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Offenlegung von potenziellen Interessenkonflikten 
gegenüber der Industrie

Vortrags- und Berater-Tätigkeit
Alnylam, Pfizer, Bristol Myers Squibb, Astra-Zeneca, Bayer, Alexion, Prothena, Janssen

Teilnahme an Advisory Boards 
Alnylam, Pfizer, Bristol Myers Squibb, Prothena

Teilnahme an klinischen Studien
Alnylam, Cytokinetics





Die wichtigsten Punkten aus der Leitlinie

 Neue phänotypische Klassifikation

 Empfehlungen für Kinder und Erwachsene

 Rolle der genetischen Untersuchung

 Risikoeinschätzung des Plötzlichen Herztods (SCD)

 Management der HOCM

 Multidisziplinäre Behandlung

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Guideline Struktur

 Definitionen and Phänotypen der Kardiomyopathien

 Allgemeine diagnostische und therapeutische Ansätze

 Spezifische Kardiomyopathien

 Empfehlungen zu Sport, Schwangerschaft, Operationsrisiko nicht kardialer Eingriffe, 
Genderunterschiede, Komorbiditäten, COVID-19

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023
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Definition der Kardiomyopathie

Eine Kardiomyopathie ist eine Erkrankung des Herzmuskels, die durch

strukturelle und funktionelle Veränderungen des Myokards gekennzeichnet ist,

ohne dass eine koronare Herzerkrankung, arterielle Hypertonie, valvuläre

Herzerkrankung oder ein angeborener Herzfehler vorliegt.

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Neue phänotypische Klassifikation 
der Kardiomyopathien 

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Neue phänotypische Klassifikation 
der Kardiomyopathien 

Nicht mehr als KMP klassifiziert

 Left ventricular non-compaction

 Takotsubo-Syndrom

 Kanalopathien

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Patientenpfad und Diagnostik bei V.a. Kardiomyopathie

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Diagnostisches Vorgehen

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Therapeutisches Vorgehen

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Multidisziplinäre Therapie

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Multidisciplinary approach



Neue Konzepte 

 NDLVC Phänotyp

 Management der LVOT-Obstruktion in HCM

 SCD-Risikostratifizierung in DCM / NDLVC  und ARVC



       
    

 
  

  
 

 
   
 

NDLVC Phänotyp und
ätiologisches Korrelat

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



NDLVC Phänotyp –
Beispiel

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023
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LVOT Obstruktion bei hypertropher Kardiomyopathie

RUHE: 12 mmHg VALSALVA: 63 mmHg STRESS: 135 mmHg

Maron et al. Circulation 2006



Pathophysiologie der HCM 
Exzessive Bildung von Aktiv-Myosin Querbrücken

Dünne Aktinfilamente

Dicke Myosinfilamente

Aktin-Myosin-Querbrücke

Normales Sarkomer HCM-Sarkomer
 Hyperkontraktilität
 Erhöhter Energiebedarf
 Ungeordnete Sarkomere
 Versteifung des Myokards

HCM-
Mutationen

Ho et al. Circ Heart Fail 2020, Kawas et al. J Biol Chem 2017, Nag et al. Nat Struct Mol Biol 2017



Präzisionstherapie: Myosin-Modulation

Dünne Aktinfilamente

Dicke Myosinfilamente
Aktin-Myosin-Querbrücke

Normales Sarkomer HCM-Sarkomer
 Hyperkontraktilität
 Erhöhter Energiebedarf
 Ungeordnete Sarkomere
 Versteifung des Myokards

HCM-Sarkomer + 
Mavacamten
 reduzierte 

Hyperkontraktilität

Mavacamten
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HCM-
Mutationen

Ho et al. Circ Heart Fail 2020, Kawas et al. J Biol Chem 2017, Nag et al. Nat Struct Mol Biol 2017



Mavacamten – “first in class” Myosin-Inhibitor

Olivotto et al. Lancet 2020

EXPLORER-HCM Studie



Mavacamten – Reduktion des LVOT-Gradients 

Olivotto et al. Lancet 2020



Mavacamten – Sicherheitsprofil

Olivotto et al. Lancet 2020

LVEF <50%:

* EXPLORER-HCM trial 5.7% (n=7)

** VALOR-HCM trial 12.5% 

*** MAVA-LTE trial 8.7%



MAVA-LTE Studie (Woche 180)

Garcia Pavia et al, EHJ 2024



Reduktion des LVOT-Gradients

Braunwald et al. EHJ 2023



Reduktion der Hypertrophie

Braunwald et al. EHJ 2023



Full recovery



Full recovery



Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023

Management der
LVOT-Obstruktion
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DCM -
ICD Indikationen

 Synkope
 LGE

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Hochrisiko Genotyp und SCD-Prädiktoren (1)

       
    

Gene Annual 
SCD rate Predictors of SCD

LMNA 5–10% Estimated 5-year risk of life-threatening arrhythmia using LMNA risk score 
https://lmna-risk-vta.fr

FLNC-
truncating 

variants
5–10% LGE on CMR

LVEF<45%

TMEM43 5–10%
Male
Female and any of the following: LVEF <45%, NSVT, LGE on CMR, >200 VE 
on 24h Holter ECG

         

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Hochrisiko Genotyp und SCD-Prädiktoren (2)

       
    

Gene Annual 
SCD rate Predictors of SCD

PLN 3–5%

Estimated 5-year risk of life-threatening arrhythmia using PLN risk score 
https://plnriskcalculator.shinyapps.io/final_shiny
LVEF<45%
LGE on CMR
NSVT

DSP 3–5% LGE on CMR
LVEF<45%

RBM20 3–5% LGE on CMR
LVEF<45%

         

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



DCM -
ICD Indikationen



ARVC - ICD Indikationen

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



ARVC - ICD Indikationen

 Synkope
 NSVT
 RVEF < 40%
 SMVT in PES

Arbelo, Kaski e et al. EHJ 2023



Kardiomyopathie – Team am UKF 

 Kardiomyopathie-Ambulanz – PD.Dr. M. Papathanasiou 

 TASH & interventionelle Therapie – Prof. Dr. D. Leistner, PD Dr. M. Ochs

 Myektomie und Miktraklappenchirurgie – Prof. Dr. Holubec

 Rhythmologie und Device-Therapie – Prof. Dr. R. Wakili

 Advanced Heart Failure / MCS / HTX – Dr. A. Prinzing

 Zentrum für plötzlichen Herztod – Prof. Dr. S. Kauferstein

 Humangenetik und Kardiopathologie – Prof. Dr. B. Zirn, Prof. Dr. P. Wild

 Advanced Practice Nurse & HF Nurse – A. Dirksen, A. Peuker



Vielen Dank für Ihre Aufmerksamkeit !

„Denn es muss von 
Herzen kommen, 
was auf das Herz
wirken soll.“

PD Dr. Maria Papathanasiou
Med. Klinik 3, Kardiologie/Angiologie

Theodor-Stern-Kai 7 
60590 Frankfurt

E-Mail: Maria.Papathaansiou@kgu.de
Web: www.herzfrankfurt.de



Mavacamten – Sicherheitsprofil
Risk Evaluation & Mitigation Strategy (REMS) Programm

Desai et al. AHA2024 & Circ Heart Fail 2024
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