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Hohes Risiko für Herzinsuffi zienz, plötzlichen Herztod und Vorhoffl immern1,2

Hypertrophe Kardiomyopathie: häufi ger als gedacht
BARCELONA – Die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) ist 
eine häufi ge, jedoch unterdiagnostizierte Erkrankung. Sie 
ist meist genetisch bedingt und macht sich oft erst dann be-
merkbar, wenn Symptome einer Herzinsuffi zienz auftreten. 
Plötzlicher Herztod und durch Vorhoffl immern verursachte 
Thromboembolien sind die häufi gsten Komplikationen.1,2

Defi niert ist die HCM als eine links-
ventrikuläre Hypertrophie (LVH), 
die nicht durch eine andere kardi-
ale, systemische oder metabolische 
Erkrankung erklärt werden kann, 
erklärte Dr. Pablo Garcia-Pavia, De-
partment of Cardiology of Hospital 
Universitario Puerta de Hierro, Ma-
drid, am Jahreskongress der European 
Society of Cardiology (ESC). *, 1 

Die HCM ist eine häufi ge Er-
krankung: Man geht von von einer 
weltweiten Prävalenz von 1:500, 
aktuellen Daten zufolge sogar von 
1:200 aus.3 In der Schweiz wären 
demzufolge etwa 17 200 bis 43 000 
Personen betroffen. Zum Vergleich: 
Das grösste Stadion der Schweiz, das 
St. Jakob-Stadion in Basel, fasst ca. 
38 000 Personen.

Viele Patienten mit HCM blei-
ben jedoch undiagnostiziert.4 Ei-
nen Grund dafür sieht der Experte 
darin, dass viele Patienten keine 
klinisch signifi kanten Symp tome 
und haben und zufällig – in der Re-
gel mit leichter Krankheitsausprä-
gung – indifi ziert werden.1

Das frühe Erkennen der Krank-
heit ist kristisch, da HCM das Ri-
siko für kardiovaskuläre Ereignisse 
erhöht: So haben Betroffene eine 
drei- bis vierfach erhöhte Gesamt-
mortalität im Vergleich zur Allge-
meinbevölkerung, ein doppelt so 
hohes Risiko für eine Herzinsuffi zi-
enz und eine dreifach erhöhte Rate 
an Vorhoffl immern.2

Beim Grossteil der Patienten wird 
die HCM durch einen Gendefekt 

im Sarkomer ver-
ursacht. Dadurch 
kommt es zu ei-
ner Zunahme von 
Myosin-Aktin-
Querbrückenver-
bindungen. Die 
Dysfunktion der 
Sarkomere, na-
mentlich die Hy-
perkontraktiltät und 
die gestörte Relaxati-
on führt zu Herzmus-
kel-Hypertrophie, häu-
fi g begleitet von einer 
Fibrose.5, 6 

Dem plötzlichen Herztod 
vorbeugen
Ein wichtiger Aspekt im Manage-
ment der Patienten ist die Abschät-
zung und Prävention des plötzli-
chen Herztods.7 Hierfür gibt es in 
den USA und in Europa zwei unter-
schiedliche Herangehensweisen, wie 
der Experte erläuterte. In Europa 
sind die ESC-Guidelines aus dem 
Jahr 2014 gebräuchlich, die einen 
Kalkulator zur Abschätzung des 
plötzlichen Herztods verwenden.7 

Anhand des berechneten Risikos 
diskutiert man mit dem Patienten, 
ob ein implantierbarer Cardioverter 
Defi brillator (ICD) nötig ist oder 
nicht.

Die US-amerikanischen HCM-
Guidelines aus dem Jahr 2020 ba-
sieren dagegen auf individuellen 
Risikofaktoren für den plötzlichen 
Herztod. Bereits bei Vorliegen eines 

Risikofaktors, etwa Vorhoffl immern 
oder eine Auswurffraktion ≤ 50 % 
kann die Implantation eines ICD 
erfolgen.8

Die Prävention kardioemboli-
scher Komplikationen aufgrund 
von Vorhoffl immern ist ein wei-
terer wichtiger Aspekt bei HCM. 
Einer Metaanalyse zufolge liegt 
die Prävalenz von Vorhoffl immern 
bei HCM-Patienten bei etwa 22 % 
und die damit in Zusammenhang 
stehenden thromboembolischen 
Komplikationen bei 27 % – mit ei-

ner Inzidenz von 3,75 pro 100 Pa-
tienten pro Jahr.9 Diese Zahlen 

sind bemerkenswert, so der 
Experte, weil es sich um 
eine Population von Men-

schen ohne die traditio-
nellen kardiovaskulären 
Risikofaktoren handelt.*

 
Obstruktion verursacht 
Herzinsuffi zienz-Symptome 
Die LVH beeinträchtigt 
die ventrikuläre Füllung 
und ist häufi g mit einer 

diastolischen Dysfunk-
tion assoziiert.10 Die 
HCM kann daher 
zu Herzinsuffi zienz 
und die damit ver-
bunden Sympto-
me führen. Bei ca. 
70% der HCM-
Patienten liegt 
gleichzeitig eine 

Obstruktion des 
linksventrikulären Aus- 

fl usstrakts (LVOT) vor. 
Diese wird jedoch häufig 

erst unter Belastung symptoma-
tisch.10, 11

Dr. Garcia-Pavia wies besonders 
darauf hin, dass das Vorliegen einer 
Obstruktion bei HCM ein unab-
hängiger Risikofaktor für kardio-
vaskuläre Ereignisse ist.12 

Reine Vasodilatatoren und Diuretika 
vermeiden
Die therapeutischen Optionen für 
die symptomatische obstrukti-
ve HCM sind limitiert. Es stehen 
medikamentöse und interventio-
nelle Massnahmen zur Verfügung. 
Die Pharmakotherapie umfasst 
nichtvasodilatierende Betablocker, 
Kalziumkanalblocker (vor allem 
Verapamil und Diltiazem) und Di-
sopyramid (in der Schweiz nicht 
zugelassen). Sub stanzen, welche die 
Ausfl usstraktob struktion weiter ne-
gative beeinfl ussen wie reine Vaso-
dilatatoren (ACE-Hemmer, Sartane, 
Dihydropyridine) sowie Diuretika 
in hoher Dosis sind zu vermeiden.8 
Als interventionelle Massnahmen 
kommen die septale Myektomie oder 
transkoronare Ablation der Septum-
hypertrophie (TASH) im weiteren 
Verlauf in Betracht.13

Relevanter Parameter ist eine linksventrikuläre Wanddicke ≥ 15 mm7,8

Die Echokardiografi e ist diagnostisch wegweisend
BARCELONA – Für die Diagnostik 
der hypertrophen Kardiomyopa-
thie ist die Bildgebung wegwei-
send. An erster Stelle steht dabei 
die Echokardiografi e.

Eine HCM klinisch zu erkennen ist 
nicht so einfach, erklärte Professor 
Dr. Jeroen J. Bax, Departement Car-
diology, Leiden University Medical 
Center. Die Symptome sind unspezi-
fi sch und überlappen sich mit denen 
anderer pulmonaler oder kardiovas-
kulärer Erkrankungen.14 Nach den 
AHA/ACC-Guidelines von 2020 ist 
die kardiale Bildgebung in Ruhe und 
unter Provokation der Standard, um 
die Diagnose HCM zu stellen.8 Die 
Echokardiografi e ist die erste Wahl, 
um die kardiale Morphologie dar-
zustellen und eine linksventrikuläre 
Hypertrophie bzw. eine LVOT-Ob-
struktion zu entdecken.8, 15 Dabei 
ist die Dicke der linksventrikulären 

Wand der relevante Parameter für 
die Diagnose. Nach den Guideli-
nes7, 8 muss die maximale enddias-
tolische Wanddicke an irgendeiner 
Stelle im linken Ventrikel ≥ 15 mm 
betragen. Bei Familienangehörigen 
von Patienten mit HCM oder einer 
genetischen Mutation sind bereits 
13 mm diagnostisch wegweisend. Bei 
Kindern gilt ein adjustierter Z-Score 
von ≥ 2 Standardabweichungen vom 
Mittelwert.7,8Alle linksventrikulären 
Segmente können von der Verdi-
ckung betroffen sein.7

Für die Prognose ist die Wanddi-
cke ebenfalls von Bedeutung, denn es 
gibt eine lineare Beziehung zwischen 
ihr und dem plötzlichen Herztod.16 
Das höchste Risiko besteht bei einem 
Wert von ≥ 30 mm.16 Die LVOT-Ob-
struktion resultiert aus dem mitral-
septalen Kontakt, verursacht durch 
septale Hypertrophie und/oder 
eine Vorwölbung des vorderen Mi-

tralklappensegels gegen das Septum 
(SAM, systolic anterior motion).8 

Da die LVOT-Obstruktion dy-
namisch sein kann und eine ob-
struktive HCM in Ruhe nicht immer 
vorhanden ist, gilt die Empfehlung, 
stets ein Valsalva-Manöver oder ein 
Stress-Echo durchzuführen, wenn 
der Ruhe-Ausflusstraktgradient 
< 50 mmHg beträgt, so Dr. Bax.8

In Zweifelsfällen kann das MRI 
helfen, erklärte der Epxerte. Damit 
ist vor allem eine myokardiale Fi-
brose gut zu erkennen. Die Guide-
lines empfehlen (Klasse I, Level B) 
ein kardiales MRT bei Patienten 
mit vermuteter HCM, die sich in 
der Echokardiografi e nicht adäquat 
darstellen lässt.8 Die Fibrose ist ein 
Marker für Krankheitsprogession 
und ein erhöhtes Risiko für Herzin-
suffi zienz und plötzlichen Herztod.17 
Patienten mit Fibrose sollten daher 
engmaschig monitorisiert werden.17

* Satellitensymposium: «Identifying Obstructive HCM: Expert Perspectives» von Bristol Myers 
Squibb. ESC-Jahreskongress 2022, Barcelona; 26. August 2022, 10.15 Uhr.
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und ist häufi g mit einer 
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HCM kann daher 
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Patienten liegt 
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linksventrikulären Aus- 

fl usstrakts (LVOT) vor. 
Diese wird jedoch häufig 

erst unter Belastung symptoma-
tisch.10, 11

Die hypertrophe Kardiomyopathie be-
einträchtigt die ventrikuläre Füllung und 
kann zu einer Obstruktion des linksventri-
kulären Ausfl usstrakts führen.10, 11 
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Potenzielle HCM-Indikatoren:7, 8

 Symptome wie Dyspnoe, Angina pec-
toris und körperliche Belastungsinto-
leranz

 Auffälliges EKG
 Systolikum
 positive Familienanamnese

Die ersten Anzeichen für 
eine HCM erkennen 


