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Das relative Risiko für einen plötzlichen Herztod (suddencardiac death, SCD) bei Kardiomyopathie sei in denletzten 15 Jahren stabil geblieben, stellte Prof. AngeloAuricchio, Cardio Centro Ticino, Lugano, fest. Dies zeigenDaten der SCD-HeFT- und der DANISH-Studie zum Nut-zen implantierbarer Kardioverter-Defibrillatoren (ICD)(1, 2). In der DANISH-Studie erhielten Patienten mit nichtischämischer Kardiomyopathie prophylaktisch einen ICD.Im Vergleich zur Standardbehandlung bewirkte dies je-doch keine signifikant tiefere Langzeit-Gesamtmortalität.Dieses negative Resultat beruhte jedoch auf den Ergeb-nissen bei der Untergruppe der Patienten über 68 Jahre.Plötzliche Todesfälle machen bei Patienten mit sympto-matischer Herzinsuffizienz 45 Prozent der kardiovasku-lären Mortalität aus.
Kardiales MRI zur RisikostratifikationZur genaueren Risikostratifikation sind verschiedene Un-tersuchungsmethoden in Diskussion. Die ESC-Guidelineerwähnt, dass bei dilatativer Kardiomyopathie eine inva-sive elektrophysiologische Untersuchung eingesetzt wer-den kann (Evidenzklasse IIb, Niveau B) (3). Bei Patientenmit dilatativer Kardiomyopathie wurde ein arrhythmo-gener Phänotyp (ungeklärte Synkope, rasche, nichtanhaltende Ventrikeltachykardien ≥ 150/min, ≥ 1000vorzeitige ventrikuläre Kontraktionen/24 h, ≥ 50 ventri-kuläre Couplets/24 h) beschrieben, der mit einem erhöh-ten Arrhythmierisiko in der Nachbeobachtungszeit asso-ziiert war (4).Nach einer kürzlich publizierten Untersuchung erlaubtdie späte Gadoliniumanreicherung im mittleren Wand-bereich in der Magnetresonanzbildgebung bei dilatativerKardiomyopathie und linksventrikulärer Auswurffrak-tion ≥ 40 Prozent, jene Patienten zu identifizieren, die einerhöhtes Risiko für SCD und ein tiefes Risiko für nichtplötzlichen Todesfall haben und von einer prophylakti-sche ICD-Implantation profitieren können (5). «Die kar-diale Magnetresonanz ist zur Erkennung eines hohenICD-Risikos wahrscheinlich besser geeignet als anderenicht invasive Risikostratifikationsmethoden», schlossAuricchio.
LVEF für SCD-Risiko zu wenig aussagekräftig«Bei Patienten mit ischämischer Kardiomyopathie istSCD die Folge einer ventrikulären Arrhythmie, entweder

einer Kammertachykardie oder eines Kammerflim-merns», erläuterte Dr. Andreas Stephan Müller-Burri,Kardiologie, Stadtspital Triemli, Zürich. Die Risikostrati-fikation basiert heute auf der linksventrikulären Aus-wurffraktion (LVEF). Als einziger Risikoindikator hat dieLVEF jedoch eindeutige Schwächen: 51 Prozent der SCD-Fälle treten gemäss etlichen Studien bei einer LVEF > 40Prozent auf, sogar 67 Prozent bei LVEF > 35 Prozent.Selbst bei einer stark reduzierten LVEF wird nur ein klei-ner Anteil der Patienten einen SCD aufgrund einer ven-trikulären Arrhythmie erleiden. Zudem ist eine redu-zierte LVEF ein Risikofaktor sowohl für einen plötzlichenHerztod als auch für Tod anderer Ursache (z.B. Pumpver-sagen).Auch die programmierte ventrikuläre Stimulation hilftnur bedingt weiter. Zu den Nachteilen gehört das Fehleneines standardisierten Protokolls, die nicht ausreichendeSensitivität zur Vorhersage von SCD bei stark reduzierterLVEF (< 30%) und ein unbefriedigender prädiktiverWert. Vorteile sind die gute Vorhersagekraft für mono-morphe ventrikuläre Tachykardien, der mögliche Einsatzauch bei Vorhofflimmern, Linksschenkelblock und häufi-gen vorzeitigen Ventrikelkontraktionen (6, 7). Als mögli-che Risikostratifikatoren der Zukunft erwähnte Müller-Burri die Bestimmung der rechtsventrikulären Auswurf-fraktion und die Darstellung des ventrikulären Wandauf-baus im MRI (multilayer scar and channel imaging) sowiedie nicht invasive multimodale EKG-Bildgebung mit derEKG-Weste. Diese Untersuchungen könnten ein besseresVerständnis der Veränderungen des zugrunde liegendenSubstrats eröffnen, das für das Auftreten ventrikulärerArrhythmien verantwortlich ist.
Genetische Untersuchungen aufschlussreichBei den kardialen Ionenkanalerkrankungen mit erhöh-tem SCD-Risiko sei zwischen dem Long-QT-Syndrom(LQTS), dem Brugada-Syndrom (BrS) und der katechola-minergen polymorphen ventrikulären Tachykardie(CPVT) zu unterscheiden, erklärte Dr. Argelia Medeiros-Domingo, Universitätsklinik für Kardiologie, InselspitalBern. Zur Risikostratifikation bei solchen Patienten die-nen neben Alter, Geschlecht und Symptomen Anhalts-punkte aus der Familienanamnese (gleiche Krankheit beiVerwandten, Synkopen, SCD) sowie EKG- und genetischeBefunde.

Kardiomyopathien bilden eine heterogene Gruppe von Herzerkrankungen mit vielfälti-
gen Ursachen. Für die einzelnen Formen sind unterschiedliche Risikoprädiktoren im
Hinblick auf die Therapie mit implantierbaren Kardioverter-Defibrillatoren und/oder
Medikamenten definiert worden.
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Charakteristika des LQTS sind verlängertes QTc, Syn-kopen, Krampfanfälle und plötzlicher Herztod. Wichtigs-ter Arrhythmieprädiktor ist eine Verlängerung vonQTc > 500 ms; ein weiterer Risikomarker sind alternie-rende T-Wellen. Die Untertypen (LQTS1 und LQTS2) un-terscheiden sich in der Art der genetischen Mutationen(KCNQ1 oder KCNH2 resp. SCN5A).Für das BrS sind eine ST-Hebung (Brugada-Zeichen), ne-gative T-Wellen in V1 bis V3 und schnelle ventrikuläreTachykardien oder Kammerflimmern charakteristisch.Etwa 30 Prozent der Betroffenen – junge Männer, Durch-schnittsalter zirka 40 Jahre – weisen eine SCN5A-Muta-tion auf. Aus Daten des europäischen FINGER-Registersgeht hervor, dass jährlich 7,7 Prozent einen SCD und1,9 Prozent eine Synkope erleiden (8). Grundsätzlichhaben symptomatische BrS-Patienten ein erhöhtes SCD-Risiko. Bei asymptomatischen BrS-Patienten deuten Bru-gada-Zeichen und besonders fragmentiertes QRS auf eindeutlich erhöhtes SCD-Risiko hin. Ein medikamentös in-duziertes BrS hat hingegen eine bessere Prognose. Gene-tische Mehrfachmutationen und möglicherweise auchSCN5A-Mutationen gehen mit einem erhöhten Risiko ein-her (9).Bei der CPVT kommt es zu anstrengungsinduzierten Syn-kopen oder plötzlichem Herzstillstand, ohne dass sicheine strukturelle Herzerkrankung nachweisen liesse. Ty-pisch sind bidirektionale und polymorphe ventrikuläreTachykardien. Ein höheres Risiko liegt vor bei frühemSymptombeginn, trotz optimaler Betablockerbehandlunganhaltenden Symptomen sowie homozygoten CASQ2-oder RYR2-Mutationen (10, 11). 
Hypertrophe Kardiomyopathie und PrognoseBeim Erwachsenen wird eine hypertrophe Kardiomyo-pathie (HCM) definiert als eine Wanddicke ≥ 15 mm ineinem oder mehreren linksventrikulären Myokardseg-menten, so Dr. Mehdi Namdar, Cardiologie, Hôpitaux Uni-versitaires de Genève. Dies kann durch irgendeine Bild-gebung (Echo, MRI, CT) dokumentiert werden. Mehr alsdie Hälfte der Fälle ist bedingt durch eine genetische Mu-tation in Genen, die Sarkomerproteine kodieren, danebengibt es weitere genetische Veränderungen sowie nicht ge-netische Ursachen (12). Nur etwa 25 Prozent der Betrof-fenen sterben schliesslich an ihrer Erkrankung (13). Fürdie ESC-Guideline zu Diagnose und Management derHCM ist ein SCD-Risiko-Score entwickelt worden (12).Bei einem Fünfjahresrisiko unter 5 Prozent wird generelldie Implantation eines ICD nicht empfohlen. Kürzlichwurde als neuer SCD-Risikomarker die T-Wellen-Ampli-tude vorgeschlagen (14).
Kein Sport für ARVC-PatientenEine weitere seltene Erkrankung, die zu SCD führenkönne, sei die arrhythmogene rechtsventrikuläre Kardio-myopathie (ARVC), berichtete Dr. med. Ardan Saguner,Kardiologie, Universitätsspital Zürich. Ein Konsensus-statement bezeichnet nicht anhaltende ventrikuläre Ta-chykardien, Synkopen sowie moderate Dysfunktion vonrechtem oder linkem oder beiden Ventrikeln als wichtigeRisikofaktoren (15). Männliches Geschlecht scheint auchbei dieser Kardiomyopathieform ein Risikofaktor zu sein.

In einer Kohortenstudie mit rund tausend Teilnehmernmit ARCV war der Langzeitverlauf bei diagnostizierten undbehandelten Indexpatienten und ihren Angehörigen güns-tig (16).Die Guidelines halten fest, dass kompetitive sportlicheAktivitäten das SCD-Risiko um das Fünffache erhöhen,und empfehlen daher, dass ARVC-Patienten nicht anWettkampf- und Ausdauersport teilnehmen sollen undüberhaupt auf athletische Aktivitäten ausser Freizeit-sport von niedriger Intensität verzichten sollten. Da Be-tablocker anstrengungsinduzierte Kammerarrhythmienvermindern, wird für alle ARVC-Patienten unabhängigvom Vorliegen von Arrhythmien eine Behandlung mit Be-tablockern empfohlen. Für 2018 kündigte Saguner einenauf Registerdaten dies- und jenseits des Atlantiks basie-renden ARCV-SCD-Risikokalkulator an.
Halid Bas

Quelle: «Risk stratification for sudden death 2017». Gemeinsame Jah-
restagung der Schweizerischen Gesellschaften für Kardiologie (SGK) und
für Herz- und thorakale Gefässchirurgie (SGHC), 7. bis 9. Juni 2017 in
Baden.
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