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Definition

Myokardiale Erkrankung mit einem 
strukturell und funktionell abnormen 
Herzmuskel, ohne Vorliegen von

- KHK
- Hypertonie
- Klappenfehlern
- angeborenen Herzfehlern

von ausreichendem Ausmaß, um die 
myokardiale Störung zu erklären

Arbelo E et al, Eur Heart J. 2023;44(37):3503-3626 (1)
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DCM DCM

HCM Amyloidosis
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DCM DCM

HCM Amyloidosis

< <

Symptome
Plötzlicher Herztod

Arbelo E et al, Eur Heart J. 2023;44(37):3503-3626 (1)
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HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE

Definition: LV Wandstärke ≥ 15 mm in jedwedem 

Myokardsegment, nicht durch Nachlast erklärt.

Bei Verwandten 1° von HCM-Pat:: ≥ 13 mm

Arbelo E et al, Eur Heart J. 2023;44(37):3503-3626 (1)
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“Sekundäre Ursache“ der HCM?

z. B. 

Amyloidose

Anderson-Fabry´s Disease

Sarkoidose

Akute Myokarditis

Arbelo E et al, Eur Heart J. 2023;44(37):3503-3626 (1)



Cardio Update 2024 Kardiale Bildgebung

DGK CARDIO UPDATE 2024
16. und 17. Februar
23. und 24. Februar

“Sekundäre Ursache“ der HCM?

z. B. 

Amyloidose

Anderson-Fabry´s Disease

Sarkoidose

Akute Myokarditis

M Fabry



Cardio Update 2024 Kardiale Bildgebung

DGK CARDIO UPDATE 2024
16. und 17. Februar
23. und 24. Februar

“Sekundäre Ursache“ der HCM?

z. B. 

Amyloidose

Anderson-Fabry´s Disease

Sarkoidose

Akute Myokarditis

M Fabry



Cardio Update 2024 Kardiale Bildgebung

DGK CARDIO UPDATE 2024
16. und 17. Februar
23. und 24. Februar

“Sekundäre Ursache“ der HCM?

z. B. 

Amyloidose

Anderson-Fabry´s Disease

Sarkoidose

Akute Myokarditis



Cardio Update 2024 Kardiale Bildgebung

DGK CARDIO UPDATE 2024
16. und 17. Februar
23. und 24. Februar

“Sekundäre Ursache“ der HCM?

z. B. 

Amyloidose

Anderson-Fabry´s Disease

Sarkoidose

Akute Myokarditis

Bakterielle Myokarditis



Cardio Update 2024 Kardiale Bildgebung

DGK CARDIO UPDATE 2024
16. und 17. Februar
23. und 24. Februar

“Sekundäre Ursache“ der HCM?

z. B. 

Amyloidose

Anderson-Fabry´s Disease

Akute Myokarditis

Sarkoidose

Bakterielle Myokarditis – 1 Woche zuvor
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“Outflow tract Management“ 
(≥ 50 mmHg)
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Kein Digitalis, keine Nitrate, PDA Inhibitoren

Beta Blocker (I)

Verapamil (I) oder Diltiazem (I)

Disopyramid (I) oder Mavacamten (IIa)

Septale Reduktionstherapie (Myektomie oder TASH) (I)

Intolerant/
Noch Symptome

Noch Symptome

Noch Symptome

Symptome 
Gradient ≥ 50 mmHg

Arbelo E et al, Eur Heart J. 2023;44(37):3503-3626 (1)
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Peak LVOT Gradient, Valsalva

Desai M, et al. J Am Coll Cardiol. 2022;80:95-108 (3)
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Mevacamten, VALOR-HCM Studie

Placebo

Mavacamten

Peak LVOT Gradient, Valsalva

12/108: Dosisanpassung/Unterbrechung
Desai M, et al. J Am Coll Cardiol. 2022;80:95-108 (3)

Desai M, et al. JAMA Cardiol. 202;8(10):968-977 (4)
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Therapie mit Mevacamten

LVOT Gradient ≥ 50 mmHg

NHYA II-III trotz med. Therapie

LVEF ≥ 55%

Cave: embryofetale Toxizität, vor Beginn neg. Schwangerschaftstest, 
sichere Verhütung bis 6 Monate nach letzter Einnahme

Bestimmung des CYP2C19 Metabolismus

Startdosis 2.5 – 5 mg/d je nach Metabolismus

Steigerung oder Reduktion je nach LVOT Gradient und EF (< 50% => Stop)
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Maron MS, et al. J Am Coll Cardiol 2023;81:34–45 (5)

Peak LVOT Gradient,  Valsalva (mmHg) Ejection Fraction (%)

Aficamten, “Redwood HCM“
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Kardiale Amyloidose

Grogan M, et al. Mayo Clin Proc. 2023 Jan;98(1):7-10 (6)
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Kardiale Amyloidose

Leichtketten Serum/Urin

Skelettszintigraphie

Szinti pos
LK neg
=>TTR Amyloidose

Szinti neg
LK neg
=>Keine Amyloidose

Szinti pos
LK pos
=> beides? 
=> Biopsie

Szinti neg
LK pos
=>AL Amyloidose?
=> Biopsie

Grogan M, et al. Mayo Clin Proc. 2023 Jan;98(1):7-10 (6)
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Tafamidis: ATTR-ACT 5 Jahre 

Elliott P, et al. Circ Heart Fail. 2022;15:e008193 (8)

N = 353, mittleres Alter 75 Jahre

Hazard ratio,  0.59 
[95% CI, 0.44–0.79]; 
P<0.001
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Tafamidis: Octogenarians

Tafamidis

Tafamidis

Placebo

Placebo

< 80 Jahre

≥ 80 Jahre

Garcia-Pavia P, et al. J Am Coll Cardiol HF 2024;12:150–160 (9)
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Tafamidis: Octogenarians

Tafamidis

Placebo

< 80 Jahre

Tafamidis

Placebo

Placebo

Tafamidis

Mittleres Überleben 80 vs 41 Monate;

HR 0.4513

[95% CI: 0.3176-0.6413]; P < 0.0001)

Garcia-Pavia P, et al. J Am Coll Cardiol HF 2024;12:150–160 (9)
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Acoramidis: ATTRibute-CM

Gillmore J, et al. N Engl J Med 2024;390:132-42 (10)
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TTR-Amyloidose (Szintigraphie Perugini Score 2/3)
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Therapie mit Tafamidis

TTR-Amyloidose (Szintigraphie Perugini Score 2/3)

NYHA I und II (NYHA III im Ermessen der Ärztin/des Arztes)

Monatliches Rezept

Empfehlung: „von einem in der Behandlung erfahrenen Arzt“
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Myokarditis: 12 Monate nach COVID

Meta Analyse

1.245 Millionen
nach COVID 19

19.630 Millionen
kein COVID-19

Zuin M, et al. Can J Cardiol. 2023;39(6):839-844 
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Meta Analyse

1.245 Millionen
nach COVID 19

19.630 Millionen
kein COVID-19

MYOKARDITIS
0.21/1000 vs.
0.09/1000
HR 5.16 (3.9-6.9)

Zuin M, et al. Can J Cardiol. 2023;39(6):839-844 

Myokarditis: 12 Monate nach COVID
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Schelldorfer A, et a. Eur Heart J Acute Cardiovasc Care. 2024 Feb 14:zuae021 (12)
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Myokarditis: n = 1557 vs. 15430 Kontrollen (39J)

Ghanizada M, et al. Scand Cardiovasc J. 2021 Oct;55(5):264-269 (13)
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Myokarditis: n = 1557 vs. 15430 Kontrollen (39J)

Ghanizada M, et al. Scand Cardiovasc J. 2021 Oct;55(5):264-269 (13)

8.7/1000 py
2.2/1000 py

22/1000 py

11/1000 py
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