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Hypertrophe Kardiomyopathie
Chr. Scholten, G. Maurer

Die hypertrophe Kardiomyopathie ist eine idiopathische, gewöhnlich familiär gehäuft vorkommende Erkrankung. Charakteristisch für diese
Erkrankung sind die komplexe Pathophysiologie sowie die große morphologische, funktionelle und klinische Hetreogenität. Die Prävalenz beträgt
0,2 %, und die Prognose ist mit einer Mortalität von 0,5–1,5 % wesentlich besser als bisher angenommen. Der klinische Verlauf ist sehr unterschiedlich,
viele Patienten bleiben sehr lange oder immer asymptomatisch, einige entwickeln jedoch Symptome bis zur therapierefraktären Herzinsuffizienz. Die
Therapie des symptomatischen Patienten ist primär die medikamentöse Therapie, um die diastolische Funktion des linken Ventrikels sowie myokardiale
Ischämien zu bessern. Invasive Verfahren, um den Ausflußtraktgradienten zu verringern, sollten den wenigen Patienten mit therapierefraktärer
Symptomatik (ca. 5 %) vorbehalten bleiben und nur an erfahrenen Zentren erfolgen. Das Management des Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie
umfaßt eine Risikostratifizierung für den plötzlichen Herztod und die adäquate Therapie des Patienten mit hohem Risiko.

Hypertrophic cardiomyopathy is a primary and usually familial cardiac disease characterized by complex pathophysiology and great heterogeneity
in its morphological, functional and clinical course. The disease has a prevalence of 0.2 % and a better prognosis as previously thought with a
mortality of 0.5–1.5 %. The clinical course is highly variable with some patients remaining asymptomatic throughout life and others developing
severe symptoms of heart failure. Therapy for the symptomatic patient is primarily a pharmacologic therapy to improve diastolic filling and reduce
myocardial ischemia. Invasive interventions to abolish the outflow gradient should be only considered for the minority of about 5 % of patients with
refractory symptoms. The management of patients with hypertrophic cardiomyopathy encompasses risk stratification for sudden death and adequate
treatment of high risk patients. J Kardiol 2000; 7: 150–155.

Eingelangt am: 04. 11. 1999, angenommen am: 05. 01. 2000.
Von der Universitätsklinik für Innere Medizin Wien, Abteilung für Kardiologie
Korrespondenzadresse: Dr. med. Christine Scholten, Universitätsklinik für Innere Medizin II, Abteilung für Kardiologie, Währinger Gürtel 18–20,
A-1090 Wien, E-mail: christine.scholten@akh-wien.ac.at

Abbildung 1: HOCM: Der Pfeil zeigt das SAM-Phänomen mit systolischer
Vorwärtsbewegung des vorderen Mitralsegels, LV = linker Ventrikel, LA =
linker Vorhof

 Die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) ist eine idio-
pathische Herzmuskelerkrankung, gekennzeichnet

durch eine Zunahme der Wanddicke des nicht dilatierten
und oft hyperkontraktilen linken Ventrikels ohne Druck-
oder Volumsbelastung.

Ätiologie

Die Erkrankung tritt gewöhnlich familiär gehäuft mit
einer Inzidenz von etwa 1:500 auf. Die Vererbung erfolgt
autosomal-dominant mit inkompletter Penetranz. Es konn-
ten mittlerweile sieben Gene mit jeweils einer Vielzahl
von unterschiedlichen Punktmutationen, kodierend für
Proteine des myokardialen Sarkomers, als Ursache der
HCM identifiziert werden.

Pathophysiologie

Der linke Ventrikel des hypertrophierten Herzen ist klein
oder normal groß. Die Hypertrophie ist meist asymmetrisch,
wobei der septale Anteil des linken Ventrikels dicker ist als
die freie linksventrikuläre Wand (90 %). Seltener sind kon-
zentrisch hypertrophe Formen (5 %), die isolierte Hyper-
trophie eines freien linksventrikulären Wandabschnittes
(1 %), die mittventrikuläre Hypertrophie (1 %) oder die
apikale Hypertrophie (3 %) [1]. Durch den hypertrophierten
und steifen linken Ventrikel läßt sich bei etwa 80 % der
Patienten eine diastolische Funktionsstörung nachweisen.

Man unterscheidet zwischen der hypertroph-obstruk-
tiven Form (HOCM) und der hypertrophen nichtobstruk-
tiven Kardiomyopathie (HNOCM). Bei der HOCM (ca.
25 % der Patienten) kommt es durch die betont septale
Hypertrophie zu einer Einengung des Ausflußtraktes, die
durch Ansaugen des vorderen Mitralsegels während der
Systole durch den Venturi-Effekt (systolic anterior motion =
SAM-Phänomen) noch verstärkt wird (Abb. 1). Fehl-
bildungen der Mitralklappen kommen bei 75 % der Patien-
ten vor, solche des Mitralklappenapparates in etwa 50 %.
Durch das SAM-Phänomen, aber auch durch Anormalitä-

ten der Mitralklappe entstehen Mitralinsuffizienzen unter-
schiedlichen Schweregrades. Der linke Vorhof ist durch
die Mitralinsuffizienz, aber auch durch die erhöhten
Füllungsdrücke aufgrund der diastolischen Dysfunktion oft
vergrößert [2]. An der Kontaktstelle des vorderen Mitral-
segels mit dem Septum kann am Septum ein fibröser Plaque
entstehen.

Die Erkrankung ist histologisch durch einen Struktur-
verlust der Myozyten und durch eine interstitielle Fibrose, vor
allem des subendokardialen Myokards, gekennzeichnet. Die
Koronararterien können einen intramyokardialen Verlauf
haben. Weiters besteht eine verminderte Koronarreserve auf-
grund einer „small vessel disease” mit verdickter Media und
Intima und kleinerem Lumen der Arterien und Arteriolen im
Vergleich zu normalen Herzen [3].
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Klinisches Erscheinungsbild

Generell kann gesagt werden, daß der Verlauf und die
Prognose der HCM besser sind, als bisher angenommen
wurde. In einer unselektierten Population von HCM-Pa-
tienten liegt die jährliche Mortalität mit 0,5–1,5 % nicht
höher als die Mortalität der erwachsenen Bevölkerung [4–7].

Der klinische Verlauf dieser komplexen Erkrankung ist
sehr uneinheitlich und reicht von völliger Symptomfreiheit
ohne Therapie und normaler Lebenserwartung über Bela-
stungseinschränkungen, vor allem durch Dyspnoe, aber
auch Angina pectoris, Schwindel, Präsynkopen und Syn-
kopen bis zu therapierefraktärer Herzinsuffizienz. Die
gefürchtetste und zugleich sehr seltene (1 %)  Kompli-
kation der HCM stellt der plötzliche Herztod dar, der vor
allem jüngere Patienten betrifft. Beim älteren Patienten
dominieren Symptome der Herzinsuffizienz, die auch
nach jahrzehntelangem symptomfreiem Krankheitsverlauf
plötzlich auftreten können. Zeichen der Herzinsuffizienz
entwickeln sich charakteristischerweise beim Patienten
mit HCM trotz guter und oft hyperkontraktiler Linksven-
trikelfunktion und basieren auf der diastolischen Füllungs-
störung und nicht auf einer gestörten Pumpfunktion. Erst
im Endstadium der Erkrankung kann es zur Dilatation des
Ventrikels mit reduzierter systolischer Funktion kommen.
Eine häufige Komplikation, die zu plötzlicher klinischer
Verschlechterung führt, ist das Auftreten von Vorhofflim-
mern, da ein steifer, schwer zu füllender linker Ventrikel in
besonderem Maß vom Beitrag des Vorhofs zur Füllung
abhängig ist. Ungefähr 25 % der HCM-Patienten entwik-
keln paroxysmales oder chronisches Vorhofflimmern [8].
Auch Endokarditiden – vor allem bei der HOCM – kom-
men vor, dabei ist meist das vordere Mitralsegel und/oder
der Bereich des Septums betroffen, der im Rahmen des
SAM-Phänomens Kontakt mit diesem Mitralsegel hat.

Plötzlicher unerwarteter Herztod

Als bedeutendste und meist gefürchtetste Komplikation
der HCM gilt der plötzliche unerwartete Herztod (sudden
death = SD). Der SD tritt meist bei Personen ohne oder mit
nur milder Symptomatik auf und kann sowohl bei der
obstruktiven als auch bei der nicht obstruktiven Form der
HCM vorkommen. Die Ursachen sind uneinheitlich und
reichen von primär tachyarrhythmogenen Ereignissen über
totale AV-Blockierungen mit Herzstillstand bis zu
hämodynamisch oder ischämisch getriggerten ventriku-
lären Arrhythmien. Der SD kommt, oft familiär gehäuft,
meist im Alter von 12–35 Jahren vor, bei kleineren Kindern
und älteren Patienten ist dieses katastrophale Ereignis
selten. In früheren Untersuchungen, deren Ergebnisse
allerdings aus tertiären Zuweisungszentren mit der
dazugehörigen Verfälschung aufgrund von selektierten
Patientengruppen stammen, wird eine Inzidenz des SD
von 3–4 % bei Erwachsenen und bis zu 6 % bei Kindern
berichtet [7, 9]. In neueren Untersuchungen an unselek-
tierten Patientenpopulationen zeigt sich eine wesentlich
niedrigere SD-Inzidenz von ca. 1 % [5, 6].

Der SD tritt zwar in den meisten Fällen in Ruhe oder
bei sehr geringer körperlicher Anstrengung auf, ein Teil der
Patienten erfahren einen SD jedoch während oder kurz
nach extremer körperlicher Anstrengung [10]. Nachdem
die HCM auch die häufigste Ursache des SD bei Leistungs-
sportlern während des Trainings oder dem Wettkampf ist
[11], gilt starke körperliche Anstrengung als Trigger für SD
bei Patienten mit HCM.

Diagnostik (Tab. 1)

Anamnese
Die häufigsten Symptome des Patienten mit HCM sind

Dyspnoe und Angina pectoris bei Belastung. Weiters
können Schwindel und Palpitationen bei Belastung auf-
treten, Präsynkopen und Synkopen kommen vor. In fort-
geschrittenen Stadien der Herzinsuffizienz kann es auch
zu Ruhedyspnoe und Orthopnoe kommen. Die Dyspnoe
ist Ausdruck der diastolischen Füllungsstörung des hyper-
trophierten, steifen Ventrikels und wird durch zeitliche
Verkürzung der Diastole bei tachykarder Herzaktion
verstärkt. Angina pectoris ist Ausdruck der myokardialen
Ischämie, die trotz unauffälliger Koronargefäße aufgrund
der verminderten Koronarreserve im Rahmen der HCM
bestehen kann. Es darf aber nicht außer acht gelassen
werden, daß bei etwa 25 % der Patienten > 45 Jahre
zusätzlich zur HCM eine koronare Herzkrankheit be-
steht.

Zu einer genauen Anamnese gehört eine detaillierte
Familienanamnese, die Zuweisung aller noch nicht
untersuchten Verwandten zu EKG und Echokardiographie
und die gewissenhafte Evaluation der in der Familie auf-
getretenen Todesursachen, um das Auftreten eines Falles
von plötzlichem Herztod in der Familie erfassen zu
können.

Physikalische Untersuchung
Bei Patienten mit HOCM ergibt der Auskultations-

befund ein systolisches Austreibungsgeräusch am linken
Sternalrand und über dem Apex, es wird durch Valsalva-
Manöver in der Auslaßphase und auch bei einem postex-
trasystolischen Schlag verstärkt. Das Regurgitationsge-
räusch einer Mitralinsuffizienz wird durch das Austrei-
bungsgeräusch überdeckt, ist allerdings bis in die Axillar-
linie hörbar. Das Austreibungsgeräusch fehlt bei der viel
häufigeren nichtobstruktiven Form der Erkrankung.

EKG
EKG-Abnormalitäten sind in ungefähr 95 % der Fälle

zu finden und sind – passend zur Komplexität der Erkran-
kung – sehr uneinheitlich. Meist sind Zeichen der Links-
hypertrophie mit Repolarisationsstörungen vorhanden,
auch tiefe negative T-Wellen kommen vor und sind vor
allem mit der apikalen Form der HCM assoziiert. Zeichen
der Belastung des linken Vorhofes sind häufig. Prominen-
te inferiore Q-Zacken oder verzögerte bis fehlende R-
Progression über den Vorderwandableitungen können In-
farktnarben simulieren. Linksanteriorer Hemiblock, kom-
plette Schenkelblöcke oder AV-Blockierungen kommen
vor.

Thoraxröntgen
Der Herzschatten ist normal oder vergrößert, im Sta-

dium der Herzinsuffizienz können pulmonale Stauungs-
zeichen sichtbar sein. Zeichen eines prominenten linken
Vorhofs sind oft zu sehen.

Tabelle 1: Diagnostik der HCM

♥ Anamnese und Familienanamnese
♥ Physikalische Krankenuntersuchung
♥ EKG
♥ Echokardiographie
♥ Holter
♥ (Spiro-)Ergometrie
♥ Wenn möglich: genetische Analyse
♥ Optional: Herzkatheter
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Echokardiographie
Mit der Echokardiographie wird die definitive Diagnose

der HCM gestellt. Es zeigt sich in der 2-D-Untersuchung
der hypertrophierte, nichtdilatierte linke Ventrikel mit
normaler oder hyperkontraktiler systolischer Funktion.
Man erkennt dabei das Ausmaß und die Lokalisation der
Hypertrophie. Weiters lassen sich Anormalitäten der Mi-
tralklappe feststellen und das SAM-Phänomen als haupt-
verantwortliche Ursache einer Ausflußtraktobstruktion.
Mittels Dopplerechokardiographie lassen sich die diasto-
lische Füllungsstörung sowie die Blutflußgeschwindig-
keit über dem Ausflußtrakt beurteilen. Der Farbdoppler
gibt Aufschluß über den Schweregrad der Mitralinsuf-
fizienz.

Holter-EKG
Zur Diagnostik und Verlaufskontrolle der HCM gehört

ein Holtermonitoring, um supraventrikuläre oder ventriku-
läre Arrhythmien zu erfassen.

(Spiro-)Ergometrie
Eine Ergometrie zur Beurteilung der Blutdruckregu-

lation bei Belastung und der Leistungsfähigkeit sollte vor
allem bei jüngeren Patienten durchgeführt werden. Als ein
Zeichen des erniedrigten Herzauswurfvolumens ist der
maximale Sauerstoffverbrauch während der Belastung bei
vielen Patienten mit HCM erniedrigt. Zur Beurteilung
einer Therapieeffizienz ist die Messung des VO2 bei der
Spiroergometrie sinnvoll.

Herzkatheter
Die invasive Diagnostik mittels Herzkatheter bleibt

speziellen Fragestellungen vorbehalten. Diese Untersu-
chung wird präoperativ zur Bestimmung der Hämodyna-
mik, der intrakardialen Drücke und des Ausflußtrakt-
gradienten in Ruhe und nach Provokationstests durchge-
führt. Bei der invasiven Messung des Ausflußtraktgra-
dienten läßt sich das Brockenbrough-Braunwald-Zeichen
beobachten: Bei einem postextrasystolischen Schlag
kann es zu einem Anstieg des maximalen systolischen
Gradienten bei gleichzeitigem Absinken des Pulsdruckes
kommen. Der Abfall des Pulsdruckes nach einer ven-
trikulären Extrasystole erfolgt aufgrund eines verminder-
ten Schlagvolumens, dieses wiederum ist wegen der
erhöhten dynamischen Obstruktion nach der Extrasystole
erniedrigt.

Auch bei Verdacht auf koronare Herzkrankheit (25 %
der Patienten > 45 Jahre) ist die Koronarangiographie das
diagnostische Mittel der Wahl. Als Therapie hat sich in den
letzten Jahren die perkutane transluminale septale myo-
kardiale Alkoholablation bei therapierefraktärer Sympto-
matik der HOCM als Alternative zur Myektomie etabliert.

Genetische Analysen
Die HCM als autosomal-dominant vererbte Erkrankung

kann durch Mutationen in einem von mittlerweile sieben

identifizierten Genen verursacht werden. Alle bekannten
Gene kodieren für Proteine des kardialen Sarkomers, reprä-
sentieren jedoch sicherlich noch nicht das gesamte Spek-
trum der Erkrankung: β-myosin heavy-chain (Chromosom
14), cardiac troponin T (Chromosom 1), cardiac troponin I
(Chromosom 19), α-tropomyosin (Chromosom 15), cardiac
myosin-binding protein C (Chromosom 11), ventricular myo-
sin-essential light-chain 1 (Chromosom 3), ventricular myo-
sin-regulatory light-chain 2 (Chromosom 12) [12].

Ein bislang nicht bekanntes Protein, für das ein Gen-
lokus auf Chromosom 7 kodiert, ist nach Ausschluß aller
anderen bekannten HCM-Gene in einer Familie sowohl für
den Phänotyp der HCM als auch für ein Präexzitations-
syndrom verantwortlich [13]. Ebenso soll das α-cardiac
actin-Gen auf Chromosom 15 eine Rolle in der Krank-
heitsentstehung spielen.

In jedem dieser Gene kommt eine Vielzahl unter-
schiedlicher Mutationen vor, die Konsequenzen einer be-
stimmten Mutation für den betroffenen Patienten sind
noch nicht ausreichend bekannt. Die bislang häufigsten
Mutationen wurden im β-myosin heavy-chain-Gen identi-
fiziert und sind für ca. 35 % aller Familien mit HCM ver-
antwortlich. Ein Teil dieser Mutationen ist mit einem gutar-
tigen Krankheitsverlauf mit nahezu normaler Lebenserwar-
tung assoziiert, während andere Mutationen in diesem
Gen mit einer erhöhten Rate von plötzlichem Herztod und
auch rascher Progredienz im Sinne einer schweren Herz-
insuffizienz einhergehen [14]. Mutationen im Gen für
cardiac myosin-binding protein C kommen in etwa 20 %
aller HCM-Familien vor und sind durch einen relativ spä-
ten Krankheitsbeginn und durch eine gute Prognose ge-
kennzeichnet [15].

Cardiac troponin T-Mutationen liegen in ca. 10–20 %
der HCM-Familien vor und sind durch eine relativ geringe
Hypertrophie, aber auch durch eine meist stark verringerte
Lebenserwartung durch häufige Inzidenz des plötzlichen
Herztodes gekennzeichnet [14].

Mutationen in den α-tropomyosin, essential und regu-
latory light-chains sowie im cardiac troponin I sind sehr
selten und scheinen mit einem sehr günstigen Krankheits-
verlauf und einem breiten phänotypischen Spektrum asso-
ziiert zu sein [14].

Die genetische Untersuchung der HCM ist durch die
beschriebene Heterogenität der Mutationen sehr aufwen-
dig, zeit- und kostenintensiv und sollte wenigen erfahrenen
Zentren, vor allem zu wissenschaftlichen Zwecken, vorbe-
halten bleiben [14]. Nachdem in den meisten Fällen die kli-
nische Diagnose eindeutig ist, bleibt die genetische Diagno-
stik einerseits für die wenigen Fälle, die klinisch nicht ein-
deutig zugeordnet werden können, und andererseits vor al-
lem für Familien, in deren Krankheitsverlauf eine genetische
Grundlage für eine deutlich verkürzte Lebenserwartung

suspiziert werden muß. Dabei muß be-
dacht werden, daß durch die Variabilität
in der Penetranz phänotypisch unauffälli-
ge Träger von Mutationen existieren. In ge-
fährdeten Familien sollten genotypisch
positive, phänotypisch negative Personen
identifiziert werden, da der SD an den Ge-
notyp und nicht an den Phänotyp gebun-
den ist. In solchen Familien liefert die ge-
netische Analyse oft Grundlagen für das
therapeutische Management.

Tabelle 2: Risikoprofil bei HCM

Hohes Risiko für frühzeitigen Tod Niedriges Risiko für frühzeitigen Tod

SD-Survivor/≥ 2 SD in der Familie Keine Familienanamnese für SD
Anhaltende VT’s/rezidivierende NsVT’s im Holter Keine sVT’s oder nsVT’s
Rezidivierende Synkopen des jungen Patienten Keine Synkopen
Massive Hypertrophie > 35 mm Geringe Hypertrophie < 20 mm
(?) Inadäquate RR-Regulation bei Belastung Adäquate RR-Regulation bei Belastung
Früher Krankheitsbeginn Geringe Symptomatik
Maligne Genetik Nicht vergrößerter linker Vorhof
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Risikostratifizierung für SD
Ein wichtiger Schritt im Management des Patienten mit

HCM ist die Evaluation des Risikoprofils für einen SD
(Tab. 2). Als gesicherte Risikofaktoren gelten ein überlebt-
er SD, ≥ 2 SD in der Familie, anhaltende ventrikuläre Ta-
chykardien, rezidivierende Synkopen des jungen Patien-
ten, massive Hypertrophie des linken Ventrikels (≥ 35 mm),
wiederholte nichtanhaltende ventrikuläre Tachykardien
im Holter-EKG, früher Krankheitsbeginn oder der Nach-
weis eines genetischen Defektes mit erhöhter SD-Inzidenz
[16]. Die Beurteilung der Blutdruckregulation bei Bela-
stung hat sich ebenfalls als Teil der Risikostratifizierung
etabliert, wobei ein fehlender Blutdruckanstieg oder ein
Blutdruckabfall bei Belastung als Risikofaktor für den
plötzlichen Herztod beschrieben wurde [16]. Neuere Un-
tersuchungen haben gezeigt, daß nur Patienten < 50 Jahre
mit inadäquater Blutdruckregulation bei Belastung eine
schlechtere Langzeitprognose haben, und daß der positive
Vorhersagewert so niedrig ist, daß eine Änderung des kli-
nischen Managements – sollte dies der einzig faßbare Risi-
kofaktor sein – nicht gerechtfertigt ist [17]. Dazu muß al-
lerdings erwähnt werden, daß die Änderung des therapeu-
tischen Managements nur bei zwei gleichzeitig vorhande-
nen Risikofaktoren erfolgen sollte [16]. Ein adäquater
Blutdruckanstieg bei Belastung gilt mit sehr hoher negati-
ver Vorhersagekraft als Indikator für ein niedriges Risiko,
einen plötzlichen Herztod zu erleiden, bei fehlenden wei-
teren anerkannten Risikofaktoren [17, 18].

Therapie

Die Therapie der HCM ist primär konservativ medika-
mentös. Nur maximal 5 % der Patienten mit HCM zeigen
kein oder ein derart geringes Ansprechen auf medikamen-
töse Therapie, sodaß ein invasives therapeutisches Vorge-
hen, wie die ventrikuloseptale Myotomie-Myektomie oder
neuerdings die perkutane transluminale septale myokar-
diale Alkoholablation, gewählt werden muß (Abb. 2).

Medikamentöse Therapie
Der Nutzen einer medikamentösen Therapie bei

asymptomatischen Patienten ist nicht gesichert, daher ist
sie auch nicht gerechtfertigt. Negativ inotrope und brady-
kardisierende Medikamente sind die Therapie der Wahl
für symptomatische Patienten mit HOCM und HNOCM.
Kontraindiziert sind Substanzen mit positiv inotroper Wir-
kung, Vor- oder Nachlast senkende Medikamente sowie
tachykardisierende Substanzen. In erster Linie werden Beta-
blocker oder der Kalziumantagonist Verapamil eingesetzt.
Bei HOCM kann diese medikamentöse Therapie zu einer
Reduktion bis Elimination des Ausflußtraktgradienten und
damit zu einer Reduktion der Symptomatik führen. Durch
die negativ inotrope Wirkung wird die ventrikuläre Aus-
wurfbeschleunigung vermindert und dadurch der Venturi-
Effekt, der für das Ansaugen des vorderen Mitralsegels an
das Septum (SAM) verantwortlich ist, vermindert oder eli-
miniert [19]. Die Bradykardisierung wirkt sich positiv auf
die diastolische Füllungsstörung aus, da die Ventrikel-
füllung in einer verlängerten Diastole optimiert wird.

Wenn die Therapie mit Betablocker oder Verapamil
alleine keine ausreichende Symptomlinderung bewirkt,
kann eine zusätzliche milde Entwässerung sinnvoll sein. In
einzelnen Fällen kann auch ein sehr vorsichtiger Versuch
mit ACE-Hemmern bei schwerer Herzinsuffizienz trotz gu-
ter Ventrikelfunktion effektiv sein. Diltiazem als Alternati-
ve zu Verapamil bei Nebenwirkungen ist ebenfalls eta-
bliert. Die Kombination von Betablockern und Verapamil
kann versucht werden, es gibt allerdings keine Untersu-
chungen, die zeigen, daß dies ein effektiver Schritt ist.
Auch Disopyramid ist bei therapierefraktärer Symptomatik
bei HOCM als sinnvoll beschrieben [19], wird aber auf-
grund der hohen Nebenwirkungsrate nur sehr restriktiv
und in wenigen Zentren eingesetzt. Im Endstadium der Er-
krankung mit systolischer Pumpfunktionsstörung des
dilatierten Ventrikels ist die gängige Therapie mit hoch-
dosierten ACE-Hemmern, Digitalis, Diuretikum und vor-
sichtiger Betablockade Therapie der Wahl.

Abbildung 2: Therapie der HCM
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Patienten mit hohem Risiko für den plötzlichen Herz-
tod sollen – egal, ob symptomatisch oder asymptomatisch
– Amiodaron erhalten, oder es soll die Implantation eines
implantierbaren Defibrillators erfolgen.

Eine orale Antikoagulation ist bei Vorhofflimmern in-
diziert und sollte auch bei paroxysmalem Vorhofflimmern
aufgrund der Emboliegefahr lebenslang durchgeführt wer-
den.

Bei Patienten mit Ausflußtraktobstruktion oder Mitralin-
suffizienz ist eine Antibiotikaprophylaxe zur Verhinderung
einer Endokarditis angezeigt.

Chirurgie
Bei Fortbestehen schwerer Symptome trotz medika-

mentöser Therapie bleibt beim Patienten mit HNOCM so-
wie beim Patienten im Endstadium mit dilatiertem, in der
systolischen Funktion versagendem Ventrikel nur die
Herztransplantation als letzter therapeutischer Schritt, dies
ist allerdings äußerst selten. Die septale Myotomie-
Myektomie (Morrow procedure) gilt als gesichertste Thera-
pie mit der längsten Langzeitbeobachtung beim Patienten
mit HOCM mit einem Ausflußtraktgradienten > 50 mmHg
und therapierefraktärer Symptomatik (NYHA III–IV) [20].
Bei dieser Operation wird transaortal septale Muskelmasse
entfernt und so dadurch der Ausflußtraktgradient sowie
auch die Mitralinsuffizienz in den meisten Fällen eliminiert
oder zumindest deutlich reduziert. Dieser komplizierte Ein-
griff bleibt erfahrenen Zentren vorbehalten, an denen die
Operationsmortalität mit 1–2 % niedrig ist [21, 22].

Interventionelle Septumablation
Als Alternative zur chirurgischen Therapie hat sich in

den letzten Jahren die perkutane transluminale septale
myokardiale Alkoholablation etabliert. Auch dieser Eingriff
sollte wenigen erfahrenen Zentren vorbehalten werden, da
die Komplikationsrate sonst unverantwortlich hoch sein
kann. Zur Reduktion der septalen Muskelmasse und des
Ausflußtraktgradienten wird dabei nach Ballonokklusion
Ethanol in 1 bis 3 septale Äste der LAD injiziert, um einen
umschriebenen Infarkt zu erzeugen. Um das Zielgebiet
bestmöglich identifizieren zu können, wird von vielen die
Kontrastechokardiographie im Katheterlabor eingesetzt
[23]. Die Ergebnisse dieser interventionellen Therapie sind
vielversprechend, eine signifikante Reduktion des Aus-
flußtraktgradienten mit damit einhergehender klinischer
Verbesserung des Patienten kann in bis zu 95 % erreicht
werden. Die Mortalität liegt bei 1–2 % und die größte
Komplikation in der Entwicklung eines trifaszikulären
Blocks mit permanenter Schrittmacherpflichtigkeit (≥ 6 %)
[24–27]. Obwohl diese Methode gute Kurzzeitergebnisse
zeigt, ist sie aufgrund der fehlenden Langzeitbeobachtung
und möglicher Spätkomplikationen derzeit als experimen-
tell anzusehen [28].

Schrittmachertherapie
Im Management der therapierefraktären HOCM wurde

in den letzten zehn Jahren immer wieder die Schrittma-
chertherapie eingesetzt. Durch DDD-Pacing mit relativ
kurzem AV-Intervall, um eine vollständige Ventrikelstimu-
lation zu erreichen, konnte eine Verringerung des Ausfluß-
traktgradienten erzielt werden, die Leistungsfähigkeit der
Patienten konnte jedoch nicht wesentlich erhöht werden.
In den letzten großen Studien konnte gezeigt werden, daß
die vom Patienten subjektiv berichtete Verbesserung der
Symptomatik mehr auf einem Placeboeffekt beruht. Es
wurde bei diesen Studien doppelblind in einem Cross-

over-Design der Effekt von AAI-Pacing und DDD-Pacing
nach Schrittmacherimplantation evaluiert, die klinische
Verbesserung zeigte keinen signifikanten Unterschied zwi-
schen beiden Gruppen. Ergebnis dieser großen Studien
war, daß die Schrittmachertherapie eine Verbesserung
beim Patienten ≥ 65 Jahre mit vorwiegender Angina pec-
toris-Symptomatik bringt [29–31].

Schlußfolgerungen
Die HCM ist eine sehr komplexe, durch große Hetero-

genität gekennzeichnete Erkrankung, die ein häufigeres
Vorkommen (1:500) und auch eine wesentlich bessere
Prognose als bisher angenommen (1 % Mortalität) hat. Ziel
des Managements des Patienten mit HCM sollte sein, die
Lebensqualität und die Leistungsfähigkeit des Patienten zu
optimieren, Patienten mit hohem Risiko zu identifizieren
und den frühzeitigen Tod zu verhindern.
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