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Update zur Therapie der LVOT-Obstruktion bei HOCM
N. Schwegel, N. Verheyen

Abteilung für Kardiologie, Universitäres Herzzentrum Graz, Medizinische Universität Graz

 � 1. Facts
 − Die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) gilt als die häu-

figste hereditäre Kardiomyopathie, mit einer geschätzten 
Prävalenz bis 0,6 % in der Gesamtbevölkerung.

 − Die HCM ist definiert als linksventrikuläre Hypertrophie 
mit einer Myokarddicke ≥ 15 mm (bzw. ≥ 13 mm bei nach-
gewiesener Mutation), die nicht allein durch abnorme 
Druckbelastung erklärt werden kann.

 − Bei bis zu 70 % der HCM-Patienten liegt zusätzlich eine 
Obstruktion des linksventrikulären Ausflusstraktes (LVOT) 
vor, mit maximalen LVOT-Gradienten ≥ 30 mmHg bereits 
in Ruhe oder ausschließlich unter Provokation (= provo-
zierbare/latente LVOT-Obstruktion).

 − Die Diagnose einer obstruktiven HCM (HOCM) ist ent-
scheidend für die Indikationsstellung spezifischer Thera-
pien und für die Bewertung des individuellen kardiovas-
kulären Risikos.

Prognose bei HOCM
 − Erhöhtes Risiko für plötzlichen Herztod, Herzinsuffizienz, 

Schlaganfälle, ventrikuläre Arrhythmien und Vorhofflim-
mern

 − Wichtigste Marker für eine schlechte Prognose:
 { Hoher maximaler LVOT-Gradient (≥ 100 mmHg)
 { Ausgeprägte Hypertrophie (≥ 30 mm)
 { Junges Alter (< 40 Jahre) bei Erstmanifestation
 { Rezidivierende Synkopen
 { Ventrikuläre Arrhythmien
 { Pathogene Mutation im sarkomerischen Gen
 { Positive Familienanamnese für plötzlichen Herztod
 { Ausgeprägte Myokardfibrose (extensives Late Enhance-

ment ≥ 15 % in der MRT)
 { Linksventrikuläre Ejektionsfraktion < 50 %

 � 2. Klinik der LVOT-Obstruktion

 − Belastungsdyspnoe
 − Schwindel und Synkopen
 − Angina-pectoris-Symptomatik
 − Palpitationen

 − Fatigue
 − Verstärkte Symptomatik während/nach Belastung und 

postprandial

 � 3. Diagnostik und typische Findings

 − Familienanamnese: bekannte Hypertrophie bei Verwand-
ten, plötzlicher Herztod oder ungeklärte Todesfälle (bei 
jungen Verwandten)

 − Körperliche Untersuchung: Systolikum (in Ruhe und/oder 
nach Provokation) insbesondere über dem 2. Interkostal-
raum rechts parasternal

 − EKG: präterminale T-Negativierung (v. a. in links-präkor-
dialen Ableitungen), positiver Hypertrophie-Index, gehäuft 

nicht-anhaltende Kammertachykardien, „giant T-waves“ in 
den Vorderwand-Ableitungen (Abb. 1A)

 − Labor: erhöhtes NT-proBNP, erhöhtes Troponin T, erhöhte 
Kreatinin-Kinase

 − Echokardiographie:
 { Reverse-curve-Phänotyp des linken Ventrikels (Abb. 2A)
 { septal betonte (asymmetrische) Hypertrophie
 { hyperdyname Linksventrikel-Funktion

Clinical Shortcuts

Abbildung 1: (A): Typische 
EKG-Veränderungen: positiver 
Hypertrophie-Index, prätermi-
nale T-Negativierung links-prä-
kordial und „Giant-T-Waves“ 
über der Vorderwand, (B): Late 
enhancement in den ventriku-
lären Insertionspunkten (Pfei-
le) bei HCM.
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 { turbulenter Fluss über dem LVOT im Farbdoppler
 { Obstruktionssignal über dem LVOT im Continuous-

Wave- (CW-) Doppler (Abb. 2C)
 { SAM-Phänomen der Mitralklappe (SAM = Systolic 

Anterior Movement) (Abb. 2B) teils mit begleitender 
Mitralinsuffizienz

 { mitt-ventrikuläre Obstruktion
 { typisches Obstruktionssignal nach Provokation (Valsal-

va, Kniebeugen, schnelles Aufstehen, post-extrasystoli-
scher Schlag) (Abb. 2 D)

 { morphologische Auffälligkeiten der Mitralklappe (ver-
längerte Segel, akzessorisches Gewebe) oder der Papil-
larmuskeln (Hypertrophie, direkte Insertion in das 
vordere Mitralsegel)

 − Stress-Echokardiographie (Fahrrad): empfohlen bei symp-
tomatischen Patienten ohne Nachweis einer signifikanten 
LVOT-Obstruktion trotz Provokation (z. B. Valsalva)

 − MRT: typisches Late-enhancement-Muster (rechtsventri-
kuläre Insertionspunkte, Patchy-mid-wall-Late-Enhance-
ment in hypertrophierten Segmenten) (Abb. 1B)

Differentialdiagnosen bei LVOT-Obstruktion: Mb. Fabry (bis 
zu 50 % mit provozierbarer/latenter Obstruktion), Amyloidose 
(IEL [intraepitheliale Lymphozyten] bei Leichtketten-Amyloi-
dose, aber auch bei Transthyretin-Amyloidose), hypertensive 
Herzerkrankung mit sigmoidem Septum.

 � 4. Therapie der LVOT-Obstruktion

Allgemeine Empfehlungen bei LVOT-Obstruktion
 − Vermeiden von Dehydratation und exzessivem Alkohol-

konsum
 − Kleine Mahlzeiten
 − Kontraindiziert bei LVOT-Obstruktion: Vor- und Nach-

lastsenker (Nitrate, Phosphodiesterasehemmer), positiv 
inotrope Substanzen (Digitalis, Sympathomimetika)

 − ACE-Hemmer/ARB/ARNI und Amlodipin zu vermeiden
 − Sport auf Wettkampf-Niveau kontraindiziert

Medikamentöse Therapie-Optionen
 − Selektive Beta-Blocker (Klasse-I-Empfehlung*)

 { maximal tolerierte Dosis
 − Verapamil oder Diltiazem bei persistierender Symptoma-

tik oder Unverträglichkeit/Kontraindikation von Beta-Blo-
ckern (Klasse-I-Empfehlung*)

 − Disopyramid (Klasse I*) oder Mavacamten (Klasse IIa*) bei 
persistierender Symptomatik

Abbildung 2: Echokardiographie bei HOCM. (A): Reverse-curve-Phänotyp („Zipfelmützen“-artige Kontur) des linken Ventrikels, (B): SAM-Phänomen der 
Mitralklappe, Darstellung im M-Mode (Pfeile), (C): LVOT-Ruhe-Gradient, (D): Anstieg des LVOT-Gradienten unter Valsalva-Manöver.
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Septumreduktionstherapien (Alkoholablation, 
 Myektomie)

 − Indikation
 { symptomatische LVOT-Obstruktion trotz optimaler 

medikamentöser Therapie
 F NYHA III–IV (Klasse-I-Empfehlung*)
 F wiederkehrende, nicht anders erklärbare Synkopen 

(Klasse-IIa-Empfehlung*)
 F NYHA ≥ II und SAM oder AF oder links-atriale Di-

latation (Klasse-IIb-Empfehlung*)
UND

 { LVOT-Gradient in Ruhe oder unter Provokation 
≥ 50 mmHg

 { möglich bei LVOT-Gradient 30–50 mmHg ohne andere 
kausale Erklärung der Symptomatik

 − Optionen
 { Chirurgische Myektomie

 F Vorteile: bei zusätzlicher mitt-kavitärer Obstruktion 
kann die Myektomie ausgeweitet werden; gleichzei-
tiges Klappenverfahren oder koronare Bypass-OP 
möglich

 F Mögliche Komplikationen: AV-Block, Schenkel-
block, Aortenklappeninsuffizienz, selten Septum-
defekte

 { Alkohol-Septumablation
 F Vorteile: minimalinvasiv
 F Mögliche Komplikationen: AV-Block häufiger als bei 

Myektomie, residuelle LVOT-Obstruktion, weniger 
effektiv bei hochgradiger Hypertrophie (≥ 30 mm)

 � Was ist neu?

 − Kardialer Myosin-ATPase-Inhibitor (Mavacamten) als Klasse-IIa*-Empfehlung für Patienten mit symptomatischer 
HOCM unter optimaler medikamentöser Therapie vor invasiver Septumreduktionstherapie (EU-Zulassung 2023), 
Indikation: NYHA II–III, LVEF ≥ 55 % und LVOT-Obstruktion

 − Derzeit Verschreibung nur durch tertiäre Zentren
 − Septumreduktionstherapie nach wie vor als valide Therapie-Option

Literatur:
1. Arbelo E, et al. 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies: Developed by the 
task force on the management of cardiomyopathies of the European Society of Cardiology (ESC). Eur 
Heart J 2023; 44: 3503–26.
2. Elliott PM, et al. ESC guidelines on diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy: 
the task force for the diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy of the European 
Society of Cardiology (ESC). Eur Heart J 2014; 35: 2733–79.
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*Klasse I = empfohlen/indiziert, Klasse IIa = sollte erwogen werden, Klasse IIb = kann erwogen werden; Empfehlungen entsprechend der ESC-Guidelines für 
Kardiomyopathien 2023 [1]
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