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Perkutane transluminale septale Myokardablation
bei hypertropher obstruktiver Kardiomyopathie:
Risikofaktoren-Reduktion nach 12 Monaten

Lothar Faber, Hubert Seggewif3, Peer Ziemssen, Henning K. Schmidt, Ulrich Gleichmann

Die PTSMA ist eine neue interventionelle Behandlungsmethode fiir Patienten mit hypertropher obstruktiver Kardiomyopathie, deren
morphologisches Resultat sowie symptomatische und hamodynamische Wirkung der chirurgischen Myektomie dhneln. Zur Anndherung an die
Frage, inwieweit auch die fiir eine effektive Myektomie beschriebene, prognostisch gtinstige Wirkung nachvollzogen werden kann, analysierten wir
bei 50 mittels PTSMA behandelten Patienten den Verlauf vor und wéhrend der ersten 12 Monate nach Intervention im Hinblick auf bekannte oder
vermutete Indikatoren fiir eine ungtinstige Prognose. Dabei fand sich eine signifikante Reduktion der Gesamtzahl der Risikofaktoren pro Patient von
2,1+ 1,1auf 1,4 + 1,2 mit einer Verbesserung um mindestens einen Punkt bei 66 % der behandelten Patienten. Bei 3 Patienten kam es dagegen im
gleichen Zeitraum zu einer Zunahme des Risiko-Scores infolge neu aufgetretenen Vorhofflimmerns bzw. des Nachweises von nicht anhaltenden
ventrikuldren Tachykardien. Diese Beobachtungen kénnten als ein erster Hinweis dafiir gesehen werden, dal$ sich interventionelle und chirurgische
Reduktion der AusfluBbahn-Obstruktion vermutlich auch im Hinblick auf die Prognose behandelter Patienten gleichen.

PTSMA is a new interventional treatment option for symptomatic patients with hypertrophic obstructive cardiomyopathy. Morphologic results as
well as symptomatic and haemodynamic effects of the intervention are similar to those of surgical myectomy. To assess whether a successful PTSMA
in analogy to myectomy may additionally include a prognostic benefit, we analyzed 50 patients before and 12 months after PTSMA with respect to
a number of known or suspected risk factors for an adverse prognosis. In 66 % of the patients improvement of the global risk factor score was seen.
The number of risk factors per patient decreased significantly from 2.1 = 1.1 to 1.4 + 1.2. Development of new atrial fibrillation or non-sustained
ventricular tachycardia during follow-up led to a higher risk factor score in 3 patients. These findings may be considered as a first hint to similiarity
of interventional and surgical elimination of the LVOT gradient in HOCM not only with respect to symptoms and haemodynamics but also to long

term prognosis. J Kardiol 1999; 6: 351-8

Die interventionelle Therapie kardialer Erkrankungen ist
seit 1995 durch die perkutane transluminale septale
Myokardablation (PTSMA) bei hypertropher obstruktiver
Kardiomyopathie (HOCM) erweitert worden [1]. Analog der
chirurgischen Myotomie-Myektomie gelingt es mit diesem
Verfahren, bei medikamentds nicht hinreichend behandel-
baren Patienten die Obstruktion der linksventrikuldren
AusfluBbahn (LVOTO) wesentlich zu reduzieren und die
hierauf beruhende Symptomatik zu bessern oder zu besei-
tigen [1, 2-8]. Die Frage, ob die PTSMA analog der chirur-
gischen Elimination der AusfluBbahn-Obstruktion, fur die
nach Langzeitbeobachtungen bis zu 25 Jahre zusétzlich eine
positive Beeinflussung der Prognose angenommen wird [9],
ebenfalls einen prognostisch gtinstigen Effekt hat, ist auf-
grund der kurzen Beobachtungsdauer PTSMA-behandelter
Patienten zum jetzigen Zeitpunkt nicht zu beantworten. Wir
analysierten daher den klinischen Verlauf und verschiede-
ne Faktoren, fur die ein prognostischer Einflul} bei HOCM
bekannt ist oder in der Literatur diskutiert wird, vor sowie
im Verlauf der ersten 12 Monaten nach PTSMA.

Patienten und Methodik

Zwischen Januar 1996 und Juli 1998 wurden uns 242
Patienten mit HOCM zur Evaluation zugewiesen, bei 163
Patienten eine PTSMA durchgefihrt (67 %). Die Indikation
zur Intervention bestand neben der geeigneten Koronar-
morphologie in einer durch die bestehende Therapie
(Verapamil in einer mittleren Tagesdosis von 382 + 197 mg
bei 66% der Pat., hochdosierte, frequenzadaptierte Beta-
Blockade mit verschiedenen Préparaten bei 34 %) nicht hin-
reichend beinfluBbaren Symptomatik, d. h. einer Bela-
stungsdyspnoe oder Angina pectoris der NYHA- bzw.
CCS-Klassen 1l oder IV. Bei Pat. der NYHA/CCS-Klassen I

wurde individuell die Interventionsindikation gestellt, wenn
neben einer ausgepragten LVOT-Obstruktion prognostische
Risikofaktoren vorlagen und/oder eine Ausweitung der
medikamentosen Therapie wegen Unvertraglichkeiten nicht
moglich war. Die Pat. waren tber die fehlenden Lang-
zeiterfahrungen mit der PTSMA und die zur Verfligung ste-
henden Alternativen (DDD-Schrittmacherimplantation,
chirurgische Myotomie-Myektomie) ausfuihrlich mindlich
und schriftlich unterrichtet worden und hatten ihre Zustim-
mung schriftlich dokumentiert.

Im Hospitalverlauf nach PTSMA verstarben 3 Pat. (1,8 %)
2 Tage (Perikard-Tamponade durch perforierte passagere
Schrittmacher-Sonde), 2 Tage (fulminante Lungenembolie)
bzw. 9 Tage (refraktdares Kammerflimmern bei koexistenter
COLD und Beta-Mimetika-Therapie) nach Intervention.
Bisher wurden 50 behandelte Pat. tiber 12 oder mehr Mo-
nate beobachtet, von denen alle potentiell prognostisch
relevanten Daten zu samtlichen Erhebungszeitpunkten vor-
lagen (vor PTSMA, aus dem Akutverlauf, 3 sowie 12 Mo-
nate nach PTSMA). Die Daten dieser Patienten gingen in
die vorliegende Untersuchung ein.

Die Datenerfassung der Patienten erfolgte nach dem in
Tabelle 1 gezeigten Protokoll. Echokardiographische Para-
meter wurden unter Berticksichtigung der ASE-Richtlinien
in Linksseitenlage gemessen. Die LVOT-Gradienten (LVOTG)
wurden mittels CW-Doppler-Echokardiographie (CWDE) in
Ruhe sowie sowie unter Provokationsbedingungen (Valsalva-
Manover) bestimmt. Bei Belastungsuntersuchungen wurde
nach einem symptomlimitierten Prokokoll vorgegangen,
sofern die Patienten nicht der NYHA-Klasse IV zuzuord-
nen waren oder Ruhe-LVOTG von > 100 mmHg aufwie-
sen.
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Als prognostisch bedeutsame Risikofaktoren wurden die
folgenden Befunde gewertet: Ein frithes Manifestationsalter
der HOCM (< 30 Jahre), eine durch plotzliche kardiale
Todesfélle belastete Familienanamnese, rezidivierende Syn-
kopen, ein linksatrialer (LA) Diameter von > 45 mm, der
Nachweis von nicht anhaltenden ventrikularen Tachykar-
dien (VT’s) im Langzeit-EKG (3 oder mehr konsekutive,
verbreiterte Kammerkomplexe mit einer Frequenz von min-
destens 120/Minute) sowie eine pathologische Blutdruck-
Regulation unter Belastung (Abfall oder Anstieg von < 20
mmHg), ferner (im 12-Monats-Verlauf) neu auftretendes
Vorhofflimmern bei zuvor stabil im Sinusrhythmus befind-
lichen Patienten.

Intervention

Die PTSMA wurde nach dem an anderer Stelle ausfiihr-
lich beschriebenen [2, 3, 6] Procedere durchgefiihrt. Der
LVOTG wurde mittels eines von transseptal in die links-
ventrikuldre EinfluBbahn vorgebrachten Brockenbrough-
Katheters oder tiber einen retrograd-transaortal vorgefthr-
ten modifizierten 5F-Pigtail-Katheter kontinuierlich Gber-
wacht bzw. in Ruhe sowie nach Auslésung einer VES
bestimmt. Alle Pat. erhielten prophylaktisch einen von
femoral in die RV-Spitzenregion eingebrachten 4F-Schritt-
macher sowie 10.000 IU Heparin zur Verhitung thromb-
embolischer Komplikationen.

Uber einen 7- bis 8F-PTCA-Fiihrungskatheter wurde der
mutmallich zu okkludierende septale Ast selektiv aufge-
sucht (Abb. 1). Nach Sicherstellung der korrekten Lage des

Tabelle 1: Untersuchungs-Protokoll

Vor  Akutverlauf 3 Monate 12 Monate

PTSMA nach nach nach
PTSMA PTSMA  PTSMA

Anamnese X X X X
Klinisch-kardiolog. Status X X X X
Ruhe-EKG X X X X
Lungenfunktionspriifung X

Abdomen-Sonographie X

Rontgen-Thorax (2 Ebenen)  x X X
Langzeit-EKG X X X X
Langzeit-Blutdruckmessung ~ x

Ergometrie X X X X
Einschwemm-Katheter X X
Echokardiographie X X X X
NMR X X

Diagnost. Linksherzkatheter x X

Over-the-wire-Ballons wurde das Versorgungsgebiet dieses
septalen Astes mit Rontgen-Kontrastmittel dargestellt und
ein retrograder Abstrom in den LAD bei inflatiertem Ballon
ausgeschlossen. Bei den ersten Eingriffen erfolgte anschlie-
Bend die fraktionierte Injektion des Alkohols in Portionen
zu 1 ml, sofern die probatorische Ballonokklusion des Ziel-
gefdlRes eine Reduktion des LVOTG gezeigt hatte. Bei den
tbrigen Eingriffen wurde neben dieser hamodynamischen
Abschétzung des Therapieeffekts eine intraprozedurale
Myokard-Kontrast-Echokardiographie (MCE) durchgefihrt
[7, 8.

Nach der KM-Gabe zur radiologischen Darstellung des
distalen Gefdlbettes wurde hierzu unter kontinuierlicher
transthorakal-echokardiographischer Darstellung das myo-
kardiale Perfusionsgebiet des Zielgefdlles mittels Injektion
von 1-2 ml Echo-Kontrastmittel (Levovist® Konzentration:
350 mg/ml, Fa. Schering) kontrastiert. Vor definitiver
Alkoholgabe wurde die echokardiographische Uberein-
stimmung von Ort der LVOTO und kontrastiertem, dem
Zielgefall zugehorigen Myokardareal gefordert (Abb. 2).
Andernfalls wurde ein anderer Septalast aufgesucht.

Abbildung 1: Typische angiographische Sequenz der PTSMA mit Dar-
stellung der linken Koronararterie und Identifikation des Septalastes (Pfei-
le) in RAO-Position (Abb. 1a). Nach der Balloninflation (Pfeile) Doku-
mentation der optimalen Ballonposition im proximalen Abschnitt des
Septalasts (Abb. 1b). Kontrastmittelinjektion tiber das zentrale Lumen
des Ballonkatheters mit Bestimmung des Versorgungsareals des Septalasts
(Abb. 1¢; Pfeile) und Ausschlult von Kontrastmittelreflux in den LAD.
AbschlieBende Darstellung des Gefalsstumpfes (Pfeile) nach alkohol-
induzierter Septalastokklusion (Abb. 1d).

Tabelle 2: Klinik, Belastbarkeit und echokardiographische Parameter vor und 12 Monate nach PTSMA

Variable Vor PTSMA 12 Monate nach PTSMA p-Wert
Mittelwert (Bereich) Mittelwert (Bereich)

Klinik

NYHA-Klasse 2,6 0,5 (2-4) 0,9+ 1,0 (0-3) < 0,001

Belastungsdauer (s) 391 £ 167 (0-840) 498 + 154 (180-1240) < 0,05

M-Mode-Echo

LA-Durchmesser (mm) 46,2 +7,8 (33-65) 44,4 + 6,2 (33-57) < 0,01

Septumdicke (mm) 21,1 £ 3,2 (14-29) 13,9 = 4,4 (6-23) < 0,0001

Hinterwand-Dicke (mm) 14,1 +2,6 (8-17) 1,6+1,7 (8-16) < 0,05

LV-enddiast. Durchmesser (mm) 47,2 £ 5,4 (35-57) 48,5 + 6,7 (28-61) ns.

CW-Doppler

LVOT-Gradient (Ruhe) mmHg 56,8 + 41,8 (7-182) 7,5+ 14,5 (0-88) < 0,0001

LVOT-Gradient (Stress) mmHg 134,1 £ 49,0 (79-243) 25,7 + 30,8 (0-146) < 0,0001

PW/CW + Farb-Doppler

Mitralinsuffizienz (Grad 0-3) 0,9+0,5 (0-2) 0,5+0,6 (0-2) < 0,01

J KARDIOL 1999; 6 (7)



Nach definitiver Identifikation des Zielgefdlles erhiel-
ten alle Pat 0,15-0,3 mg Buprenorphin oder 5-10 mg
Morphium i.v. zur Analgosedierung. Nach der Alkohol-
Injektion blieb der Ballon ca. 10 min. inflatiert, um einen
retrograden Abstrom zu vermeiden. Anschliefend wurden
die LVOTG-Messungen unter den gleichen Bedingungen
wie prdinterventionell wiederholt.

Nachuntersuchungen

Alle Pat. wurden nach Intervention auf der kardiolo-
gischen Intensivstation fir mindestens 48 Stunden tber-
wacht. Im weiteren Hospitalverlauf, nach 3 und nach 12
Monaten wurden die unter Tabelle 1 aufgelisteten Kontroll-
untersuchungen durchgefiihrt. Postinterventionell wurde,
je nach Vertraglichkeit, die Einstellung auf einen kardio-

selektiven Beta-Blocker angestrebt, alternativ auf Verapamil.
Die Fortfihrung der Endokarditisprophylaxe wurde den
Patienten ebenso nahe gelegt wie die Vermeidung schwe-
rer korperlicher Belastungen.

Statistik

Die Patientendaten wurden mit einer PC-gestitzten re-
lationalen Datenbank (Filemaker 3.0, Claris Corp.) erfafSt
und mittels der Statistik-Programme Statview 4.5 (Abacus
Concepts) und Winstat 3.0 (Kalmia Co. Inc.) ausgewertet.
Stetige Variablen werden als Mittelwerte und Standard-
abweichungen angegeben. Gruppenvergleiche erfolgten
mittels t-Test fiir unverbundene bzw. verbundene Stichpro-
ben. Haufigkeitsverteilungen wurden mit dem chi?-Test
uberpruft. Signifikanz wurde angenommen fiir p < 0,05.

Mi
Kontrast
Depot

2  Kontrast
2

Depot

Abbildung 2: Myokard-Kontrast-Echokardiographie wahrend PTSMA bei einem Patienten mit mehreren Septaldsten. Abb. 2a zeigt den Ausgangs-
befund mit Jetbildung entlang des proximalen Septums, Abb. 2b ein Mismatch zwischen dem markierten Septumareal und dem Ort des maxima-
len FluBbeschleunigung nach Injektion von 1 ml Levovist® durch das zentrale Lumen des Ballonkatheters in den zundchst sondierten 2. Septalast.
Abb. 2c zeigt ein optimales Matching beider Areale nach Wechsel des Zielgefales und Injektion des Echokontrastmittels in einen mehr proximal
entspringenden Septalast (LV: Linker Ventrikel; LA: Linker Vorhof; MR: Mitrale Regurgitation, RA: Rechter Vorhof).

LY (200 mmHg)
AD (200 mmHg
«LV
«A0
«A0
«lV
*
*
vor nach vor nach vor nach

Abbildung 3: Optimales Behandlungsergebnis nach PTSMA: Links komplette Beseitigung des linksventrikularen Ausflulbahn-Gradienten (AO =
Aorta; LV = linksventrikuldrer Einflutrakt bzw. LV-Cavum proximal der Obstruktion) und Rickgang des LVEDP (roter Pfeil) bei invasiver Bestim-
mung, Mitte und rechts: Korrespondierende echokardiographische Befunde mit Riickbildung des LVOT-Jet und der obstruktionsassoziierten, exzen-
trischen Mitralinsuffizienz (gelber Doppelpfeil).
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Ergebnisse

A: Akutverlauf

Der invasiv bestimmte Gradient tber der linksventri-
kuldren AusfluBbahn (LVOTG) sank bei diesen 50 Pat. in
Ruhe von 66,0 + 31,9 auf 12,6 = 13,1 und post-ES von
139,8 £ 31,8 auf 54,6 = 42,3 mmHg (p jeweils < 0,0001),
bei 38 Patienten (76 %) um > 50 %. Die bei Aufnahme der
Pat. mittels CW-Doppler bestimmten LVOTG lagen im Mit-
tel etwas niedriger (Tab. 2). Der CK-Gipfel betrug 639 =
334 (210-1810) U/ 10,9 = 5,4 Stunden nach dem Eingriff
mit einem CK-MB-Anteil von 80 + 49 U/l. Einen neuen
Schenkelblock entwickelten 30 (60%) Pat., vorwiegend
unter Einbeziehung des rechten Tawara-Schenkels bei 20
Pat. (40%). Aufgrund intermittierender oder anhaltender,
hohergradiger trifaszikularer Blockierungen benétigten 7
(14%) Pat. dieser Serie einen permanenten DDD-Schritt-
macher. Die mittlere stationdre Behandlungsdauer nach
PTSMA betrug 10,7 + 4,5 Tage (6-24).

B: Langzeitverlauf

Drei Pat. (6 %) hatten sich anlaBlich der 3-Monats-Kon-
trolle wegen eines unzureichenden klinischen und hamo-
dynamischen Primarergebnisses einer dann erfolgreichen
Re-PTSMA mit kompletter Elimination des LVOTG unter-
zogen. Nach 12 Monaten war die klinische Symptomatik
bei 46 Pat. (92 %) deutlich gebessert mit einer Reduktion
des mittleren NYHA-Stadiums von 2,6 + 0,5 auf 0,9 = 1,0
(Tab. 2). Bei 25 Patienten (50 %) bestand volle korperliche
Belastbarkeit. Der mittels CW-Doppler bestimmte LVOTG
sank im Vergleich zum Akutergebnis weiter ab auf 7,5 =
14,5 mmHg (p < 0,0001; Tab. 2; Abb. 3), bei 48 Pat. (96 %)
um mehr als 50 %. Auch die obstruktionsassoziierte Mitral-
insuffizienz zeigte einen signifikanten Rickgang.

Klinisch relevante VT’s traten im 12-Monats-Verlauf bei
keinem Patienten auf. Zwei zuvor im stabilen Sinusrhythmus
befindliche Pat. (4 %) entwickelten intermittierendes oder
anhaltendes Vorhofflimmern; kein Pat. verstarb im ersten
Jahr nach erfolgreicher PTSMA. Die wesentlichen klinischen
und hamodynamischen Ergebnisse faf3t Tabelle 2 zusammen.

C: Risikofaktoren

Die Ergebnisse hierzu falSt die Tabelle 3 zusammen. Vor
PTSMA wiesen die Pat. im Mittel 2 Risikofaktoren auf. Bei
11 (22 %) Pat. manifestierte sich die HOCM vor dem 30.
Lebensjahr; immerhin 21 (42 %) hatten eine durch plotzli-
che Todesfdlle belastete Familienanamnese. Diese Risiko-
faktoren bleiben selbstverstindlich im weiteren Verlauf
erhalten. Nach PTSMA war die mittlere Anzahl der Risiko-
faktoren signifikant reduziert auf 1,4/Patient. Eine Norma-
lisierung der Blutdruckregulation und Reduktion des links-
atrialen Diameters trugen wesentlich zu dieser Abnahme
bei. Die Anderung hinsichtlich Synkopen-Haufigkeit ver-
fehlte knapp das Signifikanz-Niveau (p = 0,08). Die H&u-
figkeit von nicht anhaltenden VT’s im Langzeit-EKG zeigte
keine gerichtete Tendenz.

Insgesamt ergab sich eine Verbesserung des Risikofak-
toren-Scores bei 33 Pat. (66 %). Eine Verschlechterung um
jeweils einen Risikofaktor fand sich bei 3 Patienten (6 %),
samtlich mit kompletter Elimination des LVOTG, infolge
neu nachgewiesener VT’s im Langzeit-EKG (N = 2; jeweils
kurze ventrikuldre Salven von 3 bzw. 5 konsekutiven Ak-
tionen, Frequenz 145 bzw. 200/min.) bzw. neu aufgetrete-
nen Vorhofflimmerns (N = 1; normfrequente Uberleitung).

Diskussion

Rhythmusstorungen mit der Gefahr des plotzlichen
Herztodes, auch als Erstmanifestation bei zuvor asympto-
matischen Personen, stellen eine besondere Herausforde-
rung bei der Behandlung von Patienten mit HOCM dar [9—
13]. Die Prognose der Erkrankung ist tiberwiegend durch
Rhythmusereignisse determiniert, obwohl in der dlteren
Patientengruppe auch ein zunehmender Einfluf® der Herz-
insuffizienz-Symptomatik diskutiert wird [14]. Die Anga-
ben hinsichtlich der jahrlichen Absterbequote schwanken
zwischen 0,5 und 6 %/Jahr und sind teilweise durch unter-
schiedliche Patientenkollektive erklarbar (,,selection bias”
bzw. ,referral bias”; [15]). Es wird angenommen, dal} tiber-
wiegend schnelle ventrikuldre Arrhythmien bedeutsam sind,
Todesfdlle in Assoziation mit supraventrikularen Arrhyth-
mien oder mit Bradyarrhythmien sind jedoch ebenfalls be-
schrieben [16]. Im Falle eines plotzlichen Herztodes bei
Sportlern fand sich als haufigste Ursache eine hypertrophe
Kardiomyopathie [12].

Bisher ist es nicht gelungen, eindeutige Indikatoren fir
eine erhohte Gefdhrdung durch den plétzlichen Herztod
zu identifizieren, so dals zum jetzigen Zeitpunkt eine Risiko-
abschédtzung am ehesten tiber eine Kombination verschie-
dener Kriterien moglich erscheint [9-13]. Im einzelnen
wurden als Risikofaktoren genannt: Ein frithes Manifesta-
tionsalter der Erkrankung, eine belastete Familienanamnese
hinsichtlich des plétzlichen Herztodes, rezidivierende Syn-
kopen vor allem im jugendlichen Alter, vorangegangene
anhaltende ventrikuldre Tachyarrhythmien oder ein tiber-
lebter Kreislaufstillstand, eine pathologische Belastungs-
Blutdruckreaktion [17], nicht anhaltende ventrikulire
Tachyarrhythmien im Langzeit-EKG, die Dokumentation
einer myokardialen Ischamie mittels nuklearmedizinischer
oder metabolischer Verfahren ebenfalls vorzugsweise bei
jungeren Patienten, intermittierendes oder anhaltendes
Vorhofflimmern, ferner eine linksatriale Dilatation von >
45 mm.

Die LVOT-Obstruktion wurde bisher tGberwiegend als
prognostisch nicht relevant eingeschétzt [10]. Eine japani-
sche Kohortenstudie zeigte kurzlich jedoch eine schlechtere
Prognose bei Vorhandensein von AusfluBbahn-Obstruktion
und unzureichendem Belastungsblutdruck-Anstieg auf [18].
Genetische Untersuchungen konnten dartiberhinaus ,ma-
ligne” von ,benignen” Mutationen unterscheiden, ohne daf§
dies bisher in phanotypische Differenzierungsmoglichkeiten
oder eine klinische Risikoabschatzung umzusetzen ist

Tabelle 3: EinfluB der PTSMA auf das Risikoprofil der behandelten Patienten

Riskofaktor Vor PTSMA 12 Monate nach PTSMA p-Wert
Manifestationsalter < 30 Jahre 11 (22 %)

Familidre Belastung (plotzl. Herztod) 21 (42 %)

Rezidivierende Synkopen 23 (46 %) 5 (10 %) ns.
LA-Durchmesser > 45 mm 28 (56 %) 18 (36 %) < 0,05
Patholog. Blutdruckregulation 16 (32 %) 7 (14 %) < 0,05
VT’s im Langzeit-EKG 11 (22 %) 8 (16 %) ns.
Gesamtzahl der Risikofaktoren/Pat. 2,1 1,1 (0-4) 1,4 +1,2(0-5) < 0,01

J KARDIOL 1999; 6 (7)
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[12,19-22]. Invasive elektrophysiologische Untersuchun-
gen haben keinen allgemein akzeptierten Stellenwert bei
der Risikostratifizierung von Patienten mit HCM [13].

Die Ursache der elektrischen Instabilitdt ist auf ventri-
kuldrer Ebene im hypertrophischen Prozel} selbst zu sehen.
Als elektrophysiologisches Korrelat des ,Myocardial dis-
array” wurde eine ausgepragte Inhomogenitat von Erre-
gungsausbreitung und -riickbildung dokumentiert [22]. Eine
myokardiale Ischamie, auch in Abwesenheit signifikanter
epikardialer Koronarstenosen, spielt vielfach eine zuséatz-
liche Rolle. Die atriale Belastung infolge der himodyna-
mischen Storungen wird fiir das vermehrte Auftreten supra-
ventrikuldrer Arrhythmien verantwortlich gemacht. Es gibt
jedoch auch Hinweise fiir eine primére Storung des atrialen
Myokards [23].

In therapeutischer Hinsicht ist bei der HCM zwischen
einer vorwiegend symptomatisch und einer prognostisch
intendierten Behandlung zu unterscheiden. Negativ
inotrope Medikamente, die AV-sequentielle Stimulation
sowie die chirurgische oder nicht-chirurgische Septum-
ablation zielen auf die Reduktion der AusfluBbahn-Obstruk-
tion bzw. der hiervon abhangigen Symptome ab [24-33].
Langzeitbeobachtungen von bis zu 25 Jahren legen dar-
tber hinaus einen zusitzlichen, prognostisch giinstigen
Effekt einer effektiven Myektomie nahe [28-30]. Mangels
klar definierter Risikomarker wird die Behandlung
asymptomatischer Patienten kontrovers diskutiert [10-12].

Eine prophylaktische Behandlung mit Amiodaron wurde
bei Prasenz von nicht anhaltenden VT’s im Langzeit-EKG
in Kombination von zwei oder mehr der anderen Risiko-
faktoren vorgeschlagen. Nach tiberlebtem Kreislaufstillstand
erscheint derzeit eine Behandlung analog der sonstigen
klinischen Praxis bei rhythmusgefahrdeten Patienten sinn-
voll, d. h. die Versorgung mit einem implantierbaren Defi-
brillator [12]. Supraventrikuldre Arrhythmien sind angesichts
der hamodynamischen Konsequenzen eines Verlust der
atrioventrikuldren Synchronisation aggressiv anzugehen
[13]. Dabei ist immer auch an die Koexistenz bzw. die iatro-
gene Auslosung bedrohlicher Bradyarrhythmien zu denken.

Vierzig Jahre nach der Erstbeschreibung [34-35] der
Erkrankung bzw. deren chirurgischer Therapie entwickelt
nun die interventionelle Kardiologie eine Behandlungs-
option fir die Patientengruppe mit bedeutsamer Sympto-
matik und LVOT-Obstruktion [36-38]. Die Induktion eines
limitierten, gezielten Infarktes innerhalb des septalen
Muskelwulsts bewirkt eine kontraktile Dysfunktion und
Ausdiinnung in diesem Bereich, kann die LVOTO &hnlich
der Myektomie deutlich reduzieren oder beseitigen, und
auf diesem Wege zu einer beeindruckenden klinischen
Besserung, teilweise bereits wahrend der Intervention, fiih-
ren. Dabei stellt unseres Erachtens die Integration einer
bildgebenden Methode in die Prozedur mit dem Ziel, die
iatrogene Nekrose bzw. den Verlust an kontraktiler Masse
moglichst gering zu halten, einen wesentlichen Fortschritt
dar [7, 8, 39].

Bei der Frage, ob die PTSMA in Analogie zur Myektomie
neben der symptomatischen auch eine prognostisch gtin-
stige Wirkung beinhaltet, ist zu berticksichtigen, daf8 diese
auch fur die chirurgische Behandlung weder durch eine
prospektive Studie gesichert noch hinsichtlich des Mecha-
nismus aufgeklart worden ist.

Die hier vorgestellten Daten zeigen jedoch, dals mit der
Reduktion der Vorhofgroe und der Synkopenhaufigkeit
zwei Faktoren beeinflult werden, fiir die auch ein Effekt
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der Myektomie belegt ist [28-33]. Der Effekt auf die
Belastungs-Blutdruckregulation wurde unseres Wissens bei
Myektomie-Patienten bisher nicht untersucht, so dal’ hier
kein Vergleich moglich ist. Nachdem wir bei der Auswer-
tung der Langzeit-EKG'’s im 3-Monatsverlauf nach PTSMA
fur das Gesamtkollektiv der behandelten Pat. eine signifi-
kante Aggravierung von Arrhythmien ausschlielen konn-
ten [40], und andere Arbeitsgruppen auch invasiv keine
Hinweise fur die Schaffung eines arrythmogenen Substra-
tes durch die interventionelle Septumablation fanden [41],
sind die mitgeteilten Beobachtungen als erster Hinweis zu
werten, daf eine effektive PTSMA auch den prognostisch
positiven Effekt der Myektomie nachvollziehen kdnnte. Im
Einzelfall ist jedoch auch nach erfolgreicher PTSMA mit
Besserung von Symptomen und Risiko-Score bei Pat. mit
weiterhin anzunehmendem, arrhythmogenem Risiko das
derzeitige Interventionsspektrum (Amiodaron-Langzeit-
therapie, AICD-Implantation) auszuschopfen.

Limitationen der Untersuchung

Bei der Wertung der mitgeteilten Ergebnisse sind einige
Limitationen zu berticksichtigen. So fiihrten wir angesichts
der kontrovers diskutierten Bedeutung dieser Methode selbst
keine invasiv-elektrophysiologischen Studien zur Beurtei-
lung einer eventuellen erhohten ventrikuldren Vulnerabilitat
oder der Gefdhrdung der Patienten hinsichtlich Brady-
arrhythmien durch. Die Beobachtungszeit von 12 Mona-
ten mag zur Beurteilung einzelner Risikomarker wie der
Héaufigkeit von Synkopen zu kurz sein, ebenso die Auswer-
tung einer 24-Stunden-Periode hinsichtlich nicht-anhalten-
der VT’s bei den Follow-up-Untersuchungen. Die Indika-
tionsstellung zur PTSMA erfolgte individuell, so dal% eine
Selektion von Patienten mit primdr gtinstiger Prognose nicht
auszuschliefen ist. Schlielllich ist die Risikostratifizierung
anhand der genannten Risikofaktoren selbst mit ihrem nied-
rigen pradiktiven Wert ist als problematisch zu bewerten.

Schluffolgerungen

Die PTSMA ist eine vielversprechende interventionelle
Behandlungsoption fiir medikamentds nicht hinreichend
behandelbare Pat. mit HOCM. Ohne das Trauma eines Ein-
griffs mit Einsatz der Herz-Lungenmaschine gelingt heute
bei ca. 90 % der Pat. eine deutliche Reduktion oder kom-
plette Beseitigung der LVOTO. Dabei ist in unserer Serie
eine Verbesserung der Ergebnisse seit der Einfihrung des
echokardiographischen Monitorings als zusétzliche Metho-
de zur Auswahl des ZielgefiRes erkennbar. Eine effektive
PTSMA scheint neben ihrer symptomatischen Wirkung auch
mit einer positiven Beeinflussung von Risikofaktoren fiir eine
ungunstige Prognose bei HOCM assoziiert. Ob sich diese
erste Mitteilung potentiell prognostisch gtinstiger Wirkun-
gen der PTSMA in Analogie zur chirurgischen Myektomie
bestatigt, mul die weitere Langzeitbeobachtung der behan-
delten Patienten mittels eines prospektiv gefiihrten Regi-
sters bzw. eine randomisierte Studie kldren.
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