
Cardiomyopathie

Babs van Gageldonk

Cardioloog io

Hagaziekenhuis Den Haag



Overzicht

• Introductie
• Cardiomyopathieën
• Voorbeelden



overlap in etiologie 

• Te classificeren naar primair of secundair
• Grote variatie in fenotype en ziekte progressie
• Genetisch of verworven
• Concomitante hartziekten niet per definitie uitgesloten: 

Ziekte van de hartspier gepaard gaande met functionele en structurele 
afwijkingen in de afwezigheid van ischemische, valvulaire, hypertensieve of 
aangeboren hartziekte

Cardiomyopathieën in het algemeen



Classificatie cardiomyopathieën 

Dilaterend Hypertrofe

Niet-dilaterende cardiomyopathieArrythmogene

Restrictieve



Cardiomyopathie in Europa

Charron et al. European Heart Journal 2018



Diagnostisch proces cardiomyopathie



Diagnostisch screening

• Beoordeel het ECG met een 
cardiomyopathie mindset

• Zoek naar 'red flags'
• Disproportionele lage voltages
• Kort PQ interval
• Afwijkende repolarisatie



Diagnostisch screening

Aanvullend laboratorium onderzoek is  met name op zijn plaats bij 
patiënten met verdenking op een metabole of syndromale 
aandoeningen door ook extra-cardiale symptomen:

- Spierzwakte (syndromaal b.v. Duchenne/Barth)
- Carpaal tunnel syndroom
- Oog protrusie/zweten/afvallen
- Gewrichtsklachten



Beeldvorming

MRI
- Dimensies en functie
- Ernst klepvitae (regurgitatie)
- Delayed enhancement

Echo
- Dimensies en functie
- Aanvullende beoordeling klepvitae: functie en 
morfologie



Consequenties
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Niet-dilaterende cardiomyopathieArrythmogene

Restrictieve



Classificatie cardiomyopathiëen 

Dilaterend

• LVEDD      >58mm     >52mm

• Idiopathisch na uitsluiten andere etiologie 

(alcohol/ischemisch/hypertensief/toxisch)

• LV met soms RV betrokkenheid

• Wisselende ziekte expressie binnen families

• Second-hit hypothese

• Titin-gen (TTN), Phospholambangen (PLN), Lamine 

A/C (LMCA/C), X-gebonden DCM (Becker en 

Duchenne)



DCM - 67-jarige patient

2009 atriumfibrilleren. Familiaire belasting voor 
dilaterende cardiomyopathie. Atriumfibrilleren 
geaccepteerd

Echo: LVEF 30-35%, met LVEDd 64mm

NYHA klasse 2

DCM PLAX.mp4

2426844_t1716712001385DCM A$CH.mp4

http://drive.google.com/file/d/1Rzga6XU0Z9-nXRZZYymle-rYNpZ61WW7/view
http://drive.google.com/file/d/1NmtTQ02IMZKS3rrrgGQ9hd-2T6C1wfID/view


DCM - 67-jarige patient

2009 atriumfibrilleren. Familiaire belasting voor 
dilaterende cardiomyopathie. Atriumfibrilleren 
geaccepteerd

Echo: LVEF 30-35%, met LVEDd 64mm
NYHA klasse 2

Geen coronairlijden bij CAG

2017 syncope

Ritmeobservatie nsVTs, LVEF 20-30% op MRI

→ ICD implantatie
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Restrictieve



Classificatie cardiomyopathieen 

Hypertrofe

• > 15mm wandverdikking. 

• Symmetrisch versus asymmetrisch septaal of 

apicaal (ace of spades)

• HOCM: LVOT obstructie of SAM

• Heterogene ziekte expressie, autosomaal 

dominante overerving

• Sarcomeer mutatie waardoor myocytaire dissaray 

ontstaat

• Phenocopie: Anderson-Fabry (alfa-galactosidase)



Myocyt dissaray in HCM



HCM - patient 65 jaar

Eerste presentatie 2013: Syncope waarvoor loop 
recorder 

- AVNRT (ablatie) en atriumfibrilleren

2016 syncope

Familie anamnese negatief voor plotse hartdood



HCM casus
Analyse VT

→ MRI assymetrische septum hypertrofie met late aankleuring

Fietsergometrie met nsVTs in herstel fase
Geen aanwijzingen voor LVOT obstructie

HCM AP4CH.mp4

ICD IMPLANTATIE
BETABLOKKADE

http://drive.google.com/file/d/1CMwoDrQUEazN-cZx3Z0L6q1ugrYPZxPH/view


Status na niertransplantatie
OHCA o.b.v. schokbaarritme

Hypertrofisch hart (17 mm septum) 
negatief voor Fabry

→ ICD

Geen wens tot genetisch 
onderzoek

HCM - LVOTO voorbeeld
IMG_3075.MOV

http://drive.google.com/file/d/1NQTpz2fxsx4g3r7UzemUYAHM46xH8uYf/view


ECG: hoge voltages en afwijkende 
repolarisatie

HCM - LVOTO voorbeeld



Classificatie cardiomyopathieen 
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Classificatie cardiomyopathieen 

Restrictief

• Abnormale diastolische functie door verdikt of 

rigide LV/RV, behouden volume van de 

ventrikels

• Biatriale dilatatie (!)

• Genetisch (desmine/troponine): zeldzaam

• Infiltratieve of stapelingsziekte: Loeffler 

endocarditis, amyloidose, Sarcoidose, 

hemochromatose



Restrictieve CMP

80 jarige patient
2009 carpaaltunnelsyndroom
2018 decompensatio cordis bij 

hypertrofe LV/RV
Discrepantie met ECG bevindingen

APCG ATTR.mp4

http://drive.google.com/file/d/1dxWjUNnTkmj6x2Pcv6qTGEVFNsSBny1l/view


Restrictieve CMP - Amyloidose
ATTR 2.mp4

http://drive.google.com/file/d/1WSRnYQ6EweJSg07NPn0KH1NgyrfhD7Qi/view
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Classificatie cardiomyopathieen 

Aritmogeen

• Voorheen ARVC gezien preferentiële vettige 

fibrosering in de RVOT, apex en subtricuspidale 

vrije wand van de RV.

• Eerste klinisch presentatie met inspanning 

getriggerde VT uit RV

• Gekenmerkt door pathognomisch afwijkend rust 

ECG

• Diagnose door Task Force criteria

• Plakoglobine, desmoplakine gen



Aritmogene cardiomyopathie



ECG in ARVC

Te Riele et al. 2021 Frontier in pediatrics



ARVC - patient 66 jr

2017 verwijzing in verband met familaire 
belasting ARVC

→ Desmoplakine gen

Holter: 4600 PVCs/24 uur. Enkele NSVTs, 
langste 7 complexen. Snelste 135/min.

MRI:  Matige LV functie met RWBS inferior 
en inferolateraal, wandverdunning en 
fibrose. Niet gedilateerde, normotrofe RV 
met meerdere dyskinetische segmenten met 
ter plaatse Gadolinium aankleuring. Mogelijk 
kleine microaneurysmata.

→ ICD implantatie



ECG progressie

2017 versus 2024
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Classificatie cardiomyopathieen 

• Gekenmerkt door de aanwezigheid van niet-

ischemische littekenvorming en/of fibrose in de 

afwezigheid van LV dilatatie met of zonder WBS

• LVEF <50%

• Genen: Desmoplakine (DSP), Filamine C (FLNC), 

Desmine (DES), LMNA, Phospholamban (PLN) 

• Belangrijke overlap met DCM en ARVC

Niet-dilaterende

cardiomyopathie

Media
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ECG kenmerken
Een eenvoudig screeningstool voor de verpleegkundige!

Aimo et al. 2023 Heart failure reviews



ECG kenmerken
Een eenvoudig screeningstool voor de verpleegkundige!

Aimo et al. 2023 Heart failure reviews



Vragen?
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