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KARDIOMYOPATHIEN: EINTEILUNG

Elliott et al, EHJ 2008;29:270-76
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIELE
ANAMNESE A

• 63-jährige Patientin
• Bis vor 6 Monaten alles

ok, nie krank gewesen
• Seit 6 Monaten spürt sie

eine zunehmende
Leistungsintoleranz, 
manchmal langsamer
Puls

• Geschwollene Füsse

ANAMNESE B
• 25-jähriger Patient
• Schwindel bei

Anstrengung; einmalig
auch bei Anstrengung
synkopiert

• Beschwerden am 
schlimmsten nach einem
schweren Essen

ANAMNESE C
• 18-jähriger Patient
• Nach Schulsport in der 

Garderobe plötzlich
Herzrasen und Synkope, 
war 2-3min. bewusstlos
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL A

STATUS A
110/75mmHg, HF 80/min., 
regelmässig, HS verbreitert
und lateralisiert, S3+, band-
förmiges 3/6 Holo-
systolikum über M mit
Ausstrahlung in Axilla, HV 
nicht gestaut, HJR positiv, 
leichte Knöchelödeme, 
Lunge diskrete NG basal re

FAMILIENANAMNESE A
unauffällig

SYSTEMANAMNESE A
Nichtraucherin, am 
Wochenende Wein zum
Essen, keine sonstigen
Drogen / Noxen, keine
Reisen in exotische
Länder, insbesondere nicht
nach Südamerika

PERSÖNLICHE 
ANAMNESE A

Keine Hospitalisationen, 
keine Operationen, keine
Chemo- oder Radio-
therapie

ANAMNESE A
• 63-jährige Patientin
• Bis vor 6 Monaten alles

ok, nie krank gewesen
• Seit 6 Monaten spürt sie

eine zunehmende
Leistungsintoleranz, 
manchmal langsamer
Puls

• Geschwollene Füsse
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL A

VERBREITERTER UND LATERALI-
SIERTER HERZSPITZENSTOSS

BANDFÖRMIGES 3/6-HOLO-
SYSTOLIKUM ÜBER  MITRALIS

DILATIERTER LV, REDUZIERTE 
LVEF, MITRALINSUFFIZIENZ
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DILATATIVE KARDIOMYOPATHIE
DEFINITION: dilatierter linker Ventrikel mit reduzierter Auswurffraktion (LVEF 

<50%) mit eventuell rechtsventrikulärer Beteiligung

NACH Ausschluss aller anderen Ursachen

PRÄVALENZ: 1:2500; in jedem Alter, meist aber 20-40-jährig, F = M

Bozurk et al,Circulation 2016;134
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DILATATIVE KARDIOMYOPATHIE
DIFFERENTIALDIAGNOSE

DCM (1:2500): DIFFERENTIALDIAGNOSE

Koronare Herzkrankheit
Infektiös / entzündlich Toxisch Infiltrativ
virale Myokarditis Alkohol Sarkoidose
Riesenzellmyokarditis Chemotherapie Amyloidose
HIV, Hepatits B/C Radiotherapie Hämochromatose
Chagas Metamphetamine Autoimmun

Metabolisch Methylphenidat Systemischer Lupus
Hypo-, Hyperthyreose Schwangerschaft Rheumatoide Arthritis
Diabetes mellitus Peripartumkardiomyo-

pathie
Sklerodermie

Adipositas Neuromuskulär Dermatomyositis
Mitochondriale Zyto-
pathien (Barth-S.,..)

Curschmann-Steinert
Duchenne, Becker

Panarteriitis nodosa

Akromegalie Friedreich-Ataxie Noncompaction CMP
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DILATATIVE KARDIOMYOPATHIE: GENETIK
• Ein Drittel der Fälle vererbt à Stammbaum, Familienscreening
• Autosomal-dominant, X-linked, mitochondrial

Dellefave et al,Curr Op Cardiol 2010;25(3)

Überlappung
hypertrophe

Kardiomyopathie, 
Noncompaction

Kardiomyopathie
Überlappung

Arrhythmogene
rechtsventrikuläre
Kardiomyopathie
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ISOLIERTE LINKSVENTRIKULÄRE NONCOMPACTION 
KARDIOMYOPATHIE

Jenni et al, EHJ 2011;32:1446-56
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ISOLIERTE LINKSVENTRIKULÄRE NONCOMPACTION 
KARDIOMYOPATHIE

Jenni et al, EHJ 2011;32:1446-56

DIAGNOSTISCHE KRITERIEN NACH JENNI KLINISCHE MANIFESTATIONEN

• Palpitationen
• Zeichen der 

Herzinsuffizienz
• Thromboembolische

Ereignisse (‘stroke’)
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL A 

BIHILÄRE LYMPHADENOPATHIE
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL A 

HISTOLOGIE, TRANSBRONCHIALE BIOPSIE (WENIGER RISIKOBEHAFTET, 
BESSERE DIAGNOSTISCHE TREFFSICHERHEIT ALS 

ENDOMYOKARDBIOPSIE)

SARKOIDOSE MIT KARDIALER UND PULMONALER 
BETEILIGUNG
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DILATATIVE KARDIOMYOPATHIE: THERAPIE

• Therapie der unterliegenden Krankheit (z.B. Sarkoidose, Parasiten, 
Myokarditis, …)

• Medikamentöse Therapie der Herzinsuffizienz: Betablocker, ACE-
Hemmer/Angiotensin-Rezeptorenblocker, Aldosteronantagonisten, 
Schleifendiuretika und auch Evaluation Angiotensin-Neprilysin-
Inhibition, Ivabradine, Digitalispräparate, orale Antikoagulation 
(Vorhofflimmern, Ventrikelthrombus)

ESC Guidelines, EHJ 2016;37:2129-2200
McMurry et al, NEJM 2014;371:993-1004

• ICD ßà kardiale Resynchronisationstherapie

• Assist Devices (LAVD, BiVAD), Herztransplantation

• Isolierte linksventrikuläre noncompaction Kardiomyopathie: orale 
Antikoagulation bei LVEF<40%
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DILATATIVE KARDIOMYOPATHIE: THERAPIE

ESC Guidelines, EHJ 2016;37:2129-2200
McMurry et al, NEJM 2014;371:993-1004
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DILATATIVE KARDIOMYOPATHIE: THERAPIE

ESC Guidelines, EHJ 2016;37:2129-2200
McMurry et al, NEJM 2014;371:993-1004
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIELE
ANAMNESE B

• 25-jähriger Patient
• Schwindel bei

Anstrengung; einmalig
auch bei Anstrengung
synkopiert

• Beschwerden am 
schlimmsten nach einem
schweren Essen

ANAMNESE C
• 18-jähriger Patient
• Nach Schulsport in der 

Garderobe plötzlich
Herzrasen und Synkope, 
war 2-3min. bewusstlos

ANAMNESE A
• 63-jährige Patientin
• Bis vor 6 Monaten alles

ok, nie krank gewesen
• Seit 6 Monaten spürt sie

eine zunehmende
Leistungsintoleranz, 
manchmal langsamer
Puls

• Geschwollene Füsse
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL B
ANAMNESE B

• 25-jähriger Patient

• Schwindel bei

Anstrengung; einmalig

auch bei Anstrengung

synkopiert

• Beschwerden am 

schlimmsten nach einem

schweren Essen

STATUS B

130/80mmHg, HF 84/min., 

regelmässig, HS verbreitert

mit doppeltem apikalem

Impuls, S4+, 2/6-Systolikum 

über A, Zunahme auf 4/6 

unter Valsalva, Ausstrahlung

in Carotiden, HV nicht

gestaut, HJR negativ, keine

Oedeme, Lunge normal

SYSTEMANAMNESE B

Kein Nikotin, gelegentlich

Alkohol mit Freunden, 

keine sonstigen Drogen, 

keine Gelenkbeschwerden, 

keine Akroparästhesien, 

keine Hautveränderungen

PERSÖNLICHE 

ANAMNESE B

Im Alter von 10 Jahren im

Rahmen des regel-

mässigen Familien-

screenings Erstdiagnose

der familiären

Kardiomyopathie

autosomal dominant

FAMILIENANAMNESE B

58, 

CMP

81, 

gesund

55-jährig 

verstorben

54, 

CMP
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL B

U
niversitätsspital Zürich Klinik für Kardiologie

Pat-N
am

e:

Pat-N
r:

Fall-N
r.:

Schubiger-M
anser Silvia M

athilde
10736713

05365032 23.01.2017  09:16:58

0.05-35 Hz 50 Hz SBS SSF

SDS-200 2.64.0 /611.08572

044 255 11 11Universitätsspital Zürich 

(CS-200  1.62  5.61 2.64.0) Seite 1/1

Geb:
Alter:
Geschl:
Grösse:
Gewicht:
BD:

Med:
Bem:

Intervalle
RR
P
PQ
QRS
QT
QTc

HF
Achsen
P
QRS
T

Interpretation

Validiert von

04.06.1951
65 Jahre
W
156.0 cm
58.1 kg
- / - mmHg

702 ms
116 ms
158 ms

96 ms
378 ms
451 ms

36 °
32 °
71 °

85 /min

I

II

III

aVR

aVL

aVF

10.0 mm/mV

V1

V2

V3

V4

V5

V6

25 mm/s
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL B

2/6 SYSTOLIKUM, ZUNAHME AN INTENSITÄT 
UNTER VALSALVA, VERBREITERTER 

HERZSPITZENSTOSS MIT DOPPELTEM 
APIKALEM IMPULS
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KARDIOMYOPATHIEN: FALLBEISPIEL B
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• Asymmetrische linksventrikuläre Hypertrophie (MWTH ≥15mm) ohne LV 
Dilatation bei fehlenden anderen kardialen oder systemischen Ursachen 
für eine LVH

• Häufigste hereditäre Kardiomyopathie (Prävalenz 1:500)
AHA/ACC Guidelines, Circulation 2011;124:2761-2791

ESC Guidelines, EHJ 2014;35:2733-2779

HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE: DEFINITION
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HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE: HISTO-PATHOLOGIE
HYPERTROPHY, FIBRE DISARRAY, FIBROSIS, SMALL VESSEL DISEASE
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HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE: 
DIFFERENTIALDIAGNOSE

HCM (1:500): DIFFERENTIALDIAGNOSE

Hypertensive Herzkrankheit

Sportlerherz

Metabolisch Syndromale Erkrankungen

Morbus Fabry Friedreich Ataxie

Glykogenspeicherkrank-
heiten

Noonan Syndrom

PRKAG2 Kardiomyopathie Infiltrativ
Morbus Danon Amyloidose

Mucopolysaccharidosen Haemochromatose

Oxalose Sarkoidose

Mitochondriale Zytopathien

Hypothyreose

Adipositas
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HCM – DIFFERENTIALDIAGNOSE - EKG

U
niversitätsSpital Zürich Klinik und Poliklinik für Inne

Pat-N
am

e:

Pat-N
r:

Fall-N
r.:

Iuliano Aleksandra
10274710

05737065 28.11.2017  09:34:21

0.05-35 Hz 50 Hz SBS

SDS-104 2.63.3 /611.08572

044 255 11 11Universitätsspital Zürich 

(AT-104 PC  1.86  5.78 2.63.3) Seite 1/1

Geb:
Alter:
Geschl:
Grösse:
Gewicht:
BD:

Med:
Bem:

Intervalle
RR
P
PQ
QRS
QT
QTc

HF
Achsen
P
QRS
T

Interpretation

Validiert von

29.01.1979
38 Jahre
W
164.0 cm
60.0 kg
- / - mmHg

1240 ms
110 ms
132 ms

92 ms
444 ms
399 ms

66 °
45 °

-137 °

48 /min
 

I

II

III

aVR

aVL

aVF

10.0 mm/mV

V1

V2

V3

V4

V5

V6

25 mm/s
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HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE: 
KLINISCHE PRÄSENTATION BEI DIAGNOSE
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1 β-Myosin heavy chain
2 Myosin-binding protein-C
3 Myosin light chain 2 and 3
4 Troponin T
5 Troponin I
6 Tropomyosin
7 Actin

§ autosomal dominant

Binder et al., Mayo Clin Proc. 2006;81(4):459-467

HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE
GENETIK

Phenocopies
• Fabry’s disease
• PRKAG2 cardiomyopathy
• Danon’s disease
• Amyloid
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HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE
AKTUELLE ROLLE DER GENETIK IN DER BEHANDLUNG 

AHA/ACC Guidelines, Circulation 2011;124:2761-2791

FAMILIENSCREENING
Identifikation von 

Familienmitgliedern mit Risiko, HCM 
zu entwickeln AUSSCHLUSS VON PHÄNOKOPIEN

Morbus Fabry PRKAG2
(Globotriaosylceramid) (Glycogen)
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HYPERTROPHE KARDIOMYOPATHIE: 
ASSOZIIERTE PROBLEME

Obstruktion des linksventrikulären
Ausflusstrakts (50%)

Herzinsuffizienz, reduzierte LVEF (10%)

Diastolische Dysfunktion (>50%), 
mikrovaskuläre Dysfunktion

Vorhofflimmern (25%)

Plötzlicher Herztod (0.7%/Jahr)

I 

II 

III

aVR

aVL

aVF

V1 

V2 

V3 

V4 

V5 

V6 

II 

Goldman, Charles ID:0273462 04-MAY-2007  11:51:54 UHN

Atrial fibrillation
ST &
T wave abnormality, consider inferolateral ischemia
Prolonged QT
Abnormal ECG

25mm/s 10mm/mV 150Hz 7.1.1 12SL 235 CID: 32

Referred by:   Confirmed By:  LOUISE HARRIS

BPM71Vent. rate
ms*PR interval
ms84QRS duration
msQT/QTc 444/482

20718*P-R-T axes

16-SEP-1968 (38 yr)
Male

Room:
Loc:378

Technician:KRYSTYNA ZON
Test ind:HCM

Page 1 of 1
SID: 1075844553 EID:1006 EDT: 23:01 05-MAY-2007 ORDER:  95380367 ACCOUNT: 264766179

Maron et al., JAMA 1999;281(7):650-655
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