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Hypertrophe Kardiomyopathie –  
Was Sie über Fortschritte in der medikamentösen 

Therapie, körperlichen Belastung  
und Risikostratifikation wissen sollten

J. Veselka1, K. Ibrahim1, K. Huber2

	� Einleitung

In den vergangenen beiden Jahren wurden sowohl europäi­
sche als auch amerikanische Leitlinien zur Behandlung der 
hypertrophen Kardiomyopathie – nicht obstruktiv oder ob­
struktiv (HCM/HOCM) – veröffentlicht, die wichtige neue 
Erkenntnisse für die klinische Praxis zusammenfassen [1–2]. 
Für die HCM-spezifische Versorgung lassen sich in den ak­
tuellen Empfehlungen insbesondere drei Schwerpunktthemen 
hervorheben: die medikamentöse Behandlung mit kardialen 
Myosininhibitoren (CMI), der neue Blick auf die körperliche 
Belastbarkeit von HCM-Patienten und die risikoadaptierte 
Stratifikation für den plötzlichen Herztod (SCD).

	� Medikamentöse Behandlung

Die pharmakologische Behandlung der HOCM wurde lange 
Zeit durch Medikamente der ersten Wahl dominiert, wie nicht-
vasodilatierende Betablocker und Kalziumkanalblocker. Diese 
Substanzen, obwohl gut untersucht und kostengünstig, bieten 
jedoch nur eine begrenzte Symptomlinderung und senken den 
linksventrikulären Ausflussgradienten (LVOT-G) nur moderat 
[3, 4].

Die Einführung der kardialen Myosininhibitoren (CMI) stellt 
einen entscheidenden Fortschritt dar, da diese Medikamente 
gezielt die Myosin-Aktin-Interaktion hemmen und somit die 
Hyperkontraktilität des Myokards direkt reduzieren [5, 6].

Mavacamten, ein spezifischer Myosininhibitor, zeigte in der 
EXPLORER-HCM-Studie eine signifikante Reduktion des 

LVOT-G sowie eine Verbesserung der Belastungskapazität 
und der NYHA-Klasse bei Patienten, die unzureichend auf 
traditionelle Medikamente ansprachen [5]. Diese Studie zeigte 
auch, dass bei 27 % der Patienten eine Senkung des LVOT-G 
< 30 mmHg zusammen mit einer Reduzierung der Atemnot 
auf die NYHA-Klasse I erreicht wurde. Allerdings birgt die 
Therapie Risiken, die eine engmaschige Überwachung er­
forderlich machen. Etwa 6 % der Patienten entwickeln eine 
linksventrikuläre Ejektionsfraktion (LVEF) < 50 %, was eine 
potenzielle Einschränkung darstellt [5]. Aus diesem Grund 
wird empfohlen, die LVEF während der Behandlung regelmä­
ßig zu kontrollieren, insbesondere nach der Titrationsphase, 
die vier Wochen umfasst. Eine erneute echokardiographische 
Untersuchung wird gewöhnlich nach zwei bis drei Monaten 
angesetzt, um die linksventrikuläre Funktion zu bewerten und 
die Sicherheit der Behandlung sicherzustellen. Es bleibt abzu­
warten, inwiefern die zunehmende klinische Erfahrung mit 
Mavacamten zu einer Anpassung dieser Überwachungsanfor­
derungen führen könnte.

Ein weiterer Kandidat in der Klasse der CMI, Aficamten, zeich­
net sich durch eine kürzere biologische Halbwertszeit und ein 
breiteres therapeutisches Fenster aus [6]. Die Titrationsphase 
von Aficamten ist kürzer, mit Dosisanpassungen bereits nach 
zwei Wochen, was die Handhabung möglicherweise verein­
facht. Seine Wirkung auf den Rückgang des LVOT-G, den An­
stieg der VO2max und die Lebensqualität wurde in mehreren neu­
eren Studien eindeutig dokumentiert [6–8]. Erste Daten legen 
nahe, dass Aficamten ein günstigeres Sicherheitsprofil aufwei­
sen könnte als Mavacamten, mit einem potenziell geringeren 
Risiko für eine Abnahme der LVEF [9]. Allerdings ist Aficamten 
noch nicht auf dem Markt erhältlich; die Markteinführung wird 
voraussichtlich erst im Laufe des Jahres 2025 erfolgen.

Während der Behandlung mit CMI besteht zwar das Risi­
ko einer reversiblen Reduktion der LVEF, es wurden jedoch 
keine Fälle einer irreversiblen Verschlechterung der links­
ventrikulären Funktion oder tödlichen Herzinsuffizienz im 
Zusammenhang mit der Therapie berichtet. Dies unterstreicht 
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das potenzielle Sicherheitsprofil der CMI-Klasse, wenngleich 
weitere Langzeitdaten notwendig sind, um die langfristigen 
Auswirkungen vollständig zu verstehen.

Die bisherigen Erkenntnisse deuten darauf hin, dass eine deutli­
che Reduktion bzw. vollständige Eliminierung der Obstruktion 
für die betroffenen Patienten optimal in Bezug auf die klinische 
Symptomatik und auf kardiovaskuläre Ereignisse ist [10]. Dies 
legt nahe, dass die Therapie in Zukunft zunehmend individua­
lisiert werden sollte, um das bestmögliche Ergebnis zu erzielen. 
Es ist anzunehmen, dass in der klinischen Praxis eine Kombi­
nation aus medikamentöser Therapie und Katheter-basierten 
oder chirurgischen Verfahren angewandt werden wird [11]. 
Dieser Ansatz könnte es ermöglichen, die Obstruktion gezielt 
zu reduzieren, während die Medikation die myokardiale Kon­
traktilität und das Risiko von Symptomen weiter kontrolliert.

Eine zentrale Frage in der Behandlung der HOCM bleibt die 
Entscheidung, ob Patienten durch invasive Eingriffe wie chi­
rurgische Myektomie oder Alkoholseptum-Ablation (ASA) 
behandelt werden sollten. Diese Verfahren bieten die Möglich­
keit einer dauerhaften Reduktion oder sogar Beseitigung der 
Obstruktion, sind jedoch mit initialen Risiken behaftet. Die 
Mortalitätsraten von Myektomie und ASA hängen stark von 
der Erfahrung der einzelnen Teams ab. Insbesondere bei der 
Myektomie können die Unterschiede mehr als das Zehnfache 
betragen [12]. Zentren mit viel Erfahrung haben in der Vergan­
genheit eine Mortalitätsrate von 0,4 % sowohl für ASA als auch 
für die Myektomie nachgewiesen [13]. Die ASA führt dazu, 
dass bei etwa einem Zehntel der Patienten ein permanenter 
Herzschrittmacher implantiert werden muss. Diese Patienten 
haben jedoch nachweislich eine gute Langzeitprognose [14]. 
Zu den weiteren Komplikationen gehören Schlaganfall oder 
Nierenversagen, die bei Patienten nach einer Myektomie auf­
treten können [11, 12].

Demgegenüber steht die lebenslange Therapie mit CMI, die 
die myokardiale Kontraktilität und somit die Obstruktion re­
duziert, jedoch eine langfristige Überwachung erfordert. Das 
größte langfristige Risiko betrachten wir in einer Verschlechte­
rung der systolischen Funktion des linken Ventrikels.

Der finanzielle Aspekt ist ein weiterer entscheidender Faktor: 
Die hohen Kosten der CMI-Therapie stellen sowohl für Patien­
ten als auch für Gesundheitssysteme eine erhebliche Belastung 
dar, was die breite Verfügbarkeit und nachhaltige Anwendung 
beschränkt.

Zusammenfassend lässt sich sagen, dass CMIs eine neue Ära 
in der Therapie der HOCM einläuten. Die sorgfältige Aus­
wahl der Patienten, engmaschige Überwachung und fundierte 
Langzeiterfahrungen sind jedoch unerlässlich, um die Sicher­
heit und Wirksamkeit dieser Substanzen weiter zu optimieren 
und gleichzeitig die individuellen Bedürfnisse und finanziellen 
Rahmenbedingungen der Patienten zu berücksichtigen.

	� Empfehlungen zur körperlichen Belastung

Die Empfehlung zur körperlichen Belastung bei Patienten mit 
HCM/HOCM hat sich im Zuge neuer wissenschaftlicher Er­
kenntnisse grundlegend verändert [1, 2]. Während bisher eine 

sehr restriktive Haltung gegenüber intensiver Belastung vor­
herrschte (sogar bei völlig asymptomatischen Patienten), legen 
aktuelle Studien nahe, dass strukturierte körperliche Aktivität 
für viele Patienten nicht nur sicher, sondern auch gesundheits­
förderlich sein kann [12, 13].

Eine systematische Risikoevaluation ist essenziell, bevor Pa­
tienten mit HCM an einem Belastungsprogramm teilnehmen. 
Die Risikostratifizierung umfasst ähnliche Kriterien wie der 
HCM-Risk-Score [1] (Tab. 1). Auf Basis dieser Faktoren soll­
ten differenzierte Empfehlungen formuliert werden, die eine 
individuelle Anpassung an das spezifische Risikoprofil der 
Patienten ermöglichen. Diese Entscheidungen sollten in enger 
Absprache mit HCM-Spezialisten getroffen werden.

Die Durchführung moderater körperlicher Aktivität gilt als 
weitgehend unbedenklich und kann zur Verbesserung der 
kardiovaskulären Fitness und Lebensqualität beitragen. Ak­
tivitäten im Bereich von 3–6 metabolischen Äquivalenten 
(METs), wie zügiges Gehen oder Radfahren, werden empfoh­
len. Neueste Evidenz deutet darauf hin, dass solche moderaten 
Belastungen weder das Risiko ventrikulärer Arrhythmien er­
höhen noch zu einer Progression der Erkrankung führen [15, 
16]. Eine Änderung dieses Paradigmas ist von wesentlicher 
Bedeutung für die Lebensqualität von Patienten mit HCM/
HOCM.

Bei Patienten mit HCM/HOCM, die an hochintensiven Aktivi­
täten oder gar Leistungssport interessiert sind, ist eine sorg­
fältige Risikoeinschätzung und regelmäßige Re-Evaluation er­
forderlich. Intensive Belastungen sollten nur unter fachlicher 
Aufsicht und nach einer umfassenden Abwägung möglicher 
Risiken und Vorteile durchgeführt werden. Diese Patienten 
sollten regelmäßig kardiologisch überwacht werden, um eine 
sichere Sportausübung zu gewährleisten.

Es ist wichtig zu erwähnen, dass es mittlerweile auch Spitzen­
sportler gibt, die mit implantiertem Cardioverter-Defibrillator 
(ICD) ihren Sport ausüben. In solchen Fällen ist es entschei­
dend, dass die Athleten sowohl während des Trainings als auch 
im Wettkampf nicht allein sind, sodass im Falle von Komplika­
tionen umgehend Hilfe geleistet werden kann.

Die Berücksichtigung der individuellen Risikobereitschaft 
und sportlichen Ziele spielt eine entscheidende Rolle in der 
Gestaltung des Trainingsregimes. Besonders junge Erwach­
sene müssen sich der potenziellen Risiken bewusst sein und 
aktiv in einen Entscheidungsprozess eingebunden werden, der 
regelmäßige kardiologische Kontrollen und eine fortlaufende 
Anpassung der Belastung vorsieht [1, 2]. Alle Empfehlungen 
sollten stets in enger Abstimmung mit dem Patienten und 
seiner Familie besprochen werden, wobei die endgültige Ent­
scheidung immer beim Patienten selbst liegen muss.

	� Risikostratifizierung für den plötzlichen 
Herztod

Derzeit gibt es keine Beweise dafür, dass eine medikamen­
töse Therapie das Risiko eines plötzlichen Herztodes (SCD) 
bei Patienten mit HCM/HOCM verringern kann. In diesem 
Zusammenhang müssen wir berücksichtigen, dass die in der 
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Kardiologie üblichen Medikamente wie Betablocker, Kalzium­
kanalblocker oder Amiodaron in der Vergangenheit keine zu­
friedenstellenden Ergebnisse erzielt haben. Wir müssen damit 
rechnen, dass wir noch längere Zeit auf Studien über CMI und 
die Auswirkungen auf das SCD-Risiko warten müssen.

Die einzige Möglichkeit, das Risiko eines SCD zu verringern, 
ist die Implantation eines ICD. Dies entspricht den amerikani­
schen und europäischen Empfehlungen [1, 2]. Für Patienten 
nach einer ASA kann der ASA-SCARRE-Score in Erwägung 
gezogen werden [17]. Allerdings ist dieser noch nicht extern 
validiert worden und wird angesichts der Größe der Patien­
tenkohorten nach einer ASA möglicherweise nie zum Einsatz 
kommen (Tab. 1).

In der Praxis können wir mit der Berechnung des HCM-Risk-
Scores entscheiden; wenn das Risiko gering ist, sollten wir 
noch das amerikanische Modell in Betracht nehmen. Dieses 
Verfahren kann jedoch dazu führen, dass wir in bis zu 50 % der 
HCM-Patienten einen ICD implantieren. Das bedeutet, dass 
wir gemeinsam mit dem Patienten entscheiden sollten, ob sie/
er sich mit einem höheren Risiko möglicher langfristiger ICD-
Komplikationen sicherer fühlt oder ob wir uns auf das euro­
päische Modell verlassen, das eine geringere Sensitivität auf­
weist. Mit anderen Worten: Das europäische Modell birgt ein 
höheres Risiko, nicht alle Hochrisikopatienten zu erkennen.

Bei jüngeren Patienten, die wahrscheinlich keine Stimulation 
benötigen, ziehen wir derzeit subkutane ICDs den transvenö­
sen vor [18].

	� Schlussfolgerung

Die Therapie der HCM/HOCM bestand über viele Jahre und 
Jahrzehnte aus Gabe von Betablockern, dem Verbot prak­
tisch aller körperlichen Aktivitäten sowie der Implantation 
von ICDs bei höherem Risiko für SCD. Durch die neueren 
Therapieansätze insbesondere durch CMI sowie Daten zur Be­
lastbarkeit und SCD-Risiken kann nun eine individualisierte 
Therapie mit Verbesserung der Mortalität sowie Erhöhung der 
Lebensqualität angeboten werden.
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Tabelle 1: Vergleich von drei Modellen zur Risikostratifizierung für den plötzlichen Herztod bei Patienten mit HCM.

Europäisches Modell 
Alle HCM-Patienten

Nordamerikanisches Modell 
Alle HCM-Patienten

ASA-SCARRE-Score 
Patienten nach ASA

Primäre Prävention
Plötzlicher Tod in der Familie (±)
Ungeklärte Synkope (±)
Maximale linksventrikuläre Wanddicke (mm)
Nicht anhaltende ventrikuläre Tachykardie (±)
Alter (Jahre)
Durchmesser des linken Vorhofs (mm)
Maximaler linksventrikulärer Ausflussgradient 
in Ruhe und bei Valsalva-Provokation (mmHg)
HCM Risiko-SCD-Rechner
(https://www.mdcalc.com/calc/10481/hcm-
risk-scd)
5-Jahres-Risiko < 4 % , ICD ist nicht indiziert
5-Jahres-Risiko ≥ 4–6 %, ICD wird in Betracht 
gezogen
5-Jahres-Risiko > 6 %, ICD wird empfohlen

Primäre Prävention
Familienanamnese eines plötzlichen Todes auf-
grund von HCM bei nahen Verwandten ≤ 50 
Jahre (±)
Ungeklärte Synkope (±)
Maximale linksventrikuläre Wanddicke 
≥ 30 mm (±)
Linksventrikuläres apikales Aneurysma (±)
Linksventrikuläre Ejektionsfraktion < 50 %
Wenn ≥ 1 Risikofaktor vorhanden ist, ist ein ICD 
sinnvoll (siehe auch HCM-Risiko-SCD-Rechner)
Die Rolle von Risikomodifikatoren wie nicht 
anhaltende ventrikuläre Tachykardie und aus-
gedehnte LGE (≥ 15 % der Masse des linken 
Ventrikels) ist ungewiss, d. h. ein ICD könnte in 
Betracht gezogen werden.

Primäre Prävention
Kombination von Septumdicke vor ASA und 
LVOT-G nach ASA
Septum vor ASA: < 20 mm = 0, ≥ 20 mm = 1
Letzte Untersuchung: LVOT-Gradient 
< 30 mmHg = 0, LVOT-Gradient ≥ 30 mmHg = 1

Gesamtscore in Punkten
0 Punkte (niedriges SCD-Risiko), 0,4 %/Jahr
1 Punkt (mittleres SCD-Risiko), 0,7 %/Jahr
2 Punkte (hohes SCD- Risiko), 2 %/Jahr

Sekundärprävention
Anhaltende ventrikuläre Tachykardie
Wiederbelebung bei Kammerflimmern
ICD wird empfohlen

Sekundärprävention
Anhaltende ventrikuläre Tachykardie
Wiederbelebung bei Kammerflimmern
ICD wird empfohlen

Sekundärprävention
Anhaltende ventrikuläre Tachykardie
Wiederbelebung bei Kammerflimmern
ICD wird empfohlen

Vorteile
Einfaches und leicht zugängliches Modell 
(Websites)
Niedrige ICD-Implantationsrate (20–30 %), 
validierte Spezifität

Vorteile
Sicher und wirksam für echte Hochrisikopatienten
Neue Risikofaktoren einbezogen (Magnet
resonanztomographie und linksventrikuläre 
apikale Aneurysmen)

Vorteile
Risikobewertung speziell für Post-ASA-Patien-
ten. Niedrigere Komplexität und Spezialisie-
rung auf ASA.

Nachteile
Begrenzte Sensitivität
Der Einschreibungszeitraum der ersten Kohor-
te begann bereits im Jahr 1972.

Nachteile
Modelliert, um alle „zu erwischen“  begrenzte 
Spezifität (falsch positive Patienten); ICD-Im-
plantation bei bis zu 50 % der HCM-Patienten; 
langfristiges Risiko ICD-bedingter unerwünsch-
ter Ereignisse.

Nachteile
Nicht extern validiert, begrenzte Verfügbarkeit 
von Langzeitdaten. Bezieht sich ausschließlich 
auf Post-ASA-Patienten.

ASA: Alkoholseptumablation; LVOT-G: linksventrikulärer Ausflussgradient
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