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• Erfelijke hartspierziekte

• ~60% mutatie in cardiale desmosoom

• Progressieve vervetting en verlittekening van myocard

• (Rechtszijdig) hartfalen

• Ventriculaire ritmestoornissen

Aritmogene rechter ventrikel cardiomyopathie



Wat zeggen de richtlijnen over RV falen?

Right Ventricle Failure 
among co-morbidities

No chapter on RV 
failure

Chapter 20: RV Failure - anatomy, 
pathophysiology
Chapter 21: RV failure - management



De RV is geen “linker ventrikel aan de rechterkant”….

Kloesel et al. Anaest Anelg 2016;123:551-69



• RV heeft een hoge “surface-to-volume” ratio

– Twee lagen cardiomyocyten (transversaal / longitudinaal)

– Lagere drukken

– Kortere isovolumetrische contractie en relaxatie

– Minder gevoelig voor ischemie

– Tot 40% van RV output is afhankelijk van septum

→ RV falen bij “abnormal loading conditions” (druk / volume)

... Mechanisch en hemodynamisch



… Elektrofysiologisch

Molina et al. Arrhythm Mech. 2016;5:14-19

LV RV



Groepen van RV falen (niet “mutually exclusive”)

Druk-overbelasting

Pulmonale (arteriele) hypertensie

Longembolie

Volume-overbelasting

Links-rechts shunt

Tricuspidalisklepinsufficientie

Afname contractiliteit

Cardiomyopathie (oa ARVC)

Post-pericardiotomie (/LVAD)

Ischemie



Oorzaken van ernstige RV dysfunctie (4% van n=65,000)

Padang et al. Eur Heart J 2020;41:1273-82



Rosenkranz et al. Eur Heart J 2016;37:942-54



RV falen voorspelt klinisch beloop van hartfalen

• 1299 pts met ernstige RV dysfunctie1

– 1jr overleving 61% (range 58-64%)

– 5jr overleving 33% (range 28-37%)  

• Pooled analyse2

– per 5mm ↓TAPSE = 26% toename

– per 5% ↓FAC = 16% toename

in mortaliteit in 5 jaar

1. Padang et al. Eur Heart J 2020;41:1273-82
2. Gorter et al. Eur J Heart Fail 2016;18:1472-87



Beoordeling RV falen bij de hartfalenpatient

Imaging HemodynamischKlinisch



Besteed aandacht aan goede beoordeling van RV!
Overige parameters:
- TAPSE/sPAP
- PAPi = (PASP – PADP) / RAP
- RVSWI = (mean PAP – mean RAP) * CI/HR * 0.0136



Beoordeling RV is belangrijk voor ELKE hartfalenpatient

Verwijzing advanced HF polikliniek i.v.m. verminderde LV functie eci bij jonge patient (38 jr oud):

Diagnose ARVC gesteld



• Algemeen:

– Adequate volume status (“loading conditions”)

– Onderliggend ziektebeeld behandelen

– Geen indicatie voor PH-specifieke therapie

• Weinig goede studies naar reguliere hartfalenmedicatie

– Verschillende studies ongoing naar HFpEF en PHT

– Lokale ervaring:

• ACE-remmer

• ARB

• … SGLT2-remmer?

• …. sacubitril/valsartan?

• (betablokker)

Behandeling RV falen



Harttransplantatie



• De rechter ventrikel is geen ”linker ventrikel aan de rechterzijde”

• Besteed altijd aandacht aan beoordeling van RV functie

– Belang voor juiste diagnose

– Belang voor prognose

– Evt. therapeutische mogelijkheden hangen er vanaf

• Behandeling toegespitst op specifieke patient

– Onderliggend ziektebeeld behandelen

– Cornerstone = optimaliseren preload / afterload

– HF medicatie insluipen als mogelijk

Conclusie





Diagnose ARVC

Marcus et al. European Heart Journal 2010;31:806-14

Complexe set van diagnostische criteria:
4 criteria (2 major; 1 major+2 minor; of 4 minor) voor definitieve diagnose

Diagnose “per exclusionem”: andere oorzaken redelijkerwijs uitgesloten





• RV heeft complexe geometrie en vorm

– Positie van het septum

– Trabecularisatie

– Moderatorband

→ “Normale RV” komt in vele vormen: accurate beoordeling wandbeweging vereist ervaring!

Beoordeling rechter ventrikel morfologie / functie

Pectus excavatumNormaal PAH Tetralogie van Fallot
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