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Unklassifizierte Kardiomyopathien (ILNC)

Kurzdefinition

» Epidemiologie
Die isolierte linksventrikuldre Non-compaction-Kardiomyopathie ist eine nicht klassi-
fizierte Kardiomyopathie, der eine Mutation des G4.5-Gens (Kodierung des Taffazin-
Proteins) mit bereits intrauterin ausbleibender Verdichtung des Myokards zugrunde
liegt.

» Atiologie/Pathophysiologie/Pathogenese
Normal groRRer oder dilatierter LV mit ausgepragter Trabekularisierung, die bis in die
dufleren Wandschichten reicht « Der RV kann mit einbezogen sein o Eingeschrankte
systolische Funktion.

Zeichen der Bildgebung

» Methode der Wahl
Echo « MRT

» Rontgen-Thorax/CT
Normalbefund e In fortgeschrittenem Stadium Zeichen der Linksherzinsuffizienz mit
VergroBerung des Herzschattens e Im CT ist die vermehrte Trabekularisierung des LV
erkennbar.

» Echo/MRT
Morphologische Veranderungen e Eingeschrdnkte systolische Funktion e Quantifizie-
rung der Funktionsparameter e MRT besser zur Beurteilung des RV geeignet.

Klinik

» Typische Priasentation
Lange asymptomatisch e Erstdiagnose oft erst im Erwachsenenalter « Herzinsuffi-
zienz e Tachyarrhythmien e Plétzlicher Herztod  Thrombembolien.

» Therapeutische Optionen
Symptomatische Therapie der Herzinsuffizienz e ICD e Herztransplantation.

» Verlauf und Prognose
Schlechte Prognose mit jahrlicher Mortalitdt um 9%.

» Was will der Kliniker von mir wissen?
Morphologische Kriterien e Quantifizierung der Ventrikelfunktion (Echo, MRT) e
Thromben.

Differenzialdiagnose

Wichtige DD sind die DCM und sekundére Kardiomyopathien mit dem Erscheinungsbild
einer DCM.

Typische Fehler

Die Erkrankung kann in seltenen Fdllen mit einem ASD, VSD oder einer Stenosierung des
RVOT (Pulmonalstenose) einhergehen.
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Abb. 65 Schema der isolierten linksventrikuldren Non-compaction (ILNC). Die Trabekularisie-
rung des linksventrikuldaren Myokards reicht bis in die duReren Wandschichten.

Abb. 66 22-jihriger Patient mit ILNC und rezedivierenden ventrikularen Tachykardien. Cine-
SSFP-Sequenz, Kurzachsenschnitt und Vierkammerblick: Deutlich vermehrte Trabekularisie-
rung beider Ventrikel.
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