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Hintergrund 
Ein häufiger Befund in echokardiografischen Untersuchungen ist die linksventrikuläre Wandverdi-
ckung, welche bei einer Vielzahl von verschiedenen Kardiomyopathien, wie beispielsweise der Hy-
pertrophen Kardiomyopathie, dem Morbus Fabry (FD) und der Amyloidose (CA), auftreten kann. Zur 
weiteren Zuordnung der zugrunde liegenden Kardiomyopathie werden in aktuellen Leitlinien echo-
kardiografische Charakteristiken wie ein granuliertes Myokard („granular sparkling myocardium“) bei 
CA-Patient:innen und hypertrophierte Papillarmuskeln beim FD genannt (1, 2). Dennoch kommt es 
bei vielen Patient:innen zu einer verzögerten Diagnosestellung und damit zu einem verspäteten 
Therapiebeginn. Da in den letzten Jahren spezifische Therapeutika mit nachweislich Symptombes-
serung und Reduktion von schwerwiegenden kardialen Ereignissen entwickelt wurden, kommt der 
frühen Diagnosestellung zur Therapieeinleitung eine große Bedeutung zu (3-5). 
 
Ziel 
Die aktuelle Studie untersucht neue diagnostische Parameter der Echokardiografie zur Differenzie-
rung einer CA und eines FD. Zu diesen Parametern zählen unter anderem die hier ausgewertete 
Segeldicke der Mitralklappe, die Fläche der Papillarmuskeln und die Ratio aus Papillarmuskel- zur 
linksventrikulären Fläche (PM/LV-Ratio). 
 
Methoden 
In der retrospektiven, single-center Studie wurden Patient:innen mit diagnostiziertem CA und FD 
von 2013 bis 2021 ausgewertet. Echokardiografische Nachmessungen wurden mittels der Analy-
sesoftware EchoPAC PC (GE Vingmed, Horton, Norwegen) offline durchgeführt. Messungen um-
fassten die Segeldicke der Mitralklappe in der Mittdiastole in der parasternal langen Achse und die 
PM/LV-Ratio in der Enddiastole in der parasternal kurzen Achse nach Nieman et al. (Vivid E9 or 
E95, GE Vingmed, Horton, Norwegen, M5S[c] 1.5–4.5MHz Sonden) (6). ROC-Analysen (Receiver 
Operating Characteristic Curve Analysis) wurden zur Bestimmung der diagnostischen Genauigkeit 
der einzelnen Paramater berechnet. 
 
Ergebnisse 
Insgesamt wurden 129 Patient:innen, davon 49 Patient:innen mit FD und 80 Patient:innen mit CA, 
untersucht. Der Vergleich beider Kohorten wies dickere Mitralklappensegel bei Patient:innen mit CA 
im Vergleich zu FD nach (CA: 4±1 mm vs. FD: 3±1 mm, p<0.001, Abb. 1). Zusätzlich zeigte sich bei 
Patient:innen mit CA eine größere Fläche der Papillarmuskeln, insbesondere des postero-medialen 
Muskels, und des linken Ventrikels. Dies resultierte in einer ähnlichen PM/LV-Ratio bei beiden Kar-
diomyopathien (CA: 0.2 [0.2-0.3] vs. FD: 0.2 [0.1-0.3], p=0.223). Die beste diagnostische Genauig-
keit der analysierten Parameter zur Unterscheidung von CA und FD wies die Mitralklappensegeldi-
cke auf (Fläche unter der Kurve [AUC] von 0.77 [95% Konfidenzintervall [KI] 0.67-0.87]). Die 
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Reproduzierbarkeit der Messung der Segeldicke hatte eine gute bis ausgezeichnete Übereinstim-
mung und wurde durch den Intra-Klassen-Korrelationskoeffizienten für die Intra-Observer Variabili-
tät (0,92 [95% KI 0,79-0,97]) und die Inter-Observer Variabilität (0,85 [95% KI 0,64-0,94]) berechnet. 
 
Fazit 
Die Fläche der Papillarmuskeln zeigte sich wider Erwarten bei CA- und nicht bei FD-Patient:innen 
signifikant erhöht. Die Mitralklappensegeldicke erreichte die höchste diagnostische Wertigkeit in der 
Unterscheidung von CA- und FD-Patient:innen und könnte daher als sinnvoller Parameter zur diffe-
rentialdiagnostischen Abklärung von Kardiomyopathien mit linksventrikulärer Wandverdickung in die 
klinische Routine integriert werden. 
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