
 

 

Robert Riezebos 

OLVG Amsterdam 

CARDIOMYOPATHIE EN HARTFALEN 
ACHTERGROND EN DAGNOSTIEK 



Deel 1 

 

• Definities 

• Cardiomyopathie 

• Hartfalen 

• Diagnostische work-up 

• Beeldvorming bij hartspierziektes 

• Indeling hartspierziektes 

• Prognose  

 

Deel 2 

 

• Morfologische diagnostiek  

• Dilaterende CMP 

• Ischemische “CMP” 

• Hypertrofische CMP 

• Restrictieve CMP 

• Infiltratieve CMP 

• Diverse CMP: 

• Non Compaction CMP 

• Tako Tsubo CMP 

• Aritmogene (RV) CMP 

 

 

INDELING PRESENTATIE 



DEFINITION HEART FAILURE 

• Heart failure is a clinical syndrome characterized by systemic 

perfusion inadequate to meet the body's metabolic demands as 

a result of impaired cardiac pump function. (ACC/AHA) 

 

• Heart failure is a very late symptom of pathology 

 

• Heart failure is a final common pathway 

 

European Heart Journal 2008;29:2388–2442 

J Am Coll Cardiol 2009;53:1343-1382 



DEFINITION 

 European Heart Journal 2008;29:2388–2442 



PATHOFYSIOLOGIE 



FLOW CHART WORK-UP 

European Heart Journal 2008;29:2388–2442 



European Heart Journal 2008;29:2388–2442 

DE RICHTLIJN: 





WHY IMAGING 

• Type of engine 

• Inspection of the engine 

• (Mal)function of engine 

• Reparability of engine 

• Price 

• Follow up 



• Oorzaak hartfalen 

• Morfologie/CMP 

• Cardiale functie 

• Myocard L en R 

• Kleppen 

• Diastologie 

• Bepaling therapie 

• Follow up therapie 

 

• Evaluatie drukken 

• LA druk 

• PAP 

• CVD 

IMAGING IN HEART FAILURE 



DIAGNOSTIEK: OORZAKEN HART FALEN 

J Am Coll Cardiol 2009;53:1343-1382 
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• The term cardiomyopathy is purely descriptive, meaning disease of 
the heart muscle 

 

• 2006 AHA: “a heterogeneous group of diseases of the myocardium 
associated with mechanical &/or electrical dysfunction that usually 
(but not invariably) exhibit inappropriate ventricular hypertrophy or 
dilatation and are due to a variety of causes that frequently are 
genetic. 

 

• Cardiomyopathies either are confined to the heart or are a part of 
generalized systemic disorders, often leading to cardiovascular death 
or progressive heart failure-related disability.” 

DEFINITION CARDIOMYOPATHIE 



CARDIOMYOPATHIEEN 

 

• Gedilateerde cardiomyopathie 

• Hypertrofische cardiomyopathie 

• Restrictieve cardiomyopathie 

• ARVC 

• NCCM 



KENMERKEN CMP NAAR FUNCTIE 

Systolische functie Diastolische functie 

Gedilateerde CMP ↓ =/↓ 

Hypertrofische CMP ↑ ↓ 

Restritieve CMP = ↓ 



PROGNOSIS IN CMP 

NEJM 2000;342:1077 



SCD BIJ JONGE MENSEN (<40JR) 



RISICO OP SCD: VT/VF 



MORFOLOGISCHE DIAGNOSTIEK 



Wat is normaal… 



HOUDT REKENING MET HET BSA 



DIAMETERS ZIJN ALTIJD RELATIEF…. 

Heart 2000;84:636-642 



Heart rate reduction with ivabradine on top of beta-blocker and 
ACEi reverses LV remodeling 
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Tardif JC. Eur Heart J. 2011; doi: 10.1093/eurheartj/ehr311 



CONGESTIEVE OF DILATERENDE CMP 

• Systolische functie stoornis met vergroot volume 

 

• Diverse oorzaken 

• Ideopatisch 

• Tachycardie 

• Toxinen (alcohol/cocaine) 

• Peripartum 

• “Kleplijden”  

• Myocarditis 

 



ZOEK NAAR DE OORZAAK….. 



Gedilateerde cardiomyopathie 





GEDILATEERDE CMP 



FUNCTIONELE MI 





ISCHEMISCHE LV DYSFUNCTIE: 

REMODELING VAN DE LINKER VENTRIKEL NA 

INFARCT 

Normaal Myocard Infarct LV Remodeling 



ISCHEMISCHE LV DYSFUNCTIE :  

WAND BEWEGING STOORNIS 



MYOCARDINFARCT: KENMERKEN 





INFARCT: LOKALISATIE EN ERNST 



(FAMILIAIRE) HYPERTROFISCHE CMP 

 

• Onverklaarbare hypertrofie van linker- en/of soms rechter kamer. 

• Gewoonlijk asymmetrisch; vaak IVS.  

• Monogenetisch met AD overerf modus. 

• Prevalentie: 1:500 

• Kliniek varieert van asymptomatisch tot plotse dood, meestal < 30 jaar. 

• Risico plotse dood < 1-6% / jaar. (aantal risicofactoren). 

• Meest voorkomende oorzaak plotse dood jonge mensen, inclusief sporters. 

  

 



HCM EN SCD 



 

• Asymmetrisch 

• LV cavity klein 

• Wanddikte > 16 mm 

• Onafhankelijk van training 

• Diastolische dysfunctie 

• LA dilatatie 

 

 

• Symmetrisch 

• LV cavity normaal 

• Wanddikte< 13mm 

• Normalisatie na deconditionering (3 mnd) 

• Diastolische functie normaal 

• LA normale diameter 

 

HYPERTROFIE 

Fysiologisch Pathologisch 



HCM VARIANTEN EN MUTATIES 

Characteristics Sigmoid Reverse Apical Neutral P value 

Mutation 8-14 % 79 % 32 % 41 % <0.001 

Binder, Ommen et al. Mayo Clin Proc 2006;81:459-67  

Bos, Theis et al. Am Heart J 2008;155:1128 



MUTATIES HCM 

JACC 2007 



HCM APICALE VARIANT 



HCM SEPTALE VARIANT 





Hypertrofische cardiomyopathie 





HT CMP 



RESTRICTIEVE CMP 

• Kenmerken van het myocard: behouden systolische functie, verhoogde 

stijfheid 

• Diverse oorzaken 

• Familiair – autosomaal dominant 

• Infiltratief  

• Amyloidose 

• Sarcoidose 

• Hemochromatose 

• Glycogeen/Lysosym stapeling (bv. Fabry) 

• Endomyocardiale fibrose 

 



FYSIOLOGIE 
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RESTRICTIEVE CMP 



RESTICTIEVE CMP 



INFILTRATIEVE CMP: AMYLOIDOSE 



MORBUS FABRY 



OFFLINE 2D STRAIN ANALYSIS 



MORBUS FABRY 



ENDOMYOCARDIALE FIBROSE 

• Fibrose van LV en/of RV  

• Hypereosinofiel syndroom 

• Restrictieve CMP 

• Mitralis- / tricuspidalisklepinsufficientie 

• Geografisch; Afrika / Zuid Amerika 





NON COMPACTION CMP 

• Prominente trabecularisatie LV 

• Myocardiale verdunning 

• Arteriele thrombo-embolie 

• Ventriculaire tachycardieen 

• Chronisch hartfalen 

• Genetisch (autosomaal dominant / X-linked) 







NON COMPACTION 



NON COMPACTION 



TAKO TSUBO CMP 

• Broken Heart Syndrome 

• Transient Left Ventricular Apical Ballooning 

• Stress Cardiomyopathy 

 

Definititie:  

• An acute completely reversible systolic heart failure 

• Typical: apical akinesia [ballooning] and hypercontractile base 

• Atypical: midventricular akinesia and hypercontractile base 

• No relevant CAD 

• Mimics symptoms of ACS 

 



CAUSES/EPIDEMIOLOGY 

• Triggered by extreme emotional or physical stress 

• Deaths, accidents, surprise party, procedure, 

arguments, legal, public speaking, armed robbery 

 

• Strong predominance in postmenopausal women 

• Under-recognized, ~2% of all ACS 



TAKO TSUBO CMP 



TAKO TSUBO 



ARITMOGENE (RV) CARDIOMYOPATHIE 

• Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia (ARVC/D) 

• Autosomaal dominant 

• Meestal RV maar ook LV afwijkingen 

• Structurele en functionele afwijkingen van het myocard. (fibrofatty replacement) 

• Verhoogd risico SDC 

• ECG: epsilon wave of  terminal activation duration ≥55 ms 



ARVC 



ARVC 



ARCV 

2D strain superieur 

aan TAPSE 



CONCLUSIE 

• Cardiomyopathieen zijn een verzameling hartspierziektes. 

• Hebben als kenmerk dysfunctie van het myocard, zowel mechanisch als electrisch 

• Niet zelden een genetische origine. 

• Erg wisselend beloop en prognose. 

• Symptomatologie kan varieren tussen asymptomatisch tot hartfalen en zelfs SCD. 

• Imaging met echo en MRI speelt een cruciale rol in de diagnostiek. 

• Diagnostiek en therapie zijn maatwerk  

 



VRAGEN?? 


