
trabekularisierte Segmente.

In der HCM-Gruppe zeigte sich eine durchschnittliche Anzahl trabekularisierter
Segmente von 6 (+ 1,16).

Die Patienten mit dilatativer Kardiomyopathie wiesen eine durchschnittliche Zahl
trabekularisierter Segmente von 4,45 (x 0,93) auf.

In der Gruppe der Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie konnte eine
durchschnittliche Zahl trabekularisierter Segmente von 12,64 (+ 1,57) festgestellt

werden.

Die Patienten mit ,noncompaction“ wiesen im Durchschnitt also gegenuber allen
Gruppen eine mindestens doppelt so groRe Anzahl an trabekularisierten Segmenten

auf.

Wie in Abbildung 21 erkennbar, unterscheiden sich die Gesunden und Patienten
mit HCM und DCM von den Patienten mit NCM vor allem in einer
Trabekularisierung in den basisnahen und septalen Segmenten 1 bis 9, aber
auch 11 und 14 bis 15 sehr deutlich in der Haufigkeit des Auftretens von
Trabekularisierungen, die in diesen Regionen bei Gesunden selten vorkommt,
wahrend die lateralen und apikalen Segmente zur Differenzierung zu Gesunden

oder anderen Krankheitsbildern weniger geeignet zu sein scheinen.
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Gesund Borderline NCM HCM DCM
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Abbildung 21. Segmentanalyse, Prozentualer Anteil der Falle, die im angegeben Segment Trabekularisierung aufweisen
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3.4.2 Verteilungsmuster

In der Segmentanalyse wurde deutlich, dass sich im Verteilungsmuster der
Trabekularisierung auf die 17 Segmente zwischen den Gruppen deutliche
Unterschiede aufzeigen lieRen. In Tabelle 9 ist zusammengefasst, bei wie viel Prozent
der Untersuchten in der jeweiligen Gruppe die einzelnen Segmente
Trabekularisierungen aufwiesen und die daraus resultierende Signifikanz des
Unterschieds.

Trabekularisierung | Trabekularisierung | Trabekularisierung | Signifikanz des
ja (% der Gruppe) | ja (% der Gruppe) | ja (% der Gruppe) | Unterschieds p

Segment Probanden (n=24) | Borderline (n=8) NCM (n=12)

1 Basis 4,17 0,00 41,67 <0,01

2 Basis 0,00 0,00 8,33 nicht signifikant

3 Basis 0,00 0,00 8,33 nicht signifikant

4 Basis 4,17 0,00 66,67 <0,01

5 Basis 0,00 0,00 83,33 <0,01

6 Basis 4,17 12,50 75,00 <0,01

12 Mitte 87,50 87,50 100,00 nicht signifikant

13 Apikal 66,67 75,00 100,00 nicht signifikant

17 Apex 91,67 100,00 100,00 nicht signifikant

Tabelle 9. Segmentanalyse, Vorhandensein von Trabekularisierung Probanden und Borderline im Vergleich zu NCM

In der Probandengruppe traten in vier der 17 Segmente (2, 3, 5 und 9) keine
Trabekularisierungen auf. In der Borderline-Gruppe waren die Segmente 1 bis 5, 8 und
9 bei keiner der untersuchten Personen trabekularisiert. Bei der statistischen Analyse
des Verteilungsmusters der Trabekularisierung unterschied sich die NCM-Gruppe bei
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der Mehrzahl der Segmente (11 von 17) hochsignifikant (p < 0,01) von den anderen
Gruppen. Besonders die basisnaheren, septalen und teilweise die mittleren
Segmente waren in der NCM-Gruppe auffallig haufiger trabekularisiert als in den
anderen Gruppen.

Die Segmente 2, 3, 10, 12, 13, 17 wiesen keinen nachweisbaren signifikanten
Unterschied zwischen NCM-Patienten, Borderline-Patienten und Probanden bezuglich
des Auftretens von Nicht-Kompaktierung auf.

Beim Vergleich der NCM-Patienten mir der DCM- und der HCM-Gruppe zeigte sich ein
sehr &hnliches Verteilungsmuster wie bei den zuvor betrachteten Gruppen. Siehe
Tabelle 10.

Trabekularisierung | Trabekularisierung | Trabekularisierung | Signifikanz ~ des
ja (% der Gruppe) | ja (% der Gruppe) | ja (% der Gruppe) | Unterschieds p

Segment DCM (n=11) HCM (n=10) NCM (n=12)

1 Basis 0,00 10,00 41,67 <0,01

2 Basis 0,00 0,00 8,33 nicht signifikant

3 Basis 0,00 0,00 8,33 nicht signifikant

4 Basis 9,09 10,00 66,67 <0,01

5 Basis 0,00 10,00 83,33 <0,01

6 Basis 0,00 10,00 75,00 <0,01

12 Mitte 90,91 80,00 100,00 nicht signifikant

16 Apikal 90,91 100,00 100,00
17 Apex 100,00 100,00 100,00 nicht signifikant

nicht signifikant

Tabelle 10. Segmentanalyse, Vorhandensein von Trabekularisierung DCM und HCM im Vergleich zu NCM

71



In der DCM-Gruppe trat in acht der 17 Segmente (1, 2, 3, 5, 6, 8, 9 und 14) keine
Trabekularisierung auf. In der HCM-Gruppe waren die Segmente 2, 3 und 9 bei keiner
der untersuchten Personen trabekularisiert.

Bei der statistischen Analyse des Verteilungsmusters der Trabekularisierung
unterschied sich die NCM-Gruppe bei der Mehrzahl der Segmente (11 von 17)
hochsignifikant (p < 0,01) sowohl von der HCM- als auch der DCM-Gruppe. Besonders

die mittleren Segmente waren in der NCM-Gruppe aufféallig haufiger trabekularisiert.

Die Segmente 2, 3, 12, 16, 17 wiesen keinen nachweisbaren signifikanten Unterschied
im Vergleich zwischen NCM-Patienten und DCM- bzw. HCM-Patienten beziglich des

Auftretens von Nicht-Kompaktierung auf.

3.4.3 Trabekularisierungsausmalfi

Das Ausmal3 der Trabekularisierung in den einzelnen Segmenten wurde eingeteilt in:

- < 2:1 - die nicht-kompaktierte Schicht ist weniger als 2-mal so dick wie die
kompaktierte

- 2:1 bis 3:1 > die Trabekularisierung ist zwei- bis dreifach so dick wie die
kompaktierte Schicht und

- > 3:1 - die Trabekularisierung ist mehr als drei Mal so dick ist wie die

kompaktierte Schicht.

Die Probanden-Gruppe zeigte in den Segmenten 2 bis 5 und 9 keine
Trabekularisierungen. Das einzige Segment, in dem eine Trabekularisierung > 3:1
sichtbar war, war das Segment 12 (bei 4,17 % der untersuchten Probanden). Das am
haufigsten trabekularisierte Segment war das Segment 17.

Das am haufigsten (62,50 %) zwischen 2:1 und 3:1 trabekularisierte Segment war in
dieser Gruppe das Segment 12. Das am haufigsten (79,17%) weniger als 2:1

trabekularisierte Segment war Segment 10. Siehe Tabelle 11.
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Probanden

Nein (%)

<2:1 (%)

2:1 bis 3:1 (%)

> 3:1 (%)

Segment

17 Apex

8,33

91,67

0,00

0,00

Tabelle 11. Segmentanalyse, Ausmalfd der Trabekularisierung pro Segment in der Probanden-Gruppe
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Die Borderline-Gruppe zeigte in den Segmenten 1 bis 5 8 und 9 Kkeine
Trabekularisierungen. Die einzigen Segmente, in denen eine fast komplette
Trabekularisierung (> 3:1) sichtbar war, waren die Segmente 10 und 12. Die am
haufigsten zwischen 2:1 und 3:1 trabekularisierten Segmente waren in dieser Gruppe
die Segmente 10, 13 und 16, jeweils 62,50 % der Falle. Siehe Tabelle 12.

Borderline Nein (%) <2:1 (%) 2:1 bis 3:1 (%) > 3:1 (%)

Segment

17 Apex 0,00 75,00 25,00 0,00

Tabelle 12. Segmentanalyse, Ausmalfd der Trabekularisierung pro Segment in der Borderline-Gruppe
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Die HCM-Gruppe zeigte in den Segmenten 2, 3 und 9 keine Trabekularisierungen. Die
Segmente, in denen eine Trabekularisierung > 3:1 sichtbar war, waren die Segmente
12, 16 und 17 (jeweils 10% der Patienten). Bei allen HCM-Patienten waren
Trabekularisierungen in den Segmenten 16 und 17 feststellbar. Siehe Tabelle 13.

HCM Nein (%) <2:1 (%) 2:1 bis 3:1 (%) > 3:1 (%)

Segment

17 Apex 0,00 0,00 60,00 40,00

Tabelle 13. Segmentanalyse, Ausmalfd der Trabekularisierung pro Segment in der HCM-Gruppe
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Die DCM-Gruppe  zeigte in den Segmenten 1-3, 5, 6, 8, 9 und keine
Trabekularisierungen. Die Segmente, in denen bei einem Teil der Patienten eine
Trabekularisierung > 3:1 sichtbar war, waren die Segmente 13 und 17. Bei allen DCM-
Patienten waren Trabekularisierungen im Segment 17 feststellbar. In allen anderen
Segmenten waren bei mindestens einem Patienten Trabekularisierungen sichtbar. In
den Segmenten 10 bis 13 und 15 bis 17 traten Trabekularisierungen auf, die die Dicke

des kompakten Myokards um das zweifache tberstiegen. Siehe Tabelle 14.

DCM Nein (%) <2:1 (%) 2:1 bis 3:1 (%) > 3:1 (%)
Segment

1 Basis 100,00 0,00 0,00 0,00

2 Basis 100 0,00 0,00 0,00

3 Basis 100 0,00 0,00 0,00

4 Basis 90,91 9,01 0,00 0,00

5 Basis 100 0,00 0,00 0,00

6 Basis 100 0,00 0,00 0,00

17 Apex

0,00

18,18

27,27

54,55

Tabelle 14. Segmentanalyse, Ausmal der Trabekularisierung pro Segment in der DCM-Gruppe

76




In der NCM-Gruppe gab es kein Segment, das nie betroffen war. Jedes der 17
Segmente war bei mindestens einem der Patienten trabekularisiert.

Die Starke der Trabekularisierung nahm in Richtung des Apex zu. Aber auch in den
Segmenten 2 bis 5, die in den anderen Gruppen keine Trabekularisierung aufwiesen,

zeigten sich teilweise stark ausgepragte Trabekularisierungen. Siehe Tabelle 15.

NCM Nein (%) <2:1 (%) 2:1 bis 3:1 (%) > 3:1 (%)

Segment

17 Apex 0,00 8,33 25,00 66,67

Tabelle 15. Segmentanalyse, Ausmalf der Trabekularisierung pro Segment in der NCM-Gruppe
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Die Abbildung 22 stellt einen Uberblick lber die quantitative Auspragung des nicht-
kompaktierten Myokards in den betroffenen Segmenten dar und stellt die NCM-
Patienten, Borderline-Patienten, Probanden, HCM- und DCM-Patienten gegeniber.
Die Ausmall wurde eingeteilt in nicht trabekularisiert (grau), Dicke des
trabekularisierten Anteils kleiner als der kompaktierte Anteil, also < 2:1 (gestreift),
Verhéltnis von trabekularisiert zu kompaktiert zwischen 2:1 und 3:1 (kariert) und
Verhéltnis von nicht-kompaktiert zu kompaktiert > 3:1 (schwarz). Es wird deutlich,
dass sowohl die Anzahl der betroffenen Segmente als auch die Starke der
Auspragung der nicht-kompaktierten Anteile in der Gruppe der ,noncompaction®
Patienten hoher als in der Borderline-Gruppe und der HCM-Gruppe sowie deutlich

hoher als in der DCM- und in der Probanden-Gruppe ist.

Gesund Borderline NCM HCM DCM
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Segment 17 IW
Segment 16| VAR m >3l
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Abbildung 22. Segmentanalyse, Anteil des Ausmales der Trabekularisierung pro Segment im Gruppenvergleich
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Ein Ausmal} der Trabekularisierung von > 2:1 im Verhaltnis zum kompaktierten Antell
ist laut Literatur [2] (Jenni et al.) spezifisch fir Patienten mit der Diagnose
,honcompaction“ Kardiomyopathie. In den hier untersuchten Gruppen wiesen auch
Patienten, die nachweislich keine LVNC Kardiomyopathie hatten, Segmente auf, in
denen eine Trabekularisierung zwischen 2:1-3:1 im Verhéltnis zum kompaktierten
Anteil nachweisbar war. Damit hatten sie ein nach bisherigem Stand der Literatur ein
LVNC

Kardiomyopathie erflllt. In der Vierfelder Tafel flr dieses Kriterium zeigten sich im

wichtiges echokardiographisches Kriterium fir die Diagnose der

Vergleich von ,noncompaction” Kardiomyopathie-Patienten zu Gesunden folgende

Ergebnisse:
Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitét
12 0 1
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
16 8 0,33
Positiv pradiktiver Wert Negativ pradiktiver Wert
0,43 1

Vierfelder Tafel 3. Trabekularisierung 2:1 bis 3:1. NCM gegen Gesunde

Bei Betrachtung der Gesamtgruppe bestehend aus Patienten mit LVCN, HCM- und
DCM-Patienten und Gesunden zeigte das Verhaltnis von 2:1-3:1 eine Sensitivitat von
100 %, aber nur eine Spezifitat von 27 %. Der positiv pradiktive Wert betrug 27 %, der
negativ pradiktive Wert 100 %.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
12 0 1
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
33 12 0,27
Positiv pradiktiver Wert Negativ préadiktiver Wert
0,27 1

Vierfelder Tafel 4. Trabekularisierung 2:1 bis 3:1. NCM gegen Gesunde, HCM- u. DCM-Patienten
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Fur das diagnostische Kriterium Verhaltnis von trabekularisiertem zu kompaktiertem
Myokard von > 3:1 hingegen zeigte sich in der hier untersuchten Gesamtgruppe aus
Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie, HCM- und DCM-Patienten sowie den

Gesunden sowohl eine hohe Sensitivitat als auch eine hohe Spezifitét:

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
12 0 1
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
3 42 0,93
Positiv pradiktiver Wert Negativ prédiktiver Wert
0,8 1

Vierfelder Tafel 5. Trabekularisierung > 3:1. Analyse aller Segmente. NCM gegen Gesunde,
HCM- u. DCM-Patienten

Werden die Segmente 4, 5 und 6 nicht in die Analyse der Trabekularisierung > 3:1 mit
einbezogen, so ergibt sich wieder eine Sensitivitdt von 100 % und eine Spezifitdt von

93 %. Siehe Vierfelder Tafel 6.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitét
12 0 1
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
3 42 0,93
Positiv pradiktiver Wert Negativ pradiktiver Wert
0,8 1

Vierfelder Tafel 6. Trabekularisierung > 3:1. Analyse aller Segmente auf3er 4, 5, und 6.
NCM gegen Gesunde, HCM- u. DCM-Patienten

Das Auftreten von Trabekularisierungen in den Segmenten 4, 5 oder 6 wies in der hier
untersuchten Gesamtgruppe mit einer Sensitivitdt von 92 % und einer Spezifitat von

92 % auf das Bestehen einer ,noncompaction“ Kardiomyopathie hin.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
11 1 0,92
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
4 48 0,92
Positiv pradiktiver Wert Negativ pradiktiver Wert
0,73 0,98

Vierfelder Tafel 7. Trabekularisierung in den Segmenten 4, 5, 6. NCM gegen Gesunde,

HCM- u. DCM-Patienten
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Hochspezifisch fur die ,noncompaction® Kardiomyopathie ist eine Trabekularisierung
von > 2:1 in den Segmenten 4, 5 und 6. Der positiv pradiktive Wert liegt bei 100 %.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
8 4 0,66
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
0 53 1,00
Positiv pradiktiver Wert Negativ prédiktiver Wert
1,00 0,92

Vierfelder Tafel 8. Trabekularisierung > 2:1 in den Segmenten 4, 5, 6
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3.5 Intraobserver Variabilitat

Zur Uberprufung der Reproduzierbarkeit der Ergebnisse, die durch Anwendung der

PIE Medical Software CAAS MRI gewonnen wurden, erfolgte die Wiederholung der

Messungen bei einigen Stichproben. Sechs Messungen wurden von demselben

Untersucher wiederholt und miteinander verglichen.

In Tabelle 16 sind die Ergebnisse der jeweils ersten und der

zweiten Messung

dargestellt.
MR- Mes- EF% | ED Vol. (ml) | ES SV (6{0)] ED MM | ES
Serie Sung Vol. (ml) (I/min) ges.(g) | MM
(ml) ges.
1 1 56,47 | 168,53 73,36 | 95,17 | 4,47 81,20 84,22
2 56,62 | 169,11 73,36 | 95,75 | 4,60 81,01 84,22
2 1 48,60 | 145,41 74,47 | 70,67 |4,81 58,62 69,79
2 48,69 | 145,38 74,59 | 70,78 |4,81 58,78 68,17
3 1 58,46 | 166,51 69,17 | 96,85 | 5,26 106,53 99,94
2 54,93 | 167,22 75,37 | 91,85 | 4,96 93,72 94,08
4 1 56,00 | 137,43 60,46 | 76,96 |5,70 67,11 65,65
2 55,50 | 135,86 60,46 | 75,40 |5,58 68,76 65,65
5 1 64,15 | 108,98 39,05 |69,88 |5,94 60,80 63,13
2 64,05 | 107,21 38,54 | 68,67 |5,84 62,60 63,67
6 1 65,50 | 141,05 48,66 |92,93 |7,11 68,84 74,46
2 68,57 | 143,69 45,17 | 93,53 | 7,59 81,64 65,30

Tabelle 16. Intraobserveranalyse: Vergleich erste und zweite Messung
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Die Abweichungen der Ergebnisse zwischen den wiederholten Messungen betrugen
fur alle zum Vergleich getesteten Parameter weniger als 7 %. Der Mittelwert der
Abweichung in Prozent betrug 3,03 %. Der Variabilitatskoeffizient blieb fur alle

verglichenen Messungen < 2 und betrug im Mittel 1,25 (+ 3,41). Siehe Tabelle 17.

Parameter Abweichung Variabilitats- Abweichung in %

absolut koeffizient in %

MW SD MW SD
EF % 1,24 1,61 2,0 2,59 2,27
ED Vol. (ml) 1,22 0,95 |0,78 0,90 0,75
ES Vol. (ml) 1,72 2,57 0,63 2,93 4,04
SV (ml) 1,51 1,78 [1,13 1,95 1,95
Cardiac  output | 0,19 0,17 0,88 3,19 2,56
(I/min)
ED MM (g) 3,90 5,00 |1,27 5,15 6,96
ES MM (g) 2,86 3,79 1,33 3,56 4,81
Durchschnitt 1,95 2,43 1,25 3,03 3,41
(MW der MW)

Tabelle 17. Intraobserveranalyse: Intraobserver Variabilitét, VVariabilitatskoeffizient und Abweichung

3.6 Late Enhancement

Die Untersuchung des Late Enhancements der NCM-Gruppe, der HCM- und der DCM-
Gruppe ergab bei keinem der NCM-Patienten den Nachweis eines Late

Enhancements. In den beiden anderen Gruppen trat immer ein Late Enhancement auf.
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3.7 Zusammenfassung der wichtigsten diagnostischen Kriterien

Besonders wegweisende Kriterien, die eindeutig auf das Bestehen einer

,honcompaction“ Kardiomyopathie hinweisen, sind:

- ein prozentualer Anteil der trabekularisierten Myokardmasse an der
Gesamtmyokardmasse > 25 %,

- ein Myokardmasseindex der trabekularisierten Myokardmasse > 15 g/m?,

- Trabekularisierung in den Segmenten 4, 5 und 6 und

- ein Verhaltnis des trabekularisierten Myokards zu kompaktiertem Myokard

> 3:1in mindestens einem der Ubrigen Segmenten

Ist mindestens eines der oben genannten Kriterien erfillt, ergibt sich eine Sensitivitét
von 100 % und einer Spezifitat von 86 % fur das Vorliegen einer ,noncompaction®
Kardiomyopathie in Abgrenzung zur untersuchten Gesamtgruppe bestehend aus
Probanden, Borderline- HCM- und DCM-Patienten.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
12 0 1,00
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
7 46 0,86
Positiv pradiktiver Wert Negativ préadiktiver Wert
0,63 1,00

Vierfelder Tafel 9. Mindestens eins von vier Kriterien erflllt

Bei Erfullung von mindestens zwei der vier oben genannten Kriterien bleibt die
Sensitivitat bei 100 % und die Spezifitat erhdht sich auf 94 %.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
12 0 1,00
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
3 50 0,94
Positiv pradiktiver Wert Negativ pradiktiver Wert
0,8 1,00

Vierfelder Tafel 10. Mindestens zwei von vier Kriterien erfuillt
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Sollen mindestens drei der vier Kriterien erfullt sein, um eine NCM zu diagnostizieren,
vermindert sich die Sensitivitat auf 92 % und die Spezifitat fir das Bestehen einer

,honcompaction“ Kardiomyopthie in der hier untersuchten Gesamtgruppe erhoht sich

auf 98 %.

Wird fir die Diagnose einer NCM die Erfullung aller vier Kriterien gefordert, ergibt sich

eine deutliche Verminderung der Sensitivitdt auf 75 % bei gleichbleibender Spezifitat

von 98 %.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
11 1 0,92
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
1 52 0,98
Positiv pradiktiver Wert Negativ prédiktiver Wert
0,91 0,98

Vierfelder Tafel 11. Mindestens drei von vier Kriterien erfillt

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitét
9 3 0,75
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
1 52 0,98
Positiv pradiktiver Wert Negativ pradiktiver Wert
0,90 0,94

Vierfelder Tafel 12. Vier von vier Kriterien erfillt

Da keiner unserer NCM Patienten ein Late Enhancement (LE) aufwies und von der

wahrscheinlichsten Pathogenese, eines Stillstandes des Ubergangs des

trabekularisierten zu kompaktierten Myokard in einer bestimmten Phase der
Embryogenese, auch keine Narbenbildung bei NCM Patienten zu erwarten ist, kann
man das Auftreten von LE als Ausschlusskriterium fur das Bestehen einer
,honcompaction“ Kardiomyopathie ansehen. Da das Late Enhancement in unserer
Untersuchung allerdings nicht bei den gesunden Probanden untersucht wurde,
konnten in den folgenden Vierfelder Tafeln jeweils das Auftreten von LE nur in den
anderen Gruppen als Ausschlusskriterium fur eine ,noncompaction Kardiomyopathie

gewertet werden.
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Bei Anwendung dieses fuinften Charakterisierungsmerkmals, Late Enhancement

als  Ausschlusskriterium far das Vorliegen einer ,noncompaction”
Kardiomyopathie, zeigte sich bei Vorhandensein von mindestens einem der vier
vorher genannten Kriterien eine weiterhin optimale Sensitivitat von 100 % bei einer
deutlich erhdhten Spezifitat von 96 % (Vierfelder Tafel 13). Durch Anwendung des
Late Enhancements als AusschluRkriterium koénnen somit einige falsch positive

Befunde revidiert werden, weshalb sich die Spezifitat deutlich erhoht.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
12 0 1,00
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
2 51 0,96
Positiv pradiktiver Wert Negativ pradiktiver Wert
0,86 1,00

Vierfelder Tafel 13. Eins von vier Kriterien erflllt. Bei Auftreten von Late enhancement
Wertung des Falles als Test richtig negativ

Wird das Auftreten von Late Enhancement als sicheres Zeichen zum Ausschluss einer
,honcompaction“ Kardiomyopathie gewertet, so zeigt sich auch in der Berechnung der
Sensitivitaten, wenn mindestens zwei, drei oder vier von vier Kriterien erfillt sein
mussen, um eine NCM zu diagnostizieren, jeweils eine Sensitivitat von 100 % und

jeweils auch eine optimale Spezifitdt von 100 %.

Richtig positiv Falsch negativ Sensitivitat
12 0 1,00
Falsch positiv Richtig negativ Spezifitat
0 53 1,00
Positiv pradiktiver Wert Negativ préadiktiver Wert
1,00 1,00

Vierfelder Tafel 14. Zwei, drei oder vier von vier Kriterien erfillt. Bei Auftreten von
Late enhancement Wertung des Falles als Test richtig negativ

Zusammenfassend erzielt man bereits bei Anwendung der Regel, dass

mindestens eines der vier in dieser Studie erarbeiteten Kriterien fir das
Vorliegen einer ,noncompaction” Kardiomyopathie erfillt ist, eine optimale
Sensitivitat zur Diagnose eines NCM. Wenn mindestens zwei Kriterien gefordert
werden, erhoht man die Spezifitdt deutlich, die unter Anwendung des Late
Enhancements als AusschluR3kriterium fir das Vorliegen eines NCM noch weiter

auf optimale Werte von 100% angehoben werden kann.
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V. Diskussion

In der Diagnostik der ,noncompaction“ Kardiomyopathie ist die Echokardiographie weit
verbreitet und wird meist als Methode der Wahl herangezogen. Die Darstellung mittels
MRT zeigt differenziertere und detailreichere Ansichten des Myokards und lasst so

eine genauere Messung der Parameter wie z. B. der Myokardmasse zu.

Ziel der vorliegenden Arbeit war es, neben den aus der Echokardiographie
ubernommenen Kriterien weitere, eventuell auch besser objektivierbare diagnostische
Kriterien flr ,noncompaction“ Kardiomyopathie in MRT-Untersuchungen aufzuzeigen
und die Mdoglichkeiten der Abgrenzung zu Gesunden und Borderline-Patienten
(Patienten mit vermehrter Trabekularisierung des linken Ventrikels, die jedoch nicht far
die Diagnose NCM hinreichend war) zu optimieren. Dartber hinaus sollten Kriterien
erarbeitet werden zur differentialdiagnostischen Abgrenzung zu Patienten mit
hypertropher Kardiomyopathie (HCM) und dilatativer Kardiomyopathie (DCM), die
jeweils wichtige Differentialdiagnosen darstellen.

Zur Untersuchung der Unterschiede zwischen diesen Gruppen wurden folgende

Untersuchungen durchgefihrt:

1. Akquirierung von kardialen MRT-Untersuchungen mit 1,5 T Geraten von
Patienten mit bekannter LVNC, von Patienten mit gering ausgepragter
Nichtkompaktierung des Myokards (Borderline) aus Familien mit familiarer
Haufung eines LVNC im Vergleich zu Probanden mit gesundem
Herzmuskelgewebe sowie zu Patienten mit HCM und DCM.

2. Messung der Volumina und der Volumen-Indizes mittels Berechnung durch die
Software CAAS MRV Ventricular Analysis.

3. Messung der Myokardmasse und der Muskelmasse-Indizes mittels Berechnung
durch die Software CAAS MRV Ventricular Analysis.

4. Beurteilung der Verteilung und den Grad der Auspragung von nicht-
kompaktiertem Myokard in allen finf Gruppen unter Verwendung des 17-
Segment-Modells des linken Ventrikels der American Heart Association (AHA).

5. Uberpriifung der Reproduzierbarkeit der Ergebnisse durch Wiederholung der

kompletten Software-Messungen anhand von Stichproben.
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4.1 Untersuchungsgruppen

Es erfolgte die Akquirierung von Herz-MRTs mit 1,5 T Geraten von Patienten mit
bekannter ,noncompaction® Kardiomyopathie, von Patienten mit gering ausgepragter
Nichtkompaktierung des Myokards (als Borderline-Patienten bezeichnet), von
Probanden mit gesundem Herzmuskelgewebe sowie von Patienten mir hypertropher

und dilatativer Kardiomyopathie.

In der vorliegenden Untersuchung wurden die magnetresonanztomographischen Bilder
der Herzen von 11 (bzw. fur die Segmentanalyse 12) Patienten mit LVNC mittels der
Software CAAS MRV der Firma PIE Medical, ausgewertet und hinsichtlich
linksventrikularer Parameter wie Volumina, Ejektionsfraktion, Myokardmasse,
dazugehdriger Indizes, Trabekularisierung des linken Ventrikels untersucht.

Verglichen und statistisch ausgewertet wurden die Ergebnisse mit einer Gruppe von
Patienten mit gering ausgepragter Nichtkompaktierung des Myokards (Borderline-
Patienten), mit einer Gruppe gesunder Probanden, mit einer Gruppe von Patienten mit

hypertropher und mit einer weiteren Gruppe mit dilatativer Kardiomyopathie.

Petersen et al. [10] fuhrten ihre Untersuchungen anhand einer Gruppe von sieben
NCM-Patienten durch. Ihr Vergleich zwischen Patienten mit der Diagnose
,honcompaction“ Kardiomyopathie und je einer Gruppe von gesunden Probanden,
Sportlern, Patienten mit hypertensiver, hypertropher und dilatativer Kardiomyopathie
ist auf die Untersuchung der Verteilung der Trabekularisierung anhand des 17-
Segment-Modells fokussiert. Eine Betrachtung der Myokardmasse und der
dazugehdrigen Untersuchungen wurde von Petersen et al. nicht durchgefthrt.

Weiss et al. [85] untersuchten 8 padiatrische ,noncompaction” Patienten mittels MRT.
Der Fokus dieser Studie lag auf dem Vergleich zwischen Echokardiographie und MRT

hinsichtlich des Verhaltnisses von nicht-kompaktiertem zu kompaktiertem Myokard.

Als wichtige Vergleichsstudie ist die Untersuchung von Jacquier et al. [91] zu nennen,
in der mittels der MRT der Unterschied zwischen Patienten mit ,noncompaction®
Kardiomyopathie, HCM- und DCM-Patienten sowie mit gesunden Probanden
untersucht wurde. Jacquier et al. untersuchten in ihrer Studie anhand von 16 Patienten

mit LVNC die Myokardmasse unterteilt in trabekularisierte und kompaktierte Anteile.
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4.2 Messungen

4.2.1 Allgemeine Daten

Alle funf Gruppen der hier durchgefihrten Messungen wiesen sehr &hnliche
korperliche Merkmale auf und stellten daher aufgrund der KorpergroRe, des
Korpergewichts und der Korperoberflache vergleichbare Ausgangsbedingungen her.
Fir den Altersvergleich der Gruppen traf dies nicht zu. Die NCM-Gruppe war
statistisch signifikant alter als die Probanden-Gruppe und junger als die HCM-Gruppe.
Gegeniber der Borderline- und der DCM-Gruppe liel3 sich kein statistisch signifikanter
Unterschied nachweisen. Die nicht vollkommene Ubereinstimmung des
durchschnittlichen Alters der hier untersuchten Gruppen ist ein potentiell limitierender
Faktor.

4.2.2 Volumina und Volumen-Indizes

Durch den Einsatz der PIE Medical Software CAAS MRI konnte neben der Messung
der Myokardmuskelmasse die Bestimmung der Volumina der linken Ventrikel erfolgen.
Die Ergebnisse der Teiluntersuchung der Volumina lieferten keine Hinweise auf
diagnostisch wegweisende Unterschiede zwischen den Gruppen. So lie3en sich bei
den drei wichtigen Parametern enddiastolisches und endsystolisches linksventrikulares
Volumen sowie Volumen-Index keine statistisch signifikanten Unterschiede
nachweisen.

Die Werte der enddiastolischen Volumenmessung der Probanden sind sehr gut
vergleichbar mit den Ergebnissen der Studie von Grothues et al. [92]. Das
durchschnittliche enddiastolische Volumen des linken Ventrikels der von Grotheus et
al. untersuchten gesunden Probanden von 146 ml (+ 34) entspricht recht genau dem
Mittelwert von 149,13 ml (£ 32,99) der hier untersuchten Probandengruppen. Grothues
et al. fanden fir diesen Parameter keinen Unterschied zwischen Probanden und
Patienten mit linksventrikularer Hypertrophie. In der hier untersuchten HCM-Patienten-
Gruppe zeigte sich ein signifikant kleineres enddiastolisches Volumen als in der
Probanden-Gruppe.
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Ein signifikanter Unterschied zwischen Gesunden und ,noncompaction® Patienten
bezuglich der enddiastolischen Volumina war nicht nachweisbar.

Dies zeigt, dass die Betrachtung der Volumina anhand von Messungen von
Magnetresonanztomographien in der Regel keinen Hinweis auf das Vorliegen einer
,honcompaction“ Kardiomyopathie gibt.

Das linksventrikulare enddiastolische Volumen scheint zur Abgrenzung der
,honcompaction“-Patienten gegeniber Gesunden, ,Borderline“- und HCM-Patienten
nur als LV-EDVcomp geeignet zu sein, d.h. die linksventrikularen Trabekel und
Papillarmuskeln werden zum LV-Volumen hinzugerechnet. Bei der weiteren
Differenzierung zur HCM scheint auch zusatzlich die Bestimmung des
linksventrikularen enddiastolischen Volumen-Index hilfreich zu sein. Grundsatzlich
lassen sich HCM- und DCM-Patienten mittels des LV-EDVI gegeniiber Gesunden

eindeutig abgrenzen.

Zur Einordnung des linksventrikularen enddiastolischen Volumen-Index der hier
untersuchten Probanden-Gruppe von 84,15 ml/mz2 (x 12,59) sei noch als Vergleich der

von Grotheus et al. [92] gefundene Mittelwert von 77,00 ml/m2 (£ 13) erwahnt.

Jacquier et al. [91] stellten bei ihrer mit MRT untersuchten LVNC-Gruppe einen
durchschnittlichen enddiastolischen linksventrikularen Volumen-Index von 112 ml/m?2
(x 43) fest. In der hier untersuchten LVNC-Gruppe betrug der durchschnittliche
enddiastolische linksventrikulare Volumen-Index 83 ml/mz2 (+ 29).

Auch die HCM- und die DCM-Gruppe der vorliegenden Studie wiesen einen
niedrigeren durchschnittlichen enddiastolischen linksventrikularen Volumen-Index auf

als die Gruppen von Jacquier et al. Siehe Tabelle 18.

LVNC DCM HCM Gesunde

Jacquier | eigene | Jacquier | eigene | Jacquier | eigene Jacquier | eigene

EDVI (ml/m2) 112+43 | 83+£29 | 115+26 | 99+22 | 71+18 60+17 71+11 84+12

Tabelle 18. Enddiastolischer Volumenindex. Vergleich vorliegender Ergebnisse mit der Studie von Jacquier et al.[91]

Eine  Abgrenzung der ,noncompaction® Kardiomyopathie zu  anderen
Kardiomyopathien ist anhand des enddiastolischen linksventrikularen Volumen-Index
nicht moglich.
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Im Vergleich mit Studien (Teo et al., Grothues et al. und Kirschbaum et al. [92-94]), die
die Messung linksventrikularer Volumina in MRT-Darstellungen bei Gesunden und
HCM-Patienten zum Gegenstand haben, zeigt sich, dass, vermutlich u. a. abhangig
von der verwendeten Software, teilweise Unterschiede zwischen den Mittelwerten der
Volumina bestehen. Die linksventrikularen enddiastolischen Volumen-indizes bei Teo
et al., Grotheus et al. und Kirschbaum et al. zeigen eine Varianz der Ergebnisse.

4.2.3 Ejektionsfraktion, Schlagvolumen, Herzzeitvolumen

Die Messung der Ejektionsfraktion ergab die signifikant niedrigsten Werte in der
,honcompaction® Gruppe. Hier spiegelt sich die eingeschrénkte Kontraktilitat des
linksventrikularen Myokards der erkrankten Patienten wider.

Im Vergleich Ejektionsfraktion der Probandengruppe (MW 58,41 % + 8) mit den
Ergebnissen drei anderer Studien zeigte sich eine sehr gute Ubereinstimmungen: Teo
et al. [93] (Probanden EF 58,52 % + 8), van Geuns et al. [88] (Probanden EF 60 % *
6), Kirschbaum et al. [94] (Probanden EF 60,1 % + 7) und eine zufrieden stellende
Ubereinstimmung mit dem Mittelwert der Untersuchung von Grotheus et al. [92] fur die
Probanden-Gruppe (EF 71 % =* 5). Eine sehr hohe Ubereinstimmung der Mittelwerte
der Ejektionsfraktion besteht zwischen der HCM-Gruppe der vorliegenden
Untersuchung (71,72 % = 10) und der HCM-Gruppe der Studie von Grotheus et al.
(68 % = 10).

Die hier dargestellte durchschnittliche Ejektionsfraktion bei ,noncompaction® Patienten
von 50,83 % (+ 16) lasst sich mit den Darstellungen von Oechslin et al. [3], deren
Studie die Messungen mittels Echokardiographie erhob, in Ubereinstimmung bringen.
Oechslin et al. stellten bei 24 von 28 untersuchten Patienten eine Ejektionsfraktion von
<50 % fest.

In der MRT-Studie von Petersen et al. [10] lag die durchschnittliche Ejektionsfraktion
der NCM-Patienten bei 52,86 % (x 17) und stimmt damit sehr gut mit der hier

untersuchten Gruppe Uberein.
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Die LVNC- und die DCM-Gruppe von Jacquier et al. [91] wiesen geringere
Ejektionsfraktionen auf als die in der vorliegenden Studie untersuchten Gruppen. Die
HCM-Patienten wiesen erwartungsgemal eine im Mittel mit unserer Studie vereinbare
hochnormale Ejektionsfraktion (EF) auf. Die Gesunden der von Jacquier et al.
untersuchten Gruppe hatte eine hohere Ejektionsfraktion als die in unserer Studie

untersuchten Probanden.

LVNC DCM HCM Gesunde

Jacquier | eigene Jacquier | eigene | Jacquier | eigene Jacquier | eigene

EF (%) 33+20 |51+16 26+11 | 57+15 | 71+£13 | 72+10 |69%7 58 +8

Tabelle 19. Ejektionsfraktion. Vergleich vorliegender Ergebnisse mit der Studie von Jacquier et al. [91]

Die dargestellten Unterschiede im Vergleich mit anderen Studien sind gering. Wichtig
ist, dass die Erniedrigung der Ejektionsfraktion ein  reproduzierbares
Untersuchungsergebnis bei ,noncompaction®-Patienten ist. Dies ist jedoch ein sehr
unspezifischer Parameter und natirlich vom Stadium der Erkrankung und dem

Auspragungsgrad abhangig.

4.3 Myokardmasse und der Muskelmasse-Indizes

4.3.1 Gesamtmyokardmasse

Die Beurteilung der Gesamtmasse des Myokards inklusive Septum in allen funf
Gruppen zeigt, dass sich die Patienten mit ,noncompaction des linken Ventrikels
hochsignifikant von den Probanden, der Borderline- und der DCM-Gruppe
unterscheiden. Hierbei handelt es sich jedoch um einen unspezifischen Aspekt, der
auch bei anderen Erkrankungen des Herzmuskels auftritt, wie die hochsignifikant

hohere Myokardmasse der HCM-Patienten gegenuber den Gesunden zeigt.
Teo et al. [93] fanden in ihrer Untersuchung an australischen Normalprobanden einen

hoéheren Durchschnittswert der linksventrikularen Muskelmasse (114,16 g + 40,61) als

in der Gruppe der Probanden der vorliegenden Untersuchung (94,67 g + 24,06). Die
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Aufsplittung der Probandengruppe in mannliche und weibliche untersuchte Herzen
ergab eine bessere Ubereinstimmung der Ergebnisse mit den Werten der
australischen Studie (weibliche Probanden von Teo et al. 83,07 g + 16,66 vs.
vorliegende Untersuchung 80,75 g = 10,76).

Eine Ursache fur die etwas kleinere linksventrikulare Myokardmasse der hier
untersuchten Probanden kdnnte auch das niedrigere Durchschnittsalter sein.

Insgesamt ist zu erwahnen, dass die Ergebnisse fur die linksventrikulare
Gesamtmuskelmasse in Studien von Kirschbaum, Teo, Grothues, Van Geuns [88, 92-
94] nicht kongruent sind und jeweils geringfigig hohere Werte fur die Myokardmasse
des linken Ventrikels bei gesunden Probanden und bei Patienten mit hypertropher und
dilatativer Kardiomyopathie als die hier gefundenen Ergebnisse ergaben. Jede der
Studien umfasste einen gréf3eren Anteil mannlicher Probanden, was kontrar zu der
hier untersuchten Gruppe Gesunder ist und damit eine Erklarung fir die niedrigeren

Durchschnittswerte der linksventrikularen Myokardmasse sein konnte.

Das Ergebnis der durchschnittlichen linksventrikularen Muskelmasse der Probanden
sowohl der Studie von Teo et al. [93] als auch der anderen Studien war deutlich
niedriger als die durchschnittichen Myokardmasse der hier untersuchten
,honcompaction“-Patienten. Abzuleiten hieraus ist, dass sich die Gesamtmuskelmasse
des linken Ventrikels von Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie deutlich von

der linksventrikularen Gesamtmuskelmasse Gesunder unterscheidet.

Im Vergleich mit Messungen des linken Ventrikels mittels Echokardiographie weisen
zahlreiche Autoren darauf hin, dass die Messung von Myokardmasse und Volumina
aus wenigen Parametern mittels einer Formel berechnet wird, die geometrische
Gegebenheiten im linken Ventrikel voraussetzt [95]. Diese geometrischen
Voraussetzungen sind in Herzen von ,noncompaction- und HCM-Patienten nicht
gegeben. Die Magnetresonanztomographie wird also fur die Untersuchung von
Pathologien des Herzens und besonders bei Patienten mit ,noncompaction®
Kardiomyopathie als deutlich akkurater als die Echokardiographie beschrieben [96,
97].
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4.3.2 Nicht-kompaktierte linksventrikulare Myokardmasse

Statistisch hochsignifikant unterschied sich die Gruppe der ,noncompaction“-Patienten
von den anderen vier Gruppen in der Untersuchung der nicht-kompaktierten
Myokardmasse des linken Ventrikels. Die hochsignifikant héheren Werte der nicht-
kompaktierten linksventrikularen Muskelmasse gegeniber allen Vergleichsgruppen
sind als ein richtungsweisendes Kriterium fir die Diagnostik der ,noncompaction®
Kardiomyopathie anzusehen.

Dagegen ergab der Vergleich der kompaktierten linksventrikularen Muskelmasse
keinen signifikanten Unterschied gegeniber Probanden, Borderline- und DCM-

Patienten.

Die HCM-Gruppe zeigte einen héheren Wert der kompaktierten Myokardmasse als die
NCM-Patienten. Diese Erkenntnis stimmt mit den Ergebnissen der Studie von Jacquier
et al. [91] Uberein. Auch bei dieser Untersuchung war kein signifikanter Unterschied
der LVNC-Patienten gegeniber den DCM-Patienten und den Probanden nachweisbar.
Die HCM-Gruppe von Jacquier et al. wies jedoch, genau wie in der vorliegenden
Studie, einen signifikant groBeren Wert der kompaktierten Myokardmasse als die

Patienten mit ,noncompaction Kardiomyopathie auf.

Unterstrichen wurde diese Erkenntnis von der Analyse des prozentualen Anteils des
nicht-kompaktierten Myokards an der Gesamtmuskelmasse des linken Ventrikels, der
in der NCM-Gruppe hochsignifikant hoher war als in den vier anderen Gruppen.

Daraus lasst sich schliel3en, dass sowohl die absolute Zahl der nicht-kompaktierten
Muskelmasse als auch der prozentuale Anteil an der linksventrikularen
Gesamtmyokardmasse wesentliche Hinweise auf das Vorliegen einer ,noncompaction®
Kardiomyopathie geben kann, wobei der prozentuale Anteil hierbei noch
aussagekréaftiger ist und auch eine Abgrenzung zur hypertrophen Kardiomyopathie

zulasst.
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Die exakte Messung und die Darstellung des prozentualen Anteils der nicht-
kompaktierten Myokardmasse an der Gesamtmasse des linksventrikularen Myokards
wurden auch von Jacquier et al. [91] mittels MRT durchgefiihrt. Siehe Tabelle 20.

LVNC DCM HCM Gesunde

Jacquier | eigene | Jacquier | eigene | Jacquier | eigene Jacquier | eigene

trabekularisierte
Masse (% von 32+10 | 36+11 11+4 8+3 12+4 8+4 12+5 10+ 4
LV)

Tabelle 20. Prozentualer Anteil trabekularisierter Myokardmasse an linksventrikularer Gesamtmyokardmasse. Vergleich
vorliegender Ergebnisse mit der Studie von Jacquier et al. [91]

Die Durchschnittswerte flr den prozentualen Anteil der trabekularisierten Masse als
Anteil der linksventrikularen Gesamtmyokardmasse von Jacquier et al. [91] zeigen
eine gute Ubereinstimmung mit den hier gefundenen Durchschnittswerten und

unterstreichen damit die Reproduzierbarkeit der Ergebnisse.

Die in der vorliegenden Untersuchung gezeigte Sensitivitat von 91 % und Spezifitat
von 98 % bei der Abgrenzung der ,noncompaction Gruppe gegenuber der
Gesamtvergleichsgruppe bestehend aus Gesunden, HCM- und DCM-Patienten zeigte
in der ROC-Analyse, dass ein Anteil nicht-kompaktierter Myokardmasse von Uber 25
% an der Gesamtmyokardmasse der ,cut-off* Wert ist, der einen deutliche Abgrenzung
einer ,noncompaction® Kardiomyopathie im Vergleich zum Normalkollektiv, aber auch
zur DCM und HCM zulat. Zur alleinigen Abgrenzung gegeniiber einm
Normalkollektiv reicht fiir eine optimale Sensitivitat von 91% und einer Spezifitdt von
100% bereits ein ,cut-off von 23% Anteil trabekularisierter Muskelmasse an der
Gesamtmuskelmasse aus. Die gleiche beste Sensitivitat und Spezifitat erhalt man bei
einer ROC-Analyse der Subgruppen LVNC und HCM bei einem ,cut-off‘ von 22%. Zur
isolierten Abgrenzung zur DCM-Gruppe reicht bereits ein niedrigerer ,cut-off* von 13%

aus, um eine Sensitivitat und Spezifitdt von 100% zu erzielen.

In der von Jacquier et al. [91] untersuchten Gruppe von LVNC-Patienten wies der Wert
von 20 % trabekularisierter  Muskelmasse an der linksventrikularen
Gesamtmyokardmasse eine Sensitivitat von 97,3 % und eine Spezifitat von 97,3 % flr
die Diagnose LVNC auf.
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Mit der hier verwendeten Mess-Methode kann bei einem prozentualen Anteil
trabekularisierter Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse von uber 25 % die
Diagnose ,noncompaction“ Kardiomyopathie sichergestellt werden. Zwischen 20 %
und 25 % trabekularisierter Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse muss
differentialdiagnostisch eine leicht ausgepragte ,noncompaction® Kardiomyopathie
(Borderline) oder eine hypertrophe Kardiomyopathie in Betracht gezogen werden. Bei
einem Wert von unter 20 % Anteil trabekularisierter Myokardmasse an der
linksventrikularen Gesamtmyokardmasse ist die Diagnose einer ,noncompaction®
Kardiomyopathie eher unwahrscheinlich.

In der vorliegenden Untersuchung und in der Studie von Jacquier et al. wurde
unabhangig voneinander die Erkenntnis gewonnen, dass ein Anteil der
trabekularisierten Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse von uber 20 bis 25 %
bei mittels MRT untersuchten Patienten ein eindeutiges diagnostisches Kriterium fur
eine bestehende ,noncompaction® Kardiomyopathie ist. Zukinftig konnte diese
Erkenntnis die Diagnose der ,noncompaction“ Kardiomyopathie verfeinern und als

wichtiger diagnostischer Hinweis gelten.

4.3.3 Myokardmasse-Indizes

Allgemein sind die Indizes von Volumina und Myokardmasse in der Untersuchung des

Herzens ein wichtiger Bestandteil.

Der Index der gesamten linksventrikularen Myokardmasse der ,noncompaction®-
Patienten war hochsignifikant hoher als der Gesamtmuskelmasse-Index der
Gesunden, der Borderline-Patienten und der DCM-Patienten. Im Vergleich mit der

Gruppe der HCM-Patienten liel3 sich kein signifikanter Unterschied nachweisen.

Der Gesamtmyokardmasse-Index kann also einen Hinweis fiir das Vorhandensein
einer ,noncompaction® Kardiomyopathie sein, eine Abgrenzung gegeniber der
hypertrophen Kardiomyopathie ist mit diesem Parameter jedoch nicht eindeutig

moglich.
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Der hier errechnete Mittelwert des linksventrikularen Myokardmasse-Index der
Probanden von 53,53 g/m2 (x 10,25) befindet sich in dem Zahlenrahmen, der von
Alfakih et al. [98] als normale Werte angesehen wird. In dieser Studie wurde
beschrieben, dass in SSFP-MR-Darstellungen bei der Berechnung des
linksventrikularen Myokardmasse-Index Werte zwischen 37 g/m? und 83 g/m? als

normal gelten kénnen.

In zwei Studien (Teo et al., Grothues [92, 93]), in denen linksventrikulare Parameter
mittels Auswertung von Magnetresonanztomographien untersucht wurden, zeigte sich
sowohl im Vergleich zu der hier untersuchten Probandengruppe als auch der HCM-
und der DCM-Gruppe jeweils ein etwas hoherer Durchschnittswert beim
Muskelmasse-Index, entsprechend den oben besprochenen Durchschnittswerten fir
die linksventrikulare Myokardmasse. Hierbei unterscheiden sich die Ergebnisse von
Teo et al. und Grothues et al. untereinander mehr als die Zahlen zwischen den hier
untersuchten Gruppen und den Probanden von Teo et al. Es bestand eine gute
Ubereinstimmung mit der Studie von Kirschbaum [94], in der ebenfalls die CAAS
Software von PIE Medical fur die Versuche verwendet wurde. Dies gibt einen Hinweis
darauf, dass die Auswahl der Software einen Einfluss auf die Ergebnisse hat.

Die Zuordnung eines Bildteils zur Myokardmasse oder zum ventrikularen Volumen
erfolgt durch die Abgrenzung homogener Grauzonen voneinander. Mit dem Auge ist
die deutliche Helligkeit des ventrikularen Blutstromes bereits erkennbar.

Die Software grenzt die helleren von den dunkleren in sich homogenen Zonen ab.
Jeder Punkt wird mathematisch als Vektor beschrieben. Diejenigen Punkte oder
Vektoren, die farblich miteinander verschwimmen bzw. einen hohen Grad von
Vernetzung der Grautdne haben, werden zusammengefasst [99]. Nach der definierten
Zuordnung werden z. B. Masse oder Volumen durch Addition der Voxel in den
jeweiligen Arealen errechnet [100, 101]. Die programmierten Schwellenwerte flr die
Zuordnung einzelner Bildpunkte zur Myokardmasse oder zum ventrikul&aren Volumen

haben also einen Einfluss auf das von der Software errechnete Ergebnis.
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Hervorgehoben werden muss, dass die erhobenen Muskelmasse-Indizes der hier
untersuchten NCM-Gruppe deutlich héher waren als die aller Probandengruppen aus

den zum Vergleich herangezogenen Studien (Teo et al. [93], Grothues et al. [92]).

Das alleinige Auftreten von erhohten linksventrikularen Muskelmasse-Indizes kann
lediglich einen Hinweis auf das Vorliegen einer ,noncompaction“-Erkrankung geben. In
Verbindung mit der Betrachtung und Analyse des makroskopischen Aspekts des

Myokards kénnen die Muskelmasse-Indizes jedoch wertvolle Aufschliisse geben.

Wahrend sich die kompaktierte Muskelmasse bezogen auf die Korperoberflache
zwischen den Gruppen unwesentlich unterschied (auRer gegentber der HCM-
Gruppe), lie sich bei der Betrachtung der Indizes der nicht-kompaktierten
Myokardmasse eine sehr deutliche Differenzierbarkeit zwischen den Gruppen
darstellen. Die statistisch hochsignifikanten Unterschiede zwischen den Gruppen bei
der Beurteilung der Indizes der nicht-kompaktierten Myokardmasse lassen den
Schluss zu, dass es sich hierbei um einen Parameter handelt, der eindeutige Hinweise

auf das Vorliegen einer ,noncompaction“ Kardiomyopathie geben kann.

Ein Wert des nicht-kompaktierten Myokardmasse Index von 15 g/m2 weist zur
Abgrenzung der hier untersuchten Patientengruppe mit ,noncompaction”
Kardiomyopathie von den Gesunden, den HCM- und DCM-Patienten eine Sensitivitat
von 91 % und einer Spezifitat von 100 % auf. Dies zeigt, dass dieser Parameter einen
weiteren wichtigen Hinweis auf das Bestehen einer ,noncompaction Kardiomyopathie
geben kann. In der gefundenen Literatur ist dieser Parameter bisher nicht als
diagnostisch wegweisend fir LVNC erwahnt. Ein Vergleich mit anderen Studien ist

deshalb nicht mdglich.

Neben dem makroskopischen Aspekt ist also nicht nur der prozentuale Anteil der
trabekularisierten Masse an der Gesamtmyokardmasse sondern auch der Index der
nicht-kompaktierten ~ Myokardmasse dazu geeignet, differentialdiagnostische
Abgrenzungen zwischen ,noncompaction Myokard und anderen Kardiomyopathien

Zu ziehen.
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Wie in Tabelle 21 erkennbar ist, wiesen die in der vorliegenden Studie untersuchten
Gruppen in den absoluten Zahlen der kompaktierten und trabekularisierten
Myokardmasse-Indizes jeweils niedrigere Werte auf als die Gruppen von Jacquier et
al. Wie bereits oben besprochen stimmen die Werte fir den Anteil der
trabekularisierten Muskelmasse an der Gesamtmyokardmasse gut Uberein, was
einerseits die Kongruenz der Ergebnisse unterstreicht und andererseits zeigt, dass der
Anteil der nicht-kompaktierten Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse als

deutliches und eindeutiges Kriterium fur die Diagnose gelten kann.

LVNC DCM HCM Gesunde

Jacquier | eigene | Jacquier | eigene Jacquier | eigene Jacquier | eigene

Kompaktierte LV
Masse (g/m?) 88+29 [ 56+20 | 95+24 | 50+15 | 108430 | 79+21 | 66+ 11 | 48+10

Trabekularisierte
LV Masse (g/m?) | 43+19 | 32+11 11+5 4+2 14 +5 7+3 9+4 5+2

Tabelle 21. Kompaktierte und trabekularisierte linksventrikulare Masse. Vergleich vorliegender Ergebnisse mit der Studie von
Jacquier et al. [91]
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4.4 Segmentanalyse

Die Segmentanalyse stellt ein weiteres Kriterium fur die Beurteilung der
,honcompaction“ Kardiomyopathie dar.

Die Beurteilung von Verteilung und Grad der Auspragung von nicht-kompaktiertem
Myokard unter Verwendung des 17-Segment-Modells der AHA des linken Ventrikels

wurde detaillierter als bisher in der Literatur beschrieben durchgefuhrt.

4.4.1 Anzahl der nicht-kompaktierten Segmente

Petersen et al. [10] untersuchten u.a. die Anzahl und die Verteilung der
Trabekularisierung im MRT anhand von 7 NCM-Patienten im Vergleich mit Gesunden,
Sportlern, Patienten mit hypertropher und dilatativer Kardiomyopathie, hypertensiver
Herzkrankheit und Patienten mit Aortenstenose. Wie auch in der vorliegenden
Untersuchung, fanden sie eine signifikant groRere Anzahl an trabekularisierten
Segmenten in der NCM-Gruppe als in allen anderen Gruppen. In der hier vorliegenden
Arbeit sind in der NCM-Gruppe (12 Patienten) durchschnittlich 12,42 (= 1,6) Segmente
trabekularisiert. Bei den 7 von Petersen untersuchten Patienten waren durchschnittlich
10 (x 3) Segmente trabekularisiert. Patienten mit ,noncompaction Kardiomyopathie
weisen also als reproduzierbares Ergebnis mehr trabekularisierte Segmente als
Gesunde und Patienten mit HCM oder DCM auf.

In der HCM-Gruppe der vorliegenden Untersuchung zeigte sich eine durchschnittliche
Anzahl trabekularisierter Segmente von 6 (x 1,2), was sich mit dem Ergebnis von
Petersen et al. [10], die durchschnittlich 5 (£ 4) trabekularisierte Segmente fanden,
deckt.

Die Patienten mit dilatativer Kardiomyopathie wiesen in der Studie von Petersen et al.
durchschnittlich 7 (x 3) trabekularisierte Segmente auf. In der hier beschriebenen
Untersuchung ergab sich eine durchschnittliche Zahl trabekularisierter Segmente von
4,45 (x 0,9). Hier lasst sich ein weiterer Unterschied der hier untersuchten Patienten-
Gruppen gegeniber den von Petersen et al. untersuchten Patienten feststellen.

Die Probanden in der vorliegenden Studie hatten durchschnittlich ein Segment weniger

mit Trabekularisierungen (5 £ 1,4) als die Probanden von Petersen et al. (6 £ 3).
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4.4.2 Verteilungsmuster

Zur Analyse der Verteilung und Auspragung der nicht-kompaktierten Myokardanteile
im linken Ventrikel wurde das 17-Segment-Modell nach Ceiqueira et al. [90]
verwendet. Zundchst wurde untersucht, welche Segmente am haufigsten
trabekularisierte Anteile aufwiesen bzw. Uberhaupt nicht-kompaktiertes Myokard
enthielten. 11 der 17 Segmente konnen aufgrund der hochsignifikant haufigeren
Trabekularisierung in der Gruppe der NCM-Patienten sowohl im Vergleich zu
Normalprobanden als auch zu den Borderline-, den DCM- und den HCM-Patienten als
wegweisend fir die Diagnose der linksventrikularen ,noncompaction® angesehen
werden.

Der potentielle Nutzen der Kenntnis dieser Verteilungsmuster liegt in der Zuordnung
zur Diagnose ,noncompaction“ Kardiomyopathie bei Auftreten von Trabekularisierung,
besonders in den basal lateralen und inferioren Segmenten mit den Ziffern 4 bis 9,
dem mittinferolateralem Segment Nummer 11 und den apikalen inferioren und
lateralen Segmenten 14 und 15.

Das 17. Segment, das in aller Regel immer eine Trabekularisierung aufweist, kann
ebenso wenig als diagnostisch wegweisend gewertet werden wie die Segmente 2, 3,
10 und 12. Diese Erkenntnis stimmt mit der echokardiographischen Studie von Kohli et
al. [102] Gberein.

Die Verteilung der trabekularisierten Segmente ist also ein wesentliches Kriterium flr

die Diagnose von LVNC.

Dodd et al. [103], die 8 ,noncompaction“-Patienten mittels MRT untersuchten, zeigten
einen Zusammenhang zwischen der klinischen Schwere des NCM und der Verteilung
der Nicht-Kompaktierung. Auch bei der Untersuchung dieser Gruppe zeigte sich, dass
die mittventrikularen Segmente signifikant haufiger Trabekularisierungen aufwiesen als

bei Gesunden.
Das Verteilungsmuster der nicht-kompaktierten Segmente unterschied sich von der

NCM-Gruppe bei Petersen et al. [10]. Anders als bei Petersen et al. fand sich in der
vorliegenden Arbeit ein deutlich héherer Prozentsatz von Trabekularisierung in den

101



Segmenten 4, 5, und 6 als bei den Normalprobanden. Es lag ein statistisch
signifikanter Unterschied gegenuber den Vergleichsgruppen vor.

Dies bestatigt die Schlussfolgerung, dass die Trabekularisierung der basalen
inferioren, basalen inferolateralen und basalen anterolateralen Segmente fir eine
differenzierte Bestatigung fur das Bestehen einer ,noncompaction® Kardiomyopathie

geeignet ist.

Diese Erkenntnis unterscheidet sich von den echokardiographischen Darstellungen
von Oechslin et al. [3], in deren Untersuchung die Trabekularisierungen hauptséchlich
im apikalen und mittleren Bereich des linken Ventrikels nachweisbar waren. Hier
scheint sich ein Vorteil der Magnetresonanztomographie gegeniber der
Echokardiographie in der Diagnostik der LVNC zu zeigen.

Jacquier et al. [91] fanden in ihrer Studie kein Verteilungsmuster, das sich fur die
LVNC-Gruppe signifikant von den anderen Gruppen unterschied.

4.4.3 Trabekularisierungsausmal3

Das Ausmald der Trabekularisierung wurde in vier Stufen eingeteilt und war in allen
Segmenten in der Gruppe der Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie am
hdchsten, woraus sich ein weiteres diagnostisches Kriterium herleiten lasst.

Es war festzustellen, dass auch in denjenigen Segmenten der Patienten mit
,honcompaction“ Kardiomyopathie, die sich in der Haufigkeit der Trabekularisierung
nicht signifikant von den Probanden unterschieden, eine starkere Ausprdgung des

nicht-kompaktierten Anteils des Myokards nachweisbar war.

Es lasst sich schlussfolgern, dass eine verstarkte Trabekularisierung, insbesondere
der basalen Segmente 4, 5 und 6 diagnostisch wegweisend fir linksventrikulares
,honcompaction“ Myokard ist.

Trabekularisierungen in diesen Segmenten identifizieren einen Patienten mit

,honcompaction“ Kardiomypathie aus der vorliegenden Studie mit einer Sensitivitat

von 92 % und einer Spezifitat von 92 %.

102



In der Literatur ist die Beschreibung des Ausmal3es der Trabekularisierung
uneinheitlich und teilweise sogar widerspruchlich.

Petersen et al. stellten das Verhdaltnis von nicht-kompaktiertem zu kompaktiertem
Myokard an der am starksten betroffenen Stelle in den langen Achsen als diagnostisch
wesentlich dar.

In der Studie von Petersen et al. [10] wird das Segment mit der starksten
Trabekularisierung in den langen Achsen ausgewahlt und das Verhaltnis von nicht-
kompaktiertem zu kompaktiertem Myokard an dieser Stelle in der Diastole errechnet.
Es wird also nur ein Segment in einem Bild der langen Achse wahrend der Diastole fur
die Analyse herangezogen.

Diagnostisch fur ,noncompaction® in der MRT sehen Petersen et al. ein Verhaltnis von
nicht-kompaktiertem Myokard zu kompaktiertem Myokard von grof3er als 2,3:1 an der
Stelle mit der starksten Auspragung an.

Jenni et al. [2] hingegen stellen das Verhéltnis von nicht-kompaktiertem zu
kompaktiertem Myokard in echokardiographischen Untersuchungen fest. Hierzu
werden in dem systolischen Kurzachsen-Bild, das die grof3te Dicke wahrend der
Systole aufweist, der ,noncompaction“-Anteil und der kompaktierte Anteil gemessen
und durcheinander geteilt. Dies wird als ,systolic ratio of non-compacted to compacted
layers® bezeichnet. Das diagnostische Kriterium mit dieser Methode fur LVNC ist nicht-
kompaktiert / kompaktiert > 2. Auch hier ist wieder nur das Segment mit der grof3ten
Dicke ausschlaggebend fir die Erfullung des diagnostischen Kriteriums. Laut Jenni et
al. ist durch dieses Kriterium die Abgrenzung der ,noncompaction“ Kardiomyopathie

gegenuber dilatativer und hypertropher Kardiomyopathie mdglich.

Junqueira et al. [104] konnten in ihren Untersuchungen von drei Patienten mit isolierter
linksventrikularer ,noncompaction zeigen, dass die Unterscheidung zwischen
kompaktierter und nicht-kompaktierter Myokardschicht in MRT-Darstellungen
eindeutiger ist als in der Echokardiographie. lhre diagnostischen Kriterien sind
diastolisches Verhaltnis nicht-kompaktiertes / kompaktiertes Myokard > 2,3 bei

gleichzeitig verminderter systolischer Funktion.

103



In der vorliegenden Untersuchung wurden alle Segmente betrachtet und es konnte
gezeigt werden, dass unter Beriicksichtigung der Verteilung der Trabekularisierung
auch ein Anteil der Trabekularisierung von 2:1 in bestimmten Segmenten einen
spezifischen Hinweis auf das Vorliegen der ,noncompaction“ Kardiomyopathie geben

kann und dies auch in der Abgrenzung zu anderen Kardiomyopathien hilfreich ist.

Wandte man das Verhaltnis von trabekularisiertem zu kompaktiertem Myokard von
> 2:1 undifferenziert auf alle Segmente an, so zeigte sich in der vorliegenden Studie,
dass zur Detektion eines Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie aus einer
Gruppe von Gesunden, HCM- und DCM-Patienten zwar eine Sensitivitat von 100 %
besteht, die Spezifitat jedoch bei lediglich 27 % liegt.

Demgegeniber zu stellen ist eine Sensitivitat von 100 % und eine Spezifitat von 93 %
bei Anwendung eines Verhaltnisses von trabekularisiertem zu kompaktiertem Myokard
von > 3:1.

Mit den bisher in der Literatur beschriebenen Parametern zur ldentifizierung von
LVNC-Patienten werden, wie auch Jacquier et al. [91] festgestellt haben, auch
Gesunde oder Patienten mit anderen Kardiomyopathien als Patienten mit

,honcompaction“ Kardiomyopathie identifiziert.

Zusammenfassend ist also das Verhaltnis von trabekularisiertem zu kompaktiertem
Myokard von > 2:1 im engeren Sinne nur fur die basalen inferioren, basalen

inferolateralen und basalen anterolateralen Segmente anwendbar.
Fur alle anderen Segmente ist in der MRT-Diagnostik nur ein Verhaltnis von
trabekularisiertem zu kompaktiertem Myokard von > 3:1 in der Enddiastole

diagnostisch wegweisend fur die ,noncompaction“ Kardiomyopathie.

Diese Erkenntnis ist neu und unterscheidet sich von den oben zum Vergleich

herangezogenen Studien anderer Autoren.

104



Insgesamt konnten in der vorliegenden Untersuchung vier Parameter identifiziert
werden, die die eindeutige Diagnose von ,noncompaction® Myokard in
Magnetresonanztomographien ermdglichen, wie auch die differentialdiagnostische

Abgrenzung gegentiber anderen Kardiomyopathien:

- prozentualer Anteil der trabekularisierten Myokardmasse an der
Gesamtmyokardmasse > 25 %,

- Myokardmasseindex der trabekularisierten Myokardmasse > 15 g/m2,

- Trabekularisierung in den Segmenten 4, 5 und 6 und

- Verhaltnis trabekularisiertes Myokard zu kompaktiertem Myokard > 3:1 in

mindestens einem der anderen Segmente

Sind mindestens zwei der vier genannten Kriterien erfullt, so ist die Diagnose
,honcompaction Kardiomyopathie mit einer Sensitivitat von 100 % und einer Spezifitat

von 94 % zu stellen.

Zusatzlich ist festzuhalten, dass ein Late Enhancement bei keinem der hier
untersuchten Falle von NCM auftrat, jedoch bei allen HCM- und DCM-Patienten. Somit
wurde ein weiteres diagnostisches Kriterium zum Ausschluss einer ,noncompaction®

Kardiomyopathie gefunden.

Berechnet man die Sensitivitdt und Spezifitat fir mindestens zwei, drei oder vier
erfullte Kriterien nachdem das Bestehen von Late Enhancement als sicheres
Ausschlusskriterium flr eine ,noncompaction“ Kardiomyopathie gewertet wurde, so
ergeben sich jeweils Sensititdten und Spezifitdten von 100 %. Dies zeigt, dass der
Nachweis von Late Enhancement einen deutlichen Hinweis darauf geben kann, dass

es sich nicht um eine ,noncompaction Kardiomyopathie handelt.

Diese Erkenntnis deckt sich mit den Ergebnissen der Studien von Junqueira et al.
[104] und Marin Rodriguez et al. [105]. In den Untersuchungen anhand von drei bzw.
funf Patienten mit ,noncompaction Kardiomyopthie konnte ebenfalls kein Late

Enhancement in den MR-Untersuchungen festgestellt werden.
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Fazio et al. [106] hingegen berichten Uber das Auftreten von Late Enhancement bei
funf ihrer acht untersuchten Patienten mit NCM. Die in der Veroffentlichung
abgebildete Schicht der MR-Untersuchung weist jedoch keine deutlich sichtbaren
Trabekularisierungen auf, es konnte sich daher eventuell nicht um Patienten mit einer
,honcompaction“ Kardiomyopathie sondern um Patienten mit einer DCM gehandelt
haben. Des Weiteren ist die Nullung des Myokards nicht adaquat in der Abbildung in
der Publikation, so dass man in dieser Studie evtl. auch Artefakte als Late

Enhancement gedeutet hat.

Insgesamt finden sich also auch in der aktuellen Literatur Hinweise darauf, dass das
Auftreten von Late Enhancement nicht auf eine ,noncompacion“ Kardiomyopathie

hinweist.

Das Auftreten von Late Enhacement kann somit aus den Ergebnissen unserer
Studie wahrscheinlich, wie hier vorgeschlagen, als Ausschlusskriterium fir die
,honcompaction“ Kardiomyopathie herangezogen werden. Zum entgultigen

Nachweis sind aber Studien mit noch grofReren Patientenzahlen notwendig.

Die Wichtigkeit der magnetresonanztomographischen Untersuchungen in der
Diagnostik von haufigen Kardiomyopathien und in der Abgrenzung zwischen
unterschiedlichen Pathologien wird auch von Hansen und Merchant unterstrichen [107,
108]. In ihrem zweiteiligen Review heben sie die Starken der kardialen
Magnetresonanztomographie hervor: die Genauigkeit der Messungen und ihre
Wiederholbarkeit bei Betrachtung von ventrikularer Myokardmasse, der Volumina, der
Funktion sowie die Mdglichkeit, makroskopisch abnorme Myokardareale zu
identifizieren. Die Anwendbarkeit fur die Diagnostik der ,noncompaction®
Kardiomyopathie wurde nicht erwahnt.

Engberding et al. [109] unterstreichen in ihrem Review Uber LVNC, dass die
Magnetresonanztomographie eine genauere Abgrenzbarkeit der Trabekularisierung
der ,noncompaction Kardiomyopathie von Trabekularisierungen durch andere
Kardiomyopathien ermdglicht. Dies konnte besonders anhand des prozentualen
Anteils des trabekularisierten Myokards an der Gesamtmyokardmasse durch die
Studie von Jacquier et al. [91] und der vorliegenden Studie eindeutig bewiesen

werden.
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4.5 Intraobserver-Variabilitat

Zur Uberprifung der Reproduzierbarkeit der Ergebnisse wurden Wiederholungen der
kompletten Software-Messungen anhand von Stichproben durchgefihrt.

Die Messung von funktionellen Parametern mithilfe von Software-Programmen anhand
von MRT-Bildern unterliegt, besonders bei Notwendigkeit manueller Nachkorrekturen,
dem Risiko des Auftretens von Markierungsfehlern, die letztendlich dazu fihren
konnen, dass die Ergebnisse nicht zufriedenstellend reproduzierbar sind. Anhand von
zweimal von demselben Untersucher gemessenen Stichproben, wurde die
Intraobserver-Reproduzierbarkeit Uberprift. Die Ergebnisse stimmten durchschnittlich
zu 96,97 Prozent Uberein. Dies zeigt eine sehr niedrige Variabilitdt in der Messung bei
Wiederholung. Die erhaltene Ubereinstimmung ist geringfiigig niedriger als bei Van
Geuns et al. [88], die mit einer Ubereinstimmung von 98,31 Prozent im Intraobserver-
Test noch reproduzierbarer arbeiten konnten. Allerdings stammen diese Werte aus
einer grofReren Stichprobe. Die grof3te Abweichung zwischen den Einzelmessungen
war auch in dieser Studie bei der Messung der Myokardmasse aufgetreten. Zusatzlich
zur Intraobserver-Variabilitat untersuchten van Geuns et al. auch die Interobserver-
Variabilitat, wobei diese gréf3er ausfiel als die Abweichung zwischen zwei Messungen

des gleichen Untersuchers (Ubereinstimmung von 91,52 %).

Die Reproduzierbarkeit von Messwerten, die anhand von kardiovaskularen
Magnetresonanztomographien erhobenen wurden, ist in der Literatur als besser
beschrieben als die Reproduzierbarkeit von Messwerten, die mittels
Echokardiographie erhoben wurden.

Die Ubereinstimmung von Messwerten aus zwei verschiedenen Untersuchungen
anhand derselben MR-Sequenzen zeigt in der Regel nur geringe Abweichungen
zueinander [110]. Dies gilt auch besonders fiir pathologisch veranderte Ventrikel. Die
bessere Reproduzierbarkeit findet sich vor allem bei der Untersuchung von Patienten
mit Myokardhypertrophie oder Herzinsuffizienz. Grothues et al. [92] zeigten dies
anhand des Vergleichs der Reproduzierbarkeit der Ergebnisse in drei Gruppen von
Patienten, unterteilt in Normalprobanden, Patienten mit Myokardhypertrophie und

Patienten mit Herzinsuffizienz.
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Im Vergleich mit der Studie von Grothues et al. zeigte sich, dass die
Variabilitdtskoeffizienten der vorliegenden Studie geringer waren. Daraus lasst sich
eine noch bessere Reproduzierbarkeit respektive noch geringere Intraobserver-

Variabilitat ableiten.

In den Studien, die zur Einordung der Ergebnisse der Intraobserver-Variabilitat als
Vergleich herangezogen wurden, wurde bei der Darstellung von Abweichungen von
Messergebnissen vom Durchschnitt jeweils ein Durchschnittswert aus Minus- und
Plusabweichungen errechnet. Somit handelt es sich nicht um den Durchschnitt der
absoluten Abweichung. Trotz der hier angewandten Darstellung der absoluten
Abweichung war die Intraobserver-Variabilitdt geringer und somit eine bessere

Reproduzierbarkeit nachweisbar.
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V. Limitationen

Die relativ kleine Anzahl von Patienten mit ,noncompaction“ Kardiomyopathie, die mit
Magnetresonanztomographie untersucht wurden, Ubersteigt die Patientenzahl
wichtiger Untersuchungen wie die von Petersen et al. oder Dodd et al., ist aber ein zu
steigernder Faktor. Weitere Studien mit deutlich gré3eren Patienten-Zahlen werden

notwendig sein, um die gefundenen Ergebnisse zu bestatigen und zu erweitern.

Das durchschnittliche Alter der hier untersuchten funf Gruppen (Patienten mit
,2honcompaction“ Kardiomyopathie, Patienten mit leicht ausgepragter ,noncompaction*
Kardiomyopathie (Borderline), HCM-Patienten, DCM-Patienten und Gesunden)
stimmte nicht genau Uberein und ist gegebenenfalls als einschrankender Faktor der

Untersuchung anzusehen.

Eine weitere Limitation der Studie ist die Tatsache, dass die kardialen
Magnetresonanztomographien der untersuchten Personen nicht alle im selben

Magnetresonanztomographen durchgefiihrt wurden.
Zur weiteren Uberprifung auch des Late Enhancements als sicheres

Ausschlusskriterium einer ,noncompaction“ Kardiomyopathie werden Untersuchungen

anhand von gréReren Patienten- und Probandengruppen notwendig sein.
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VI. Zusammenfassung

Die kardiale Magnetresonanztomographie spielt in der Diagnostik der
linksventrikularen ,noncompaction” Kardiomyopathie (LVNC) bislang eine eher
untergeordnete  Rolle. Definierende  Kriterien  wurden  hauptsachlich  fur
echokardiographische Untersuchungen formuliert. Die meisten MRT-Studien zu LVNC
konzentrierten sich auf die Detektion von Trabekularisierung an wenigen Stellen und
weniger auf die hier durchgefuhrte ausfihrliche Messung kompaktierter und nicht-
kompaktierter Anteile der Myokardmasse mittels MRT. Diese Betrachtungsweise

wurde bislang nur von einer Forschungsgruppe beschrieben.

Die vorliegende Arbeit hat die Anwendbarkeit der kardialen
Magnetresonanztomographie in der Diagnostik der linksventrikularen ,noncompaction®
Kardiomyopathie untersucht und gezeigt, dass sie zur Abgrenzung gegeniber anderen
Herzerkrankungen eine diagnostische Erweiterung ist. Hierzu wurden funf Gruppen
einer kardialen MRT-Untersuchung mit einem 1,5 T Gerét unterzogen und die Bilder
mit einer analytischen Software (CAAS MRI 3.0, PIE Medical Imaging) und mithilfe des
17-Segment Modells der American Heart Association (AHA) ausgewertet.

Zwolf ,honcompaction“-Patienten und acht Borderline-Patienten, die
echokardiographisch einen nicht-signifikant ausgepréagten Grad von LVNC aufwiesen,
und jeweils aus Familien mit familiarer Haufung der LVNC stammten, sowie zehn
Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie (HCM), elf Patienten mit dilatativer
Kardiomyopathie (DCM) und 24 Probanden, die keine Herzerkrankung hatten, wurden

untersucht.

Die Ergebnisse zeigten in wichtigen Aspekten (hoch-)signifikant unterschiedliche
Ergebnisse im Vergleich zwischen ,noncompaction“-Patienten mit Borderline-
Patienten, HCM- Patienten, DCM-Patienten und Probanden.

Der Index der linksventrikularen Gesamtmyokardmasse lasst eine eindeutige
Abgrenzung der LVNC-Gruppe im Vergleich mit Probanden, Borderline- und DCM-
Patienten zu. Eine Differenzierung zu HCM-Patienten war mit diesem Parameter nicht

maoglich.

110



Das alleinige Auftreten von erhohten linksventrikularen Muskelmasse-Indizes kann
einen Hinweis auf das Vorliegen einer ,noncompaction“ Kardiomyopathie geben, kann
jedoch auch bei der HCM auftreten. Der Index der nicht-kompaktierten Myokardmasse
hingegen ist bei Erhohung spezifisch fur die ,noncompaction“ Kardiomyopathie. Der
nicht-kompaktierte Myokardmasse-Index detektiert bei einem Wert von 15 g/m? die
LVNC mit einer Sensitivitdt von 91 % und einer Spezifitat von 100 %. Hier zeigt sich
ein  weiteres wertvolles Kriterium fir die Diagnostik der ,noncompaction®

Kardiomyopathie.

Mit der hier verwendeten Mess-Methode kann bei einem prozentualen Anteil
trabekularisierter Myokardmasse an der linksventrikularen Gesamtmyokardmasse von
uber 25 % die Diagnose ,noncompaction® Kardiomyopathie sicher gestellt werden.
Zwischen 20 % und 25 % trabekularisierter Myokardmasse an der
Gesamtmyokardmasse muss differentialdiagnostisch eine leicht ausgepragte
,honcompaction® Kardiomyopathie (Borderline)  oder  eine hypertrophe
Kardiomyopathie in Betracht gezogen werden. Bei einem Wert von unter 20 % Anteil
trabekularisierter Myokardmasse an der Gesamtmyokardmasse ist die Diagnose einer

,honcompaction“ Kardiomyopathie sehr unwahrscheinlich.

Eindeutiges Kriterium fur die Diagnose der ,noncompaction“ Kardiomyopathie ist die
Verteilung der nicht-kompaktierten Areale auf die 17 Segmente nach der Einteilung der
AHA in Verbindung mit der Betrachtung der Muskelmasse-Indizes und des Anteils der
nicht-kompaktierten Myokardmasse an der linksventrikularen Gesamtmyokardmasse.
Die Patienten mit der Diagnose ,noncompaction Kardiomyopathie wiesen im
Durchschnitt gegentiber allen Gruppen eine mindestens doppelt so hohe Anzahl an

trabekularisierten Segmenten auf.

In der NCM-Gruppe gab es kein Segment, das nie betroffen war. Jedes der 17

Segmente war bei mindestens einem der Patienten trabekularisiert.

Das Auftretren von Trabekularisierung in den basalen inferioren, basalen
inferolateralen und basalen anterolateralen Segmente (Segmente 4, 5 und 6 der AHA)

ist diagnostisch wegweisend fur LVNC. In den anderen Segmenten weist erst das
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Verhéltnis von trabekularisiertem zu kompaktiertem Myokard von mehr als 3:1 eine
gute Sensitivitat bei gleichzeitig hoher Spezifitat auf.

Bei Erfillung von mindestens zwei der vier Hauptkriterien

1. prozentualer Anteil der trabekularisierten Myokardmasse an der
Gesamtmyokardmasse > 25 %,

2. Myokardmasseindex der trabekularisierten Myokardmasse
> 15 g/m?,

3. Trabekularisierung in den Segmenten 4, 5 und 6 und

4. Verhaltnis trabekularisiertes Myokard zu kompaktiertem Myokard > 3:1 in

mindestens einem der anderen Segmente

zeigt sich die hochste Sensitivitat bei gleichzeitig hoher Spezifitdt. Das Auftreten von
Late Enhancement kann nach Auswertung der vorliegenden Untersuchung als
Ausschlusskriterium der ,noncompaction® Kardiomyopathie vorgeschlagen werden,

was die Spezifitdt dann auf optimale Werte zu erhdhen hilft.
Die Uberpriifung der Intraobserver-Reproduzierbarkeit ergab eine durchschnittliche

Ubereinstimmung der Ergebnisse von 96,97 Prozent. Dies zeigt eine sehr niedrige

Variabilitat der Messungen bei Wiederholung.
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