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Kommentar zu den ,,ACC/AHA/ESC 2006 guidelines for
management of patients with ventricular arrhythmias and the
prevention of sudden cardiac death - executive summary”

Zusammenfassung

Dieser Kommentar ist eine Ubersetzung bzw.
Zusammenfassung zu den,ACC/AHA/ESC
2006 Leitlinien zum Management von Pa-
tienten mit ventrikuldren Arrhythmien und
Pravention des plotzlichen Herztodes". Ziel
ist es, den aktuellen Erkenntnisstand zur The-
matik zusammenzufassen, versehen mit
Kommentaren und der Einordnung in die in
Deutschland getibte Praxis. Es wird die ge-
samte Bandbreite der Thematik hinsicht-

lich diagnostischer Methoden (EKG, Bildge-
bung, elektrophysiologische Untersuchung
etc.) ebenso dargestellt wie der Stellenwert
und die Differenzialindikation medikamentds
antiarrhythmischer Therapien, der ICD-The-
rapie sowie alternativer Verfahren, wie z. B.
der Katheterablation. Es wird dartiber hin-

aus spezifisch eingegangen auf die Akutbe-
handlung ventrikuldrer Arrhythmien als auch
auf die differenzialtherapeutischen Optionen
bei verschiedenen Grunderkrankungen (isch-
amische Kardiomyopathie, Herzklappener-
krankung, angeborene Herzfehler, Kardio-
myopathien, Herzinsuffizienz, genetische Er-
krankungen etc.). Insbesondere die zum Teil
kontroverse Diskussion hinsichtlich der pri-
marprophylaktischen ICD-Implantation wird
im Lichte der vorliegenden Studiendaten kri-
tisch kommentiert.

Schliisselworter

Ventrikuldre Arrhythmien -
Implantierbarer Defibrillator -
Antiarrhythmika - Pl6tzlicher Herztod

Comments on the “ACC/AHA/ESC 2006 guidelines for
management of patients with ventricular arrhythmias and the
prevention of sudden cardiac death - executive summary”

Abstract

The purpose of this document is to trans-
late and to comment on the previously
published”ACC/AHA/ESC 2006 guidelines for
management of patients with ventricular ar-
rhythmias and the prevention of sudden car-
diac death” The aim is to update the recom-
mendations for clinical practice in Germa-
ny. We address the diagnostic procedures
(e.g. ECG, imaging, electrophysiological stud-
ies etc.) and therapeutic options (e.g. med-
ical treatment, catheter ablation, implant-
able cardioverter defibrillator — ICD etc.). Spe-
cial emphasis was put on management of
acute ventricular arrhythmias and on the dif-

364 | Der Kardiologe 5 - 2008

ferent treatment modalities for various con-
ditions (e.g. ischemic cardiomyopathy, val-
vular heart disease, congenital heart disease,
non-ischemic cardiomyopathies, congestive
heart failure, genetic arrhythmia syndromes
etc.). Comments are given in each chapter, in-
cluding the ongoing debate about ICD indi-
cations in primary prophylaxis.

Keywords

Ventricular arrhythmias -

Implantable cardioverter defibrillator -
Antiarrhythmics - Sudden cardiac death
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Leitlinien

Tab.1 Empfehlungsgrade

Klasse |

effektiv ist
Klasse lla

effektiv ist
Klasse llb
Klasse lll

Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine MaBnahme niitzlich und
Umstritten, aber liberwiegende Evidenz, dass eine MalBnahme niitzlich und/oder
Umstritten, geringere Evidenz, dass eine MaBnahme niitzlich und/oder effektiv ist

Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine MaBnahme nicht niitzlich
und nicht effektiv ist und im Einzelfall schadlich ist

Tab.2 Evidenzgrade

Grad A Daten aus mehreren ausreichend groBen, randomisierten Studien oder Meta-
analysen
Grad B Daten aus einer randomisierten Studie oder mehreren nicht randomisierten Studien
oder Registern
Grad C Konsensusmeinung von Experten, basierend auf Studien und klinischer Erfahrung
Praambel mentaren und der Einordnung in die in

Dieser Kommentar zu einer Leitlinie ist ei-
ne Stellungnahme der Deutschen Gesell-
schaft fiir Kardiologie — Herz- und Kreis-
laufforschung e.V. (DGK), die den ge-
genwirtigen Erkenntnisstand wiedergibt
und Arzten und ihren Patienten die Ent-
scheidungsfindung erleichtern soll. Die-
ser Kommentar bzw. eine Leitlinie ersetzt
nicht die arztliche Evaluation des indivi-
duellen Patienten und die Anpassung der
Diagnostik und Therapie an dessen spezi-
fische Situation. Wo immer moglich, wer-
den die Empfehlungen zu diagnostischen
Mafinahmen bzw. zu Therapien mit den
u. a. Empfehlungs- und Evidenzgraden
verkniipft (8 Tab. 1und 2).

1. Einleitung

Es existiert eine Reihe von deutschspra-
chigen Leitlinien, Kommentaren bzw. Po-
sitionspapieren, die sich mit der Diagnos-
tik und Therapie von Patienten mit ventri-
kuldren Arrhythmien befassen [24, 26, 31,
34,56, 65, 67]. Ziel der im Herbst 2006 pu-
blizierten Leitlinie der européischen und
amerikanischen kardiologischen Fachge-
sellschaften war, den aktuellen Erkennt-
nisstand zur Thematik ,Ventrikulare Ar-
rhythmien und plétzlicher Herztod“ in ei-
ner Leitlinie zusammenzufassen [2]. Die
DGK hat beschlossen, keine eigene Leit-
linie zu erstellen, sondern hat den Nukle-
us der Arbeitsgruppe Herzschrittmacher
und Arrhythmie beauftragt die oben ge-
nannte Leitlinie zu {ibersetzen und zu-
sammenzufassen, versehen mit Kom-
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Deutschland getibte Praxis.

Die niedergelegten Empfehlungen basie-
ren bzw. berticksichtigen verschiedene As-
pekte: die Differenzialtherapie (ICD, antiar-
rhythmische Medikation, Chirurgie u. a.),
den Zeitpunkt der Therapieempfehlung
(Primér- vs. Sekundérpravention), die Ziel-
setzung der Therapie (Lebensverldngerung,
Symptomreduktion, Verbesserung der Le-
bensqualitit), das arrhythmogene Subs-
trat (koronare Herzkrankheit, Kardiomyo-
pathie, andere), den Grad der Belastbarkeit
(NYHA-Klassifikation), die linksventriku-
ldre Pumpfunktion (LVEF), die spezifischen
Arrhythmien (u. a. anhaltend monomorph,
polymorph, Kammerflimmern).

1.1. Prophylaktische
ICD-Implantation im Licht
verschiedener Leitlinien

Zahlreiche Leitlinien, Kommentare und
Positionspapiere der vergangenen Jahre
nahmen Stellung zur ICD-Therapie. Emp-
fehlungen zur prophylaktischen ICD-Im-
plantation auf der Grundlage der links-
ventrikuldren Ejektionsfraktion (EF) ha-
ben keine durchgingige Einheitlichkeit
gezeigt. Dieses hat u. a. mit den unter-
schiedlichen Grenzwerten der EF als Ent-
scheidungskriterium zu tun. Insbesondere
sind keine prospektiven Untersuchungen
erfolgt, die Zielpatienten ohne manifeste
Herzinsuffizienz mit einer EF zwischen
31 und 35% bzw. 35 und 40% eingeschlos-
sen haben. Die Empfehlungen basierten
durchgingig auf der Analyse von Studi-
endaten mit einem vordefinierten obe-

ren Grenzwert der EF von 40 bzw. 35 bzw.
30%. In der referierten européischen/ame-
rikanischen Leitlinie wurde diesem Um-
stand dadurch Rechnung getragen, dass
die Empfehlungen auf allen Studien basie-
ren sollten, die Patienten innerhalb einer
gewissen Spannbreite der EF eingeschlos-
sen haben. Selbstverstandlich ist, dass un-
terschiedliche Interpretationen und Emp-
fehlungen trotz einheitlicher Datengrund-
lage entstehen kénnen.

Die u. a. Empfehlungen zur ICD-The-
rapie setzen natiirlich immer eine seit Lan-
gerem etablierte optimale medikamentése
Therapie und eine Lebenserwartung in
gutem kardiopulmonalem Funktionssta-
tus von mindestens 1 Jahr voraus.

2. Haufigkeit des
plotzlichen Herztodes

Die Angaben zur Haufigkeit des plotz-
lichen Herztodes variieren, es ist davon
auszugehen, dass etwa 300.000-350.000
plotzliche Herztodesfille pro Jahr in den
USA vorkommen [41]. Die prozentua-
le Haufigkeit ist in Europa identisch. Die
Variation der Angaben entsteht durch un-
terschiedliche Definitionen. Sofern die 1-
Stunden-Definition angewendet wird
(plotzlicher Tod innerhalb von 1 h nach
Auftreten der ersten Symptome), so ist ei-
ne Haufigkeit von 13% plotzlicher Herz-
todesfalle in Bezug auf alle Todesfille zu
verzeichnen. Wird der Zeitraum auf 24 h
verldngert, so steigt der Anteil auf 18,5%
[16]. Verschiedene Faktoren beeinflussen
die Identifikation von Personen bzw. einer
Personengruppe im Hinblick auf das Risi-
ko des plotzlichen Herztodes. Je genauer
eine Personengruppe préspezifiziert wird,
desto haufiger ist die auf diese Personen-
gruppe bezogene Wahrscheinlichkeit des
plotzlichen Herztodes. Gleichzeitig nimmt
die absolute Zahl an Ereignissen durch di-
ese Vordefinition stetig ab.

3. Klinisches Erscheinungsbild

Ventrikuldre Arrhythmien konnen bei Pa-
tienten mit oder ohne kardiale Grunder-
krankung auftreten. Die Arten der kli-
nischen Présentation sind sehr vielféltig
und reichen vom asymptomatischen Pa-
tienten iiber solche mit Symptomen wie
Palpitationen, Luftnot oder Synkope iiber



Patienten mit hdmodynamisch stabilen
bzw. instabilen Kammertachykardien bis
hin zu solchen Patienten, die einen Herz-
stillstand erleiden, Letztere aufgrund ei-
ner Asystolie, einer ventrikularen Tachy-
kardie, Kammerflimmern oder einer puls-
losen elektrischen Aktivitit.

4. Ruhe-EKG
Empfehlung

Klasse l. Ein 12-Kanal-Ruhe-EKG ist bei
allen Patienten mit ventrikuldren Ar-
rhythmien indiziert (Evidenzgrad A).

Kommentar

Ein Ruhe-EKG erlaubt nicht nur die pri-
mdre Diagnostik einer kongenitalen elek-
trischen Erkrankung (z. B. langes oder
kurzes QT-Syndrom, Brugada-Syndrom
etc.), sondern gibt auch Hinweise auf das
Vorliegen eines Schenkelblocks, eines AV-
Blocks, einer Hypertrophie oder auf eine
ischdmische Herzerkrankung mit Q-Za-
cken als Ausdruck abgelaufener Herzin-
farkte.

5. Belastungsuntersuchungen
Empfehlungen

Klasse I. Belastungsuntersuchungen sind
bei allen Patienten mit ventrikuldren Ar-
rhythmien, die eine signifikante Wahr-
scheinlichkeit einer koronaren Herzer-
krankung aufweisen, indiziert.

Belastungs-EKG-Untersuchungen, un-
abhingig vom Alter des Patienten, sind
niitzlich bei allen Patienten mit doku-
mentierten bzw. vermuteten belastungs-
abhingigen ventrikuldren Arrhythmien
zur Diagnosesicherung und klinischen
Einschitzung des Beschwerdebildes (Evi-
denzgrad B).

Klasse lla. Belastungs-EKG-Untersu-
chungen kénnen hilfreich sein zur Uber-
priifung einer medikamentdsen Therapie
bzw. nach Katheterablation bei Patienten
mit belastungsabhédngigen ventrikuldren
Arrhythmien (Evidenzgrad B).

Klasse lll. Patienten mit Kontraindika-
tion fiir einen Belastungstest (Evidenz-
grad B).

Kommentar

Die wesentliche Begriindung fiir die Durch-
fithrung von Belastungs-EKG-Untersu-
chungen ist sicherlich die weitere Abklirung
einer moglichen ischimischen Herzkrank-
heit [22]. Der andere wesentliche Grund
zur Durchfiithrung von Belastungs-EKGs
ist der anamnestische Hinweis auf belas-
tungsabhdngig auftretende Palpitationen/
Herzrasen. Das unter standardisierten Be-
dingungen auftretende Herzrasen kann so-
mit im 12-Kanal-EKG dokumentiert wer-
den und ist nicht selten Ausgangspunkt ei-
ner erfolgreichen Therapie (zundchst f3-
Blocker, evtl. Katheterablation).

6. Langzeit-EKG-Untersuchungen
Empfehlungen

Klasse l. Langzeit-EKG-Untersuchungen
sind indiziert zur Diagnosesicherung von
ventrikuldren Arrhythmien, zur Bestim-
mung von QT-Zeiten, T-Wellen-Alter-
nanz, ST-Streckenveranderungen, um das
Risiko zu evaluieren bzw. den Therapieer-
folg abzuschiatzen (Evidenzgrad A).

Externe Ereignisrekorder sind indi-
ziert, sofern die Symptome selten und
sporadisch auftreten, um eine eindeutige
Zuordnung der klinischen Angaben zu
moglichen Arrhythmien zu treffen (Evi-
denzgrad B).

Implantierbare Ereignisrekorder sind
hilfreich fiir Patienten mit seltenen, spo-
radischen Symptomen, die moglicherwei-
se Ausdruck von Arrhythmien sind und
mit gravierenden klinischen Préisentati-
onen wie Synkopen einhergehen und auf
andere Weise nicht dokumentiert werden
konnten (Evidenzgrad B).

Kommentar

Die wesentliche Indikation fiir die Durch-
fithrung der oben genannten Untersu-
chungstechniken ist die Detektion maog-
licher ventrikuldrer Arrhythmien. Die
Wahl der Methode richtet sich nach dem
zeitlichen Auftreten und der Schwere der
klinischen Prdsentation [56].

7. Andere EKG-Techniken
und Messungen

Empfehlung

Klasse lla. Es kann hilfreich sein, T-Wel-
len-Alternans-Messungen bei Patienten
zur Risikostratifikation hinsichtlich le-
bensbedrohlicher ventrikuldrer Arrhyth-
mien durchzufiihren (Evidenzgrad A).

Klasse llb. EKG-Techniken wie das Si-
gnalmittlungs-EKG, die Herzfrequenz-
variabilitdt, die Baroreflexsensitivitit und
Herzfrequenzturbulenz kénnen hilfreich
sein zur Risikostratifikation (Evidenz-
grad B).

Kommentar

Spitestens seit den ICD-Studien zur Pri-
mdrprophylaxe des plotzlichen Herztodes
ist deutlich geworden, wie wiinschenswert
zusitzliche Marker zur gezielteren Risiko-
stratifikation wiren. Eine Vielzahl von Stu-
dien hat ergeben, dass oben genannte Me-
thoden einzeln oder in Kombination den
positiven und negativen Vorhersagewert er-
hohen, jedoch die Sensitivitit der Einzelun-
tersuchungen oft sehr gering ist. Vor diesem
Hintergrund hat sich bislang keine der oben
genannten Techniken in der klinischen Pra-
xis etabliert [56].

8. Linksventrikulare
Funktion und Bildgebung

Empfehlungen

Klassel. Die Echokardiographie ist indi-
ziert bei Patienten mit ventrikuldren Ar-
rhythmien und vermuteter struktureller
Herzerkrankung (Evidenzgrad B).

Die Echokardiographie sollte bei
Hochrisikopatienten mit dilatativer, hy-
pertropher oder RV-Kardiomyopathie,
nach akutem Herzinfarkt und bei Ver-
wandten von Patienten mit angeborenen
Herzerkrankungen durchgefiihrt werden
(Evidenzgrad B).

Belastungsuntersuchungen mit Bildge-
bung (Stressechokardiographie oder My-
okardszintigraphie) werden empfohlen
bei Patienten mit ventrikuldren Arrhyth-
mien und einer geringen Wahrscheinlich-
keit fiir eine koronare Herzerkrankung,
bei denen ein Belastungs-EKG mit phy-
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Leitlinien

sikalischer Belastung nicht durchgefiihrt
werden kann bzw. keine Aussage ermog-
licht (Evidenzgrad B).

Pharmakologische Belastungsunter-
suchungen sind indiziert bei Patienten
wie den vorgenannten, die keine physika-
lischen Belastungstests durchfiihren kon-
nen (Evidenzgrad B).

Klasse lla. Eine Magnetresonanztomo-
graphie oder Computertomographie
kann hilfreich sein bei Patienten, die in
der Echokardiographie schlecht unter-
suchbar sind (Evidenzgrad B).

Eine Koronarangiographie kann hilf-
reich sein zum Nachweis/Ausschluss ei-
ner signifikanten koronaren Herzkrank-
heit bei Patienten mit lebensbedrohlichen
ventrikuldren Arrhythmien, die eine mitt-
lere bis hohe Wahrscheinlichkeit einer ko-
ronaren Herzkrankheit aufweisen (Evi-
denzgrad C).

Eine bildgebende Untersuchung kann
hilfreich sein fiir Patienten, die einer CRT-
Implantation zugefiihrt werden (Evidenz-
grad C).

Kommentar

Die Echokardiographie ist ohne Frage die
Standarduntersuchung zur Bildgebung
und sollte insbesondere bei Patienten mit
ventrikuldren Arrhythmien grof$ziigig an-
gewendet werden. Zahlreiche kardiale Er-
krankungen wie die dilatative, die ischd-
mische oder die hypertrophe Kardiomy-
opathie sowie die hypertensive Herzer-
krankung lassen sich durch die Echokar-
diographie sehr gut darstellen. Die Not-
wendigkeit der Myokardszintigraphie ist
in der klinischen Routine zur Abklirung
bei Patienten mit ventrikuldren Arrhyth-
mien nur sehr selten notwendig. Obwohl
die invasive Koronarangiographie lediglich
als Klasse I1aC eingestuft wurde, spielt sie
doch in der Gruppe der Patienten mit le-
bensbedrohlichen ventrikuldren Arrhyth-
mien oder tiberlebtem plotzlichem Herztod
eine wichtige Rolle. Unserer Meinung nach
ist zur Prizisierung der Diagnose und wei-
teren Therapieplanung bei Patienten mit
potenziell lebensbedrohlichen ventriku-
laren Arrhythmien grundsitzlich eine in-
vasive diagnostische Abkldrung sinnvoll.
MRT-Untersuchungen sind bei der Abkli-
rung einer ARVC bzw. Myokarditis zuneh-
mend verbreitet und hilfreich.
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9. Elektrophysiologische
Diagnostik

Die invasive elektrophysiologische Unter-
suchung (EPU) kann zur Priifung der In-
duzierbarkeit von ventrikuldren Tachyar-
rhythmien, der Planung einer Katheterab-
lation, der Abschitzung der Effektivitat ei-
ner medikamentdsen antiarrhythmischen
Therapie sowie zur Risikostratifikation
in Bezug auf eine mogliche Gefihrdung
im Hinblick auf einen plétzlichen Herz-
tod eingesetzt werden. Bei ausgewahlten
Patienten kann die EPU auch zur Abkli-
rung einer bisher ungeklédrten Bewusstlo-
sigkeit sowie der Evaluierung einer mog-
lichen ICD-Indikation eingesetzt werden
(5, 21, 54, 66].

9.1. Elektrophysiologische
Diagnostik bei koronarer
Herzerkrankung

Empfehlungen

Klassel. Diagnostische Evaluation bei
Patienten mit abgelaufenem Myokardin-
farkt und méglicherweise arrhythmieas-
soziierten Symptomen wie Palpitationen,
Prasynkopen und Synkopen (Evidenzle-
vel B).

Patienten mit koronarer Herzerkran-
kung zur Abschitzung der Effektivitit ei-
ner VT-Ablation (Evidenzlevel B).

Diagnostische Abkldrung einer brei-
ten QRS-Tachykardie ungeklarter Ursa-
che (Evidenzlevel C).

Klasse lla. Risikostratifikation bei Pati-
enten mit abgelaufenem Myokardinfarkt,
nicht anhaltenden ventrikuldren Tachy-
kardien und einer linksventrikuldren
Ejektionsfraktion <40% (Evidenzlevel B).

Kommentar

So sinnvoll die elektrophysiologische Dia-
gnostik zur Abkldrung von Symptomen,
welche auf das Vorliegen von ventriku-
laren Arrhythmien hinweisen, eingesetzt
werden kann, so zuriickhaltend und gezielt
wird heute die Indikation zur EPU im Rah-
men einer Risikostratifikation gestellt. Di-
es hat sich auch in den aktuellen Leitlinien
der DGK [67] niedergeschlagen. Heute hat
die EPU nur im Einzelfall und im Grenz-
bereich der Entscheidungsfindung z. B. bei

Postinfarktpatienten mit mittelgradig einge-
schrinkter Kammerfunktion (EF 30-40%)
eine mogliche Indikation. In diesem Zu-
sammenhang ist die EPU ein zusitzlicher
Parameter zur Identifikation von Risikopa-
tienten und dementsprechend in den deut-
schen und jetzt ACC/AHA/ESC-Guidelines
als Klasse-1I-Indikation eingestuft worden.
Unumstritten ist die EPU sinnvoll bei Pati-
enten mit stattgehabter, breiter QRS-Tachy-
kardie, wenn nach der EKG-Analyse eine
Ursache nicht offensichtlich ist wie z. B. bei
Vorhofflattern mit vorbestehendem Schen-
kelblock.

9.2. Elektrophysiologische
Diagnostik bei Patienten
mit Synkope

Empfehlungen

Klasse I. Patienten mit Synkope unklarer
Genese und eingeschrankter Kammer-
funktion oder struktureller Herzerkran-
kung (Evidenzlevel B).

Klasse lla. Die EPU kann sinnvoll sein
bei Patienten mit Synkope, wenn Brady-
arrhythmien oder Tachyarrhythmien ver-
mutet werden und mittels nichtinvasiver
Diagnostik keine Ursache identifiziert
werden konnte (Evidenzlevel B).

Die EPU ist im Rahmen einer Synko-
penabklarung am ehesten bei Patienten
mit koronarer Herzerkrankung und ein-
geschrankter linksventrikuldrer Funktion
sinnvoll. Diese ist in der Regel nicht der ers-
te Schritt einer diagnostischen Abklarung,
sondern erginzt die komplette Synkopen-
diagnostik in einer spéten Phase [42].

Kommentar

Bei mittelgradig eingeschrdinkter linksvent-
rikuldrer Funktion auf dem Boden einer
koronaren Herzerkrankung ist eine vent-
rikuldre Tachykardie als Ursache einer
Synkope andernfalls ungeklirter Gene-
se wahrscheinlich. Daher besteht auch ge-
mdfS den aktuellen deutschen Leitlinien bei
Patienten mit mittelgradig eingeschrinkter
linksventrikuldrer Funktion und zuriick-
liegender Synkope eine Klasse-I-Indikation
zur elektrophysiologischen Diagnostik nach
erfolgter, nichtinvasiver Diagnostik.



Leitlinien

10. Bedeutung einer
antiarrhythmischen Therapie

Die Anwendung antiarrhythmischer
Substanzen in der Akutphase ist im Ab-
schnitt 13 beschrieben.

10.1. B-Blocker

B-Blocker sind effektiv zur Supprimierung
ventrikuldrer Extrasystolen und nicht an-
haltenden ventrikuldren Arrhythmien so-
wie zur Reduktion des plétzlichen Herz-
todes bei einer Reihe von kardialen Er-
krankungen mit und ohne begleitende
Herzinsuffizienz. p-Blocker sind heute die
Basis einer antiarrhythmischen Behand-
lung [18, 53].

10.2. Amiodaron und Sotalol

Der mogliche Nutzen einer Amiodaron-
behandlung beziiglich einer Verbesserung
der Uberlebenswahrscheinlichkeit muss
zumindest als kontrovers beurteilt wer-
den. In den meisten Studien konnte kein
eindeutiger Vorteil gegeniiber einer Pla-
cebobehandlung gezeigt werden. Wenige
Studien und eine Metaanalyse haben eine
Reduktion des plotzlichen Herztodes un-
ter Amiodarontherapie bei mittel-, hoch-
gradig eingeschrankter linksventrikuldrer
Funktion auf dem Boden eines abgelaufe-
nen Herzinfarktes sowie einer nichtisch-
amischen, dilatativen Kardiomyopathie
gezeigt [12, 20, 61]. Auf der anderen Sei-
te hat die SCD-HeFT-Studie keinen Uber-
lebensvorteil durch die Gabe von Amio-
daron nachweisen konnen [11]. Auch So-
talol kann ventrikuldre Arrhythmien sup-
primieren, hat jedoch eine hohere Rate
an Proarrhythmien. Es konnte keine po-
sitive Beeinflussung der Uberlebenswahr-
scheinlichkeit gezeigt werden.

Kommentar

AufSer fiir die Therapie mit [3-Rezeptoren-
blockern konnte fiir die hier erwdhnten An-
tiarrhythmika (Amiodaron und Sotalol)
keine positive Beeinflussung der Mortali-
titsrate nachgewiesen werden. Einen aktu-
ellen Beitrag hierzu leistete die SCD-HeFT-
Studie, in der Amiodaron bei Patienten mit
eingeschrinkter linksventrikuldrer Funk-
tion auf dem Boden einer ischdmischen
oder nichtischdmischen Kardiomyopathie
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die Uberlebenswahrscheinlichkeit im Ver-
gleich zur Placebobehandlung nicht verbes-
sert hatte. In dieser Studie kam es bei Pa-
tienten mit NYHA-Klasse III sogar zu ei-
ner Zunahme der Todesfille unter Amio-
daron im Vergleich zu Placebo. Insgesamt
gibt es somit keine prognostische Indika-
tion fiir eine antiarrhythmische Dauerbe-
handlung bei Patienten mit linksventriku-
lirer Funktionseinschrinkung und Herzin-
suffizienz aufSerhalb der iiblichen Basisthe-
rapie mit 3-Rezeptorenblockern.

11. Besondere Situationen, in
denen eine antiarrhythmische
Therapie indiziert sein konnte

Amiodaron kann in besonderen Situati-
onen eingesetzt werden. Subgruppena-
nalysen zeigten einen méglichen Uber-
lebensvorteil bei Kombination mit B-Blo-
ckern (3, 6, 25].

11.1. Patienten mit ventrikuldaren
Arrhythmien, die nicht die
Kriterien fiir einen ICD erfiillen

B-Blocker sind die Therapie der Wahl,
aber bei Ineffizienz kann Amiodaron oder
Sotalol eingesetzt werden.

11.2. Patienten mit ICD, die
wiederholt ventrikulare
Tachyarrhythmien und wiederholte
ICD-Interventionen haben

In dieser Situation ist die additive Gabe
von Antiarrhythmika und oder eine Ka-
theterablation zur Behandlung der rezi-
divierenden ventrikuldren Arrhythmien
notwendig. Sotalol ist effektiv zur Suppri-
mierung von atrialen und ventrikuldren
Arrhythmien [48]. Die Kombination von
B-Blockern und Amiodaron ist eine Al-
ternative. Auch die intravendse Gabe von
Amiodaron kann hier sinnvoll sein.

Kommentar

Bei Patienten mit struktureller Herzer-
krankung kommen auch in diesem Zu-
sammenhang nur die genannten 3 Subs-
tanzen in Betracht. Neben konventio-
nellen 3-Bockern kann alternativ bei gut
erhaltener Kammerfunktion Sotalol einge-
setzt werden. Als Monotherapie mit intra-
vendser Aufsittigung und rezidivierender

Bolusgabe unter hamodynamischem Mo-
nitoring kann Amiodaron eine wirksame
Supprimierung der ventrikuldren Ar-
rhythmien erbringen. Amiodaron kann
auch hiufig sehr effektiv mit einem [3-Blo-
cker kombiniert werden und erweist sich
als effektiver gegeniiber Sotalol bzw. 3-Blo-
cker [13]. In diesem Falle sollte die evtl. be-
reits erfolgte Digitalisierung pausiert wer-
den [s55]. Es besteht der Verdacht, dass die
zusdtzliche Gabe von Digitalisglykosiden
in Verbindung mit einer Bradykardienei-
gung zur erhohten elektrischen Instabili-
tdt fiihrte. Falls eine Digitalis- Therapie bei
herzinsuffizienten Patienten nicht pau-
siert werden kann, ist zumindest eine in-
tensive Uberwachung bei Einleitung dieser
»Iripeltherapie® angeraten. Bei unaufhor-
lichen ventrikuldren Tachykardien trotz
medikamentoser Therapie sollte eine Ab-
lation erfolgen.

12. Implantierbare und externe
Kardioverterdefibrillatoren

Verschiedene prospektive, multizent-
rische Studien haben einen Uberlebens-
vorteil durch die ICD-Therapie bei Pati-
enten mit einem hohen Risiko auf dem
Boden einer linksventrikuldren Dysfunk-
tion, bedingt durch einen abgelaufenen
Myokardinfarkt, oder einer nichtischa-
mischen Kardiomyopathie gezeigt [8, 19,
32, 37 44, 46, 64]. Die Studien konnen in
Primérpravention (prophylaktische In-
dikation) und Sekundirpravention nach
iiberlebtem Herzstillstand bzw. stattgeha-
bten oder zur Synkope fithrenden ventri-
kuldren Arrhythmien eingeteilt werden.

Kommentar

In diesem Zusammenhang sei auf die aktu-
ellen Leitlinien der Deutschen Gesellschaft
fiir Kardiologie zur ICD-Implantation ver-
wiesen [26].

12.1. Automatischer
externer Defibrillator

Der automatische externe Defibrillator
(AED) kann lebensrettend sein, wenn die
externe Defibrillation innerhalb weniger
Minuten nach Beginn der ventrikuldren
Arrhythmien stattfindet. Die Anwendung
ist sicher und effektiv [51]. Die angemes-
sene Platzierung der Gerite, um das In-



tervall des Herzstillstandes und der Defib-
rillation méglichst kurz zu halten, ist hier
entscheidend.

Kommentar

Bei aller Euphorie beziiglich der Effektivi-
tit der AED ist zu beachten, dass sich leider
mehr als zwei Drittel der plotzlichen Herz-
todesfille in der héuslichen Umgebung und
nicht an offentlichen Plitzen ereignen. Da-
her gilt es weiterhin, Patienten zu identifi-
zieren, die ein hohes Risiko fiir einen plotz-
lichen Herztod haben, und hier ggf. friih-
zeitig einen ICD zu implantieren. Dennoch
erscheint das Aufstellen z. B. an Flughdfen
o. A. sinnvoll.

12.2. Katheterablation
Empfehlungen

Klassel. Anhaltende monomorphe VT
bei Patienten mit ansonsten niedrigem Ri-
siko fiir einen plétzlichen Herztod, wenn
diese medikamentds nicht therapierbar
sind oder eine medikamentdse Therapie
nicht toleriert wird bzw. diese nicht als
Dauertherapie gewiinscht wird (Evidenz-
level C).

Bundle-Branch-Reentry-Tachykardie
(Evidenzlevel C).

Ergdnzende Therapie bei Patienten
mit einem ICD und wiederholten Entla-
dungen aufgrund von anhaltenden Kam-
mertachykardien [57], die nicht durch ei-
ne Umprogrammierung des Systems oder
Anderung einer medikamentdsen Thera-
pie zu unterdriicken sind bzw. wenn eine
medikamentose Dauertherapie nicht ge-
wiinscht wird (Evidenzlevel C).

WPW-Syndrom und tiberlebter Herz-
stillstand aufgrund von Vorhofflimmern
[49] mit schneller Leitung iiber die akzes-
sorische Bahn und konsekutivem Kam-
merflimmern (Evidenzlevel B).

Klasse lla. Eine Katheterablation kann
sinnvoll sein bei Patienten mit ansonsten
niedrigem Risiko fiir einen plétzlichen
Herztod und symptomatischen, nicht an-
haltenden monomorphen ventrikuldren
Tachykardien oder hiufigen symptoma-
tischen, tiberwiegend monomorphen
ventrikuldren Extrasystolen [63], wenn
diese medikamentds nicht therapierbar
sind oder eine medikamentdse Therapie

nicht toleriert wird bzw. diese nicht als
Dauertherapie gewiinscht wird (Evidenz-
level C).

Die Katheterablation kann sinnvoll
sein bei asymptomatischen Patienten
mit WPW-Syndrom und einer akzesso-
rischen Leitungsbahn mit einer Refrak-
tarzeit <240 ms (Evidenzlevel B).

Klasse llb. Die Katheterablation von Pur-
kinjefaser-Potenzialen kann bei Patienten
mit permanenten ventrikuldren Arrhyth-
mien erwogen werden, die durch vent-
rikuldre Extrasystolen dhnlicher Mor-
phologie provoziert werden (Evidenzle-
vel C).

Die Katheterablation asymptoma-
tischer ventrikuldrer Extrasystolen kann
erwogen werden, wenn diese sehr haufig
sind, zur Vermeidung einer ,,Tachymyo-
pathie” (Evidenzlevel C).

Klasse lll. Die Katheterablation von
asymptomatischen, seltenen Extrasysto-
len ist nicht indiziert (Evidenzlevel C).

Kommentar

Die Katheterablation ventrikuldrer Tachy-
kardien hat sich in den letzten Jahren ins-
besondere durch den Einsatz dreidimensi-
onaler Mapping- und Navigationsverfah-
ren und den daraus resultierenden Abla-
tionsstrategien (Substratcharakterisierung
durch ,voltage mapping®, ,non-contact
mapping®) erheblich weiterentwickelt [29,
45, 57]. Allerdings sind die Rezidivraten ins-
besondere in der fortgeschrittenen Phase ei-
ner Grunderkrankung mit strukturellem
Remodelling auf dem Boden einer ischdi-
mischen oder nichtischdmischen Kardio-
myopathie weiterhin zu hoch, um bei Pati-
enten mit ansonsten bestehender Indikati-
on fiir eine ICD-Implantation diese vermei-
den zu konnen. In jedem Fall ist es sinnvoll,
heute die Katheterablation friihzeitig als ei-
ne zur ICD Therapie erginzende Behand-
lungsoption einzusetzen [52]. Auch konnte
in kleineren Studien gezeigt werden, dass
durch die Ablation von hdufigen ventriku-
laren Extrasystolen eine vorbestehende Ein-
schrinkung der linksventrikuldren Funkti-
on verbessert werden kann. Bei eher sel-
tenen und asymptomatischen ventriku-
laren Extrasystolen ist es unbestritten, dass
hier keine Indikation fiir eine Katheterab-
lation besteht.

12.3. Antiarrhythmische Chirurgie

Bei Patienten mit rezidivierenden, vent-
rikularen Tachykardien trotz medika-
mentdser Behandlung, ICD-Therapie
und Katheterablation ist die chirurgische
Ablation oder Resektion des arrhythmo-
genen Fokus ein Ansatz, der weiterhin in
erfahrenen Zentren eingesetzt wird.

Die linksseitige zervikothorakale sym-
pathische Ganglionektomie kann als er-
gianzende Behandlung bei Hochrisikopa-
tienten mit einem kongenitalen QT-Syn-
drom und rezidivierenden Synkopen und/
oder Uberleben des plétzlichen Herztodes
als Kombination zur ICD- und -Blocker-
Therapie oder bei Patienten mit langem
QT-Syndrom, die eine B-Blocker-Thera-
pie nicht tolerieren, eingesetzt werden.

Kommentar

Die beiden hier genannten chirurgischen
Verfahren sind heutzutage sehr ausge-
wibhlten Fdllen vorbehalten und werden
in Deutschland nur noch sehr selten ein-
gesetzt.

12.4. Revaskularisierung als
antiarrhythmische Therapie

Die koronare Revaskularisation verbes-
sert die Uberlebensrate und reduziert den
plotzlichen Herztod im Langzeitverlauf 9,
23]. Wenn eine relevante koronare Herz-
erkrankung von ventrikuldren Arrhyth-
mien begleitet ist, gibt es eine hohe Wahr-
scheinlichkeit, dass eine koronare Revas-
kularisation die Haufigkeit und Komple-
xitdt der Arrhythmien reduziert und in
manchen Fillen komplett eliminiert.

Kommentar

Die in Deutschland iibliche Praxis, bei neu
aufgetretenen, komplexen ventrikuliren
Arrhythmien eine myokardiale Ischdmie
als Ursache auch mittels invasiver Koro-
nardiagnostik zu identifizieren bzw. aus-
zuschliefSen und ggf. eine interventionelle
bzw. chirurgische Revaskularisation einzu-
leiten, wird hier bestitigt. Der positive Ein-
fluss einer optimierten Koronarperfusion
durch revaskularisierende MafSnahmen ist
insbesondere im Grenzgebiet der Entschei-
dungsfindung bei einer Ejektionsfraktion
zwischen 30 und 40% beziiglich einer ICD-
Indikation zu beriicksichtigen.
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Leitlinien

13. Akutbehandlung
spezifischer Arrhythmien

Diese Empfehlungen basieren auf den pu-
blizierten Leitlinien der American Heart
Association (AHA), dem Internatio-
nal Liaison Committee on Resuscitation
(ILCOR) und dem European Resucitati-
on Council (ERC), auf die hier nochmals
hingewiesen wird [1, 47].

13.1. Behandlung des
Herz-Kreislauf-Stillstandes

Der plotzliche Herz-Kreislauf-Stillstand
ist charakterisiert durch einen abrupten
Verlust eines effektiven Blutflusses, ein-
hergehend mit Bewusstseinsverlust, der
unbehandelt zum Tode fiihrt. Die haufigs-
ten Ursachen fiir einen Herz-Kreislauf-
Stillstand sind Kammerflimmern oder ei-
ne pulslose ventrikuldre Tachykardie, aber
auch Bradyarrhythmien, Asystolien und
eine pulslose elektrische Aktivitit konnen
zum Herz-Kreislauf-Stillstand fithren.

Empfehlungen

Klassel. Im Falle eines vorhandenen,
vermuteten oder drohenden Herz-Kreis-
lauf-Stillstandes sollte zuerst die Ret-
tungskette aktiviert werden, d. h. ein Not-
ruf abgesetzt werden, in der Regel iiber
die Nummer 112, in machen Bundeslédn-
dern 19222.

Direkt nach dem Notruf sollte die kar-
diopulmonale Reanimation eingeleitet
werden.

Wenn ein automatischer externer De-
fibrillator (AED) zur Verfiigung steht, soll-
te dieser sofort verwendet werden, Scho-
ckabgaben sollten nach den Algorithmen
der AHA/ILCOR/ERC erfolgen.

Im Falle von wiederholten ventriku-
laren Tachyarrhythmien nach maximal-
energetischem Schock ist intravendses
Amiodaron das Antiarrhythmikum der
Wahl zur Rhythmusstabilisierung (Evi-
denzgrad B).

Fiir wiederholte/persistierende ventri-
kuldre Tachyarrhythmien oder bradykar-
den Herzstillstand sollten die Reanimati-
onsalgorithmen der AHA/ILCOR/ERC
befolgt werden.

Wihrend der ACLS-Mafinahmen soll-
te versucht werden, potenziell reversible
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Faktoren des Herz-Kreislauf-Stillstandes
zu behandeln (Hypoxie, Elektrolytver-
schiebungen, Hypovoldmie, Perikardtam-
ponade etc.).

Klasse lla. Ist von einem Herz-Kreislauf-
Stillstand von mehr als 5 min Dauer aus-
zugehen, sollte vor einer Defibrillation ei-
ne Herzdruckmassage tiber 1,5-3 min er-
folgen.

Klasse llb. Ein einmaliger prakordialer
Faustschlag kann im Falle eines beobach-
teten Herz-Kreislauf-Stillstandes in Erwi-
gung gezogen werden.

Kommentar

Es wird nochmals darauf hingewiesen, dass
deutschlandweit eine einheitlich giiltige
Notrufnummer anzustreben ist. Innerhalb
der ersten 5 min ist die elektrische Defib-
rillation oder Kardioversion der wichtigs-
te Baustein fiir eine erfolgreiche Reanimati-
on. Die weitere Verbreitung von AED wird
daher begriifit, obwohl bekannt ist, dass die
Mehrzahl der Herz-Kreislauf-Stillstiande in
der héuslichen Umgebung stattfindet. Nach
diesem 5-Minuten-Intervall sollte jedoch zu-
ndchst eine Herzdruckmassage erfolgen, da
zwar auch bei diesen Patienten die sofortige
Defibrillation im Sinne der Erzielung eines
stabilen elektrischen Herzrhythmus hdufig
erfolgreich ist, ein suffizienter Kreislauf je-
doch nicht aufgebaut wird. Nach voraus-
gehender Herzdruckmassage ist dagegen
nach Defibrillation das Erzielen eines suf-
fizienten Kreislaufs wahrscheinlicher. Die
Beatmung wihrend der Reanimation hat
deutlich an Bedeutung verloren. Intrave-
noses Amiodaron ist das Mittel der Wahl,
wenn trotz Defibrillation oder Kardioversi-
on eine ventrikulire Tachyarrhythmie per-
sistiert (300 mg Amiodaron i. v. als Bolus).
Im Falle von hdufig rezidivierenden Ar-
rhythmien nach initial erfolgreicher Defib-
rillation sollte ebenfalls intravendses Ami-
odaron appliziert werden, da dadurch die
Erfolgsausicht, einen stabilen Rhythmus zu
erzielen, erhéht wird (300 mg Amiodaron
i. v. als Bolus, gefolgt von einer Infusion mit
900 mg-1,2 g Amiodaron/24 h). Es sollte al-
lerdings darauf hingewiesen werden, dass
die Gabe von Adrenalin bei jeder nicht so-
fort zur Wiedererlangung eines suffizienten
Kreislaufes fiihrenden Reanimation die me-
dikamentose Therapie der 1. Wahl ist.

13.2. Ventrikulare Arrhythmien
in Verbindung mit einem
akuten Koronarsyndrom

Das Auftreten von VF/VT innerhalb der
ersten 48 h nach Beginn eines akuten Ko-
ronarsyndroms ist mit einer erhohten in-
trahospitalen Mortalitit, aber nicht mit ei-
ner erhéhten Mortalitit im Langzeitver-
lauf assoziiert.

Durch die frithe Revaskularisation
ist die Inzidenz von VF/VT beim aku-
ten Koronarsyndrom deutlich gesunken.
Der frithe Einsatz von B-Blockern redu-
ziert die Haufigkeit von VF im Rahmen
des akuten Herzinfarktes und wird daher
empfohlen. Ebenso sollten Elektrolytver-
schiebungen (Hypomagnesidmie, Hypo-
kalidamie) korrigiert werden. Eine prophy-
laktische Gabe von Lidocain in der akuten
Phase ist kontraindiziert, da mit erhohter
Mortalitit assoziiert.

13.3. Ventrikulare Tachykardien
bei akutem Infarkt mit nur
geringem Troponinanstieg

Empfehlungen

Klassel. Patienten mit einem nur gerin-
gen Troponin-/Markeranstieg bei akutem
Myokardinfarkt sollten genauso behan-
delt werden wie Patienten mit VT ohne
Troponinanstieg.

Kommentar

Alle Patienten mit VT/VF sollten inva-
siv mittels Koronarangiographie abgeklirt
werden, und ggf. sollte eine Revaskulari-
sation durchgefiihrt werden. Inwieweit der
Troponinanstieg auf die Arrhythmie oder
die Ischimie zuriickzufiihren ist, bleibt un-
klar. In der Akutsituation sollte Amiodaron
bevorzugt eingesetzt werden. In der Lang-
zeittherapie sollten diese Patienten daher
behandelt werden, als habe kein Tropo-
ninanstieg vorgelegen.

13.4. Anhaltende monomorphe
ventrikuldre Tachykardie

Empfehlungen
Klassel. Eine unklare Breitkomplexta-

chykardie sollte als VT angesehen werden
(Evidenzlevel C).



Leitlinien

Bei haimodynamischer Instabilitét ist
unter addquater Sedierung eine sofortige
elektrische Kardioversion durchzufiihren
(Evidenzlevel C).

Klasse lla. Bei hamodynamisch stabiler
VT konnen Procainamid oder Ajmalin
zur pharmakologischen Kardioversion
eingesetzt werden (Evidenzlevel B).

Bei hdamodynamischer Instabilitit, bei
ineffektiver Kardioversion und/oder hiu-
figen Rezidiven ist die Gabe von Amio-
daron sinnvoll (Evidenzlevel C).

Bei Ineffektivitit der Kardioversi-
on oder hiufigen Rezidiven trotz antiar-
rhythmischer Therapie kann eine trans-
venose Uberstimulation effektiv sein (Evi-
denzlevel C).

Klasse llb. Lidocain kann fiir die initia-
le Therapie von Patienten mit anhalten-
der, himodynamisch stabiler VT im Rah-
men eines akuten Herzinfarktes sinnvoll
sein (Evidenzlevel C).

Klasse lll. Kalziumantagonisten vom Ver-
apamiltyp sind bei allen unklaren Breit-
komplextachykardien kontraindiziert,
insbesondere wenn die LV-Funktion ein-
geschrinkt ist (Evidenzlevel C).

Die gleichzeitige Korrektur von ag-
gravierenden oder auslésenden Faktoren
(Ischamie, Hypoxie, Hypokalidmie) ist
unabdingbar, eine VT sollte auch bei ha-
modynamischer Stabilitdt schnellstmog-
lich beendet werden.

Kommentar

Bei allen Mafsnahmen zur akuten Behand-
lung einer VT ist ein addquates Monitoring
sowohl des Druckes als auch des EKGs not-
wendige Voraussetzung, ebenso das Vor-
handenseins eines Defibrillators bzw. einer
Reanimationsausriistung.

Die Kardioversion ist die effektivste Me-
thode zur akuten Terminierung sowohl ei-
ner hamodynamisch instabilen als auch sta-
bilen VT und deshalb der medikamentosen
Therapie vorzuziehen. Der Nachteil ist die
Notwendigkeit einer ausreichenden Sedie-
rung.

Fiir die medikamentose antiarrhyth-
mische Therapie einer stabilen VT stehen
in Deutschland nur Ajmalin und Amiodar-
on zur Verfiigung. Bei diesen Antiarrhyth-
mika ist die negative Inotropie zu beachten,
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zumal die meisten Patienten mit anhalten-
der VT eine eingeschrdnkte LV-Funktion
haben.

Kalziumantagonisten vom Verapamil-
typ und auch Diltiazem sollten auf kei-
nen Fall zur Terminierung von Breitkom-
plextachykardien jeder Art eingesetzt wer-
den, zum einen sind sie bei V'T wenig wirk-
sam, zum Zweiten sind sie zusdtzlich aus-
gepragt vasodilatatorisch, was deletdre Fol-
gen haben kann.

Die Uberstimulation stellt eine thera-
peutische Alternative in Ausnahmefil-
len dar, insbesondere bei hdufig rezidivie-
renden V'T5 trotz Beseitigung moglicher re-
versibler Ursachen und einer addquaten
antiarrhythmischen Therapie. Als Dau-
ertherapie kann dies jedoch nicht angese-
hen werden. Daher ist trotz fehlender pro-
gnostischer Daten in solchen Fillen auch
die Katheterablation der VT in Betracht zu
ziehen.

13.5. Repetitive monomorphe
ventrikuldre Tachykardie

Diese Form der VT ist charakterisiert
durch gehidufte ventrikuldre Extrasysto-
len und nicht anhaltende VTs, die sich
spontan mit Phasen von Sinusrhythmus
abwechseln. Meist treten sie in Ruhe auf,
teilweise erfolgt jedoch auch die Indukti-
on durch Belastung. Es handelt sich in der
Regel um idiopathische V'Ts, insbesonde-
re aus dem rechtsventrikuldren Ausfluss-
trakt, seltener kommt diese Form der VT
im Kontext einer organischen Herzer-
krankung vor.

Empfehlungen

Klasse lla. Zur Akuttherapie stehen intra-
venoses Amiodaron, B-Blocker, Procaina-
mid und in Europa Sotalol oder Ajmalin
zur Verfiigung (Evidenzlevel C).

Kommentar

Procainamid ist in Deutschland nicht ver-
fiigbar. Da die VT nicht anhaltend und re-
petitiv sind, ist eine Kardioversion kontra-
indiziert. -Blocker sind primdr einzuset-
zen. Sofern keine Grunderkrankung vor-
liegt (sog. idiopathische OT-ES) konnten
auch Klasse-Ic-Substanzen zum Einsatz
kommen. Da aber die medikamentise an-
tiarrhythmische Langzeittherapie wenig

effektiv ist und insbesondere bei hoher Ar-
rhythmielast die Entwicklung einer Tachy-
myopathie moglich ist, sollte die Katheter-
ablation friihzeitig erwogen werden (Klas-
se Ib) [31]. Dies gilt insbesondere bei repe-
titiven VTS aus dem rechtsventrikuliren
Ausflusstrakt, aber auch bei anderen Lo-
kalisationen (LVOT, faszikuldre VT). Eine
arrhythmogene rechtsventrikuldre Dyspla-
sie (ARVD) sollte im Falle von V'Ts aus dem
RVOT ausgeschlossen werden.

13.6. Polymorphe VT
Empfehlungen

Klassel. Zur akuten Terminierung an-
haltender polymorpher VTs, insbeson-
dere im Falle himodynamischer Instabi-
litat, steht an erster Stelle die Defibrillati-
on unter addquater Sedierung (Evidenz-
level B).

Bei rezidivierenden polymorphen VTs
ist die zusdtzliche intravendse Gabe eines
B-Blockers sinnvoll (insbesondere wenn
als Ursache eine Ischdmie vermutet wird)
(Evidenzlevel B).

Amiodaron (wenn méglich nach Aus-
schluss eines kongenitalen oder erwor-
benen Long-QT-Syndroms) ist sinnvoll
(Evidenzlevel C).

Kann eine Ischdmie als Ursache nicht
ausgeschlossen werden, ist notfallméaflig
bei diesen Patienten eine Koronarangio-
graphie durchzufithren (Evidenzlevel C).

Klasse llb. Der Einsatz von Lidocain bei
ischamischer Genese als Reserveantiar-
rhythmikum ist méglich, wird jedoch nicht
generell empfohlen (Evidenzlevel C).

13.7.Torsade de pointes
Empfehlungen

Klasse I. Alle Medikamente, die eine QT-
Verlangerung bewirken oder moglicher-
weise eine Torsades de pointes (TdP) aus-
l6sen konnen, miissen abgesetzt werden,
Elektrolytverschiebungen miissen korri-
giert werden (Evidenzlevel A).

Entsteht die TdP aus der Bradykardie,
sollte akut, aber auch fiir die Langzeitthe-
rapie eine Schrittmachertherapie (entwe-
der passager oder permanent) erfolgen
(Evidenzlevel A).



Klasse lla. Die Gabe von Magnesium
wird empfohlen bei LQTS und TdP, Ma-
gnesium ist wenig effektiv bei normalem
QT-Intervall (Evidenzlevel B).

Die Kombination von 3-Blockade und
Schrittmacherstimulation ist bei Patienten
mit TdP und einer Sinusbradykardie zu
empfehlen (Evidenzlevel C).

Die akute aber auch permanente
Schrittmacherstimulation ist bei rezidi-
vierenden TdP, die nach Pausen im EKG
auftreten, sinnvoll (Evidenzlevel B).

Isoproterenol kann als kurzfristige,
akute Therapie bei Patienten mit TdP, die
nach Pausen im EKG entstehen, empfoh-
len werden, wenn kein kongenitales LQTS
besteht (Evidenzlevel B).

Klasse llb. Bei Patienten mit TDP sollte
der Kaliumspiegel hochnormal bei 4,5-
5 mmol/l liegen. Dies dient vorwiegend
als supportive Mafinahme und ist wenig
belegt (Evidenzlevel B).

Beim LQTS 3 kann Lidocain oder Me-
xiletin effektiv sein (Evidenzlevel C).

Kommentar

Pathologische QT-Intervalle sind: jedes QT
>500 msec, QTt >470 msec bei Frauen, QTc
>450 msec bei Mdnnern. Ein Long-QT-Syn-
drom kann in mehreren klinischen Situatio-
nen vorkommen: angeboren, medikamenten-
induziert, als Folge einer Bradykardie oder
auch Folge einer Subarachnoidalblutung.

Im Rahmen der akuten TdP-Tachykar-
die Gabe von 2 g Mg-Sulfat als Bolus, ge-
folgt von 25 g iiber 24 h bei normaler Nie-
renfunktion. Isoproterenol ist in Deutsch-
land nicht verfiigbar, als Alternative steht
Orciprenalin (10-30 pg/min) zur Verfii-
gung. Im Ubrigen wiire eine antibradykar-
de Stimulation notwendig.

13.8. Unaufhorliche (,incessant”) VT
Empfehlungen

Klasse l. Bei Patienten mit ,incessant®
polymorpher VT infolge eines akuten Ko-
ronarsyndroms sollte eine sofortige Revas-
kularisation erfolgen. Gleichzeitig sollte
neben der obligaten B-Blocker-Therapie
in maximal tolerabler Dosierung eine an-
tiarrhythmische medikamentose Thera-
pie mit intravenésem Amiodaron durch-
gefiihrt werden (Evidenzlevel C).

Klasse lla. Bei Patienten mit monomor-
pher ,incessant® VT kann eine antiar-
rhythmische medikamentése Therapie
mit intravendsem Amiodaron gefolgt von
einer VT-Ablation effektiv sein (Evidenz-
level B).

Klasse llb. Auch bei Patienten mit einem
»electrical storm, d. h. sehr haufigen Epi-
soden von VT, kann eine antiarrhyth-
mische medikamentose Therapie mit in-
travenosem [B-Blocker und/oder Amio-
daron effektiv sein (Evidenzlevel C).

Alle Patienten mit sehr hdufigen VT-
Episoden sollten sediert werden, ggf. muss
eine Vollnarkose erwogen werden. Eine
Stimulation oberhalb der intrinsischen
Herzfrequenz (z. B. 9o-100/min, auch
iiber passageren SM) kann sich als effek-
tiv erweisen (Evidenzlevel C).

In wenigen Féllen erweist sich die Gang-
lion-stellatum-Blockade als effektiv und
kann als Ultima Ratio bei Patienten mit sehr
héufigen therapierefraktiren VT-Episoden
durchgefiihrt werden (Evidenzlevel C).

Mittel der 1. Wahl nach Ausschluss ei-
ner Ischdmie ist die f-Blocker-Therapie in
addquater Dosierung, insbesondere beim
»electrical storm® durch polymorphe VTs.
Des Weiteren muss versucht werden, das
Substrat der ,,incessant VT zu charakteri-
sieren (u. a. Narbe bei Infarkt etc.), um ei-
ne spezifische Therapie zu erméglichen.

Kommentar

Die Katheterablation ist bei hdiufig rezidi-
vierenden VT bzw. bei ,incessant“ VT (z. T.
durch Antiarrhythmika induziert) ein pro-
bates Mittel zur Terminierung und Rezidiv-
prophylaxe. Hiermit kann eine kritische/le-
bensbedrohliche Situation gelost werden.

14. Ventrikuldre Arrhythmien
und plotzlicher Herztod in
Verbindung mit spezifischen
kardialen Erkrankungen

14.1. Linksventrikulare
Funktionsstorung nach
Myokardinfarkt

Empfehlungen
Klassel. Eine konsequente Behandlung

der Herzinsuffizienz bei Patienten mit vent-
rikuldren Tachyarrhythmien und ventriku-

larer Funktionsstérung nach Myokardin-
farkt ist erforderlich (Evidenzgrad C).

Eine konsequente Behandlung der My-
okardischdamie bei Patienten mit ventriku-
laren Tachyarrhythmien ist erforderlich
(Evidenzgrad C).

Sofern eine koronare Revaskularisa-
tion bei Patienten mit Myokardischdmie
und linksventrikuldrer Funktionsstorung
nicht moglich erscheint, ist die Implanta-
tion eines ICD bei allen wegen Kammer-
flimmerns reanimierten Patienten auch
unter optimaler medikamentdser Einstel-
lung indiziert, wenn eine Lebenserwar-
tung mit gutem funktionellem Status von
>1 Jahr erwartet wird (Evidenzgrad A).

Eine ICD Behandlung wird empfohlen
zur priméren Privention mit dem Ziel ei-
ner Reduktion der Gesamtmortalitit durch
Reduktion des plétzlichen Todes bei Pati-
enten mit linksventrikuldrer Funktions-
storung nach Myokardinfarkt, die 40 Ta-
ge nach Myokardinfarkt eine linksventri-
kuldre Ejektionsfraktion von 30-40%, ei-
nen NYHA Grad II oder III trotz optima-
ler medikamentoser Einstellung aufweisen
und die eine Lebenserwartung mit gutem
funktionellem Status von >1 Jahr erwarten
lassen (Evidenzgrad A).

Der ICD ist eine wirksame Therapie
zur Reduktion der Mortalitat durch Ver-
ringerung des plétzlichen Todes bei Pa-
tienten mit linksventrikuldrer Funkti-
onsstorung nach Myokardinfarkt, die
trotz optimaler medikamentdser Einstel-
lung himodynamisch instabile ventriku-
lare Tachyarrhythmien aufweisen und ei-
ne Lebenserwartung von >1 Jahr in gutem
funktionellem Status erwarten lassen (Evi-
denzgrad A).

Klasse lla. Die Implantation eines ICD ist
begriindet bei Patienten mit linksventri-
kuldrer Dysfunktion 40 Tage nach Myo-
kardinfarkt mit reduzierter Pumpfunkti-
on von 30-35%, einem NYHA Grad I un-
ter optimaler Medikation und die eine
Lebenserwartung von >1 Jahr in gutem
funktionellem Status erwarten lassen
(Evidenzgrad B).

Amiodaron, oftmals zusammen mit
einem B-Rezeptorenblocker, kann bei Pa-
tienten mit linksventrikularer Funktions-
storung nach Myokardinfarkt und symp-
tomatischen ventrikuldren Tachyarrhyth-
mien, bei denen ein -Rezeptorenblocker
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Leitlinien

allein nicht ausreichend wirksam ist, ein-
gesetzt werden (Evidenzgrad B).

Zusitzliche Therapien zum ICD, wie
z. B. die Katheterablation oder eine chir-
urgische Resektion und pharmakolo-
gische Therapie mit Amiodaron oder So-
talol, sind symptomatische Behandlungen
bei haufigen Episoden anhaltender ventri-
kuldrer Tachykardien oder bei Kammer-
flimmern von Patienten mit linksventri-
kuldrer Dysfunktion nach Myokardin-
farkt (Evidenzgrad C).

Amiodaron ist eine begriindete Be-
handlung zur Verringerung der Symp-
tome bei rezidivierenden, himodyna-
misch stabilen ventrikuldren Tachykar-
dien fiir Patienten mit linksventrikuldren
Funktionsstorungen nach Myokardin-
farkt, bei denen ein ICD nicht méglich ist
(Evidenzgrad C).

Klasse llb. Eine Katheterablation mit ku-
rativem Ziel oder Amiodaron kénnen ge-
geniiber dem ICD zur symptomatischen
Behandlung von hdmodynamisch stabilen
ventrikuldren Tachyarrhythmien infrage
kommen (Evidenzgrad B).

Klasse lll. Eine prophylaktische antiar-
rhythmische medikamentése Behand-
lung ist nicht indiziert bei Patienten mit
asymptomatischen, nicht anhaltenden
ventrikuldren Tachyarrhythmien (Evi-
denzgrad B).

Klasse-IC-Antiarrhythmika sollten bei
Patienten nach Myokardinfarkt nicht be-
nutzt werden (Evidenzgrad A).

Kommentare

Auf die Indikationen zur ICD-Implanta-
tion wird in diesem Kommentar nicht ge-
sondert eingegangen. Es sei auf die entspre-
chende Leitlinie verwiesen [26]. Amiodaron
ist in zahlreichen Untersuchungen von Pati-
enten mit ventrikuldren Tachyarrhythmien
nach Myokardinfarkt dem Defibrillator un-
terlegen und kann daher nur noch als The-
rapie der 2. Wahl oder zusdtzlich zum ICD
bei hiufigen Interventionen empfohlen wer-
den. Sotalol kommt nur noch in Ausnahme-
fallen infrage. Nicht anhaltende ventriku-
lire Tachyarrhythmien konnen priamonito-
rische Zeichen einer anhaltenden sympto-
matischen Arrhythmie sein. Bislang ist nicht
ausreichend gesichert, in welchen klinischen
Situationen und bei welchen Arrhythmieme-
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chanismen eine antiarrhythmische Behand-
lung fiir Patienten mit nicht anhaltenden,
hédamodynamisch stabilen ventrikuldren Ta-
chyarrhythmien von klinischem Vorteil fiir
die Patienten ist. Die Katheterablation kann
heute bereits friihzeitiger zum Einsatz kom-
men mit dem Ziel, ICD-Schocks zu reduzie-
ren, unseres Erachtens wire die Klasse 11a,
Evidenzgrad B gerechtfertigt [52].

14.2. Klappenerkrankungen
Empfehlungen

Klassel. Patienten mit Klappenerkran-
kung und ventrikuldren Arrhythmien
sollten untersucht und behandelt wer-
den entsprechend den aktuellen Empfeh-
lungen fiir diese Erkrankungen (Evidenz-
grad C).

Klasse llb. Die Wirksamkeit von Mitral-
klappenrekonstruktion oder Mitralklap-
penersatz in der Reduzierung des Risi-
kos fiir den plotzlichen Herztod bei Mi-
tralklappenprolaps, schwerer Mitralinsuf-
fizienz und ventrikuldren Arrhythmien ist
nicht belegt (Evidenzgrad C).

Kommentare

Ubliche Ziele der Behandlung einer Herz-
klappenerkrankung sind die Verbesserung
der Hiamodynamik, die Verringerung der
Herzinsuffizienz und die Reduktion der kli-
nischen Symptomatik des Patienten. Exzes-
sive Hypertrophie (z. B. bei valvulirer Aor-
tenstenose) geht mit einem erhohten Risi-
ko des plotzlichen Herztodes einher. Aus-
wirkungen medikamentoser, chirurgischer
oder endovaskulirer Therapien auf vent-
rikuldre Arrhythmien und das Risiko des
plotzlichen Herztodes sind nicht ausrei-
chend belegt.

14.3. Angeborene Herzfehler
Empfehlungen

Klasse l. Eine ICD-Implantation bei Pa-
tienten mit angeborenem Herzfehler und
iiberlebtem plotzlichen Herztod ist indi-
ziert nach Untersuchung der Grunder-
krankung und der Ursache der Sympto-
matik sowie nach Ausschluss reversibler
Ursachen. Die ICD-Implantation ist an-
gezeigt bei Patienten, die eine chronische

optimale medikamenttse Therapie erhal-
ten (Evidenzgrad B).

Patienten mit angeborenem Herzfehler
und spontaner anhaltender ventrikularer
Tachyarrhythmie sollten invasiv himody-
namisch untersucht werden. Die empfoh-
lene Behandlung umfasst eine Kathetera-
blation oder eine chirurgische Resektion,
um die ventrikuldre Tachyarrhythmie zu
eliminieren. Wenn das nicht gelingt, dann
ist ein ICD indiziert (Evidenzgrad C).

Klasse lla. Invasive himodynamische
und elektrophysiologische Untersu-
chungen sind begriindet bei Patienten mit
angeborenem Herzfehler und unklarer
Synkope und gestorter Ventrikelfunktion.
Bei Abwesenheit einer behebbaren rever-
siblen Ursache ist die ICD-Implantation
indiziert (Evidenzgrad B).

Klasse lll. Eine prophylaktische antiar-
rhythmische Behandlung ist bei asymp-
tomatischen Patienten mit angeborenen
Herzfehlern und isolierten ventrikuldren
Extrasystolen nicht indiziert (Evidenz-
grad C).

Kommentar

Die Gruppe der kongenitalen Herzerkran-
kungen umfasst ein weites Spektrum von
anatomisch und pathophysiologisch un-
terschiedlichen Erkrankungen mit wesent-
lichen Unterschieden hinsichtlich ihrer Ur-
sache, prd- und postoperativer Physiologie,
jedoch auch dem Risiko von Arrhythmien,
entsprechender Therapie und dem plotz-
lichen Herztod. Im Kleinkindes- und Kin-
desalter sind >75% der Todesfille bei Pati-
enten mit kongenitaler Herzerkrankung in-
trahospitale Ereignisse, die zumeist in der
préoperativen Phase auftreten. Die verblei-
benden Todesfiille ereignen sich aufSerhalb
des Krankenhauses und treten oftmals im
Rahmen einer Sepsis auf. Nach dem 20. Le-
bensjahr kommt es zu einem zunehmenden
Anstieg der plotzlichen und auch der Ge-
samtmortalitit in der postoperativen Pha-
se. Fiinf angeborene Herzfehler zeigen das
hochste Risiko fiir den plotzlichen Herz-
tod: Fallot-Tetralogie, d- und I-Transposi-
tion der groflen GefifSe, Aortenstenose, der
»single ventricle®. Die grofite Anzahl von
Studien zum plotzlichen Herztod bei ange-
borenen Herzfehlern betrifft die Fallot-Te-
tralogie.



Leitlinien

Grundsdtzlich sollten postoperative Pati-
enten mit unklarer Synkope sowohl einer in-
vasiven hdmodynamischen wie einer elek-
trophysiologischen Untersuchung unterzo-
gen werden. Eine positive Reaktion bei der
elektrophysiologischen Diagnostik — unab-
hingig von der klinischen Indikation - kann
einen Patienten mit einem hohen Risiko fiir
einen spdten plotzlichen Herztod identifizie-
ren. Bei normaler linksventrikuldrer Funkti-
on oder einer klinischen Symptomatik haben
ventrikuldre Extrasystolen eine geringe pro-
gnostische Signifikanz, und die Gefahren ei-
ner antiarrhythmischen Behandlung kénnen
den Nutzen der Behandlung tibersteigen.

Die hdiufigste kongenitale koronare An-
omalie, die zu einem plotzlichen Tod im ju-
gendlichen Alter fiihren kann, ist der ab-
normale Ursprung der linken Koronarar-
terie aus dem rechten Sinus von Valsalva.
Der angenommene Mechanismus des plotz-
lichen Todes ist entweder die plotzliche Ab-
knickung der Arterie am Ostium oder die
Kompression der linken Koronararterie zwi-
schen Aortenwand und rechtsventrikuldrem
Ausflusstrakt. Die Diagnose mittels Korona-
rangiographie begriindet die Indikation zur
chirurgischen Revaskularisation.

Obwohl Verinderungen dieser Art wich-
tige Ursachen lebensbedrohlicher ventriku-
larer Tachyarrhythmien darstellen, ist das
Auftreten einer ventrikuldren Tachyarrhyth-
mie oder eines plotzlichen Herztodes eher sel-
ten, und es gibt nur sehr wenige Studiendaten
zum Management der Rhythmusstorungen.

Arrhythmien bei angeborenen Herzfeh-
lern bediirfen einer individuellen Behand-
lung in einem Zentrum, das iiber alle thera-
peutischen Optionen verfiigt. Der dem Ein-
zelfall angepassten Behandlungsentschei-
dung liegen die Grunderkrankung, ihre hd-
modynamische Situation, pri- und posto-
perativer Befunde, die Prognoseeinschiit-
zung sowie der aktuelle Arrhythmiemecha-
nismus zugrunde.

14.4. Metabolische und
entziindliche Bedingungen

14.4.1. Myokarditis, rheumatische
Erkrankung und Endokarditis

Empfehlungen

Klasse l. Externe, temporire Herzschritt-
macherstimulation ist indiziert bei Pati-
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enten mit symptomatischer Bradykardie
wihrend der akuten Phase einer Myokar-
ditis (Evidenzgrad C).

Eine akute Aorteninsuffizienz mit
ventrikuldrer Tachykardie sollte chirur-
gisch behandelt werden (Evidenzgrad C).

Eine akute Endokarditis mit Kompli-
kation durch einen Aortenwand- oder
Klappenringabszess und AV-Block sollte
chirurgisch behandelt werden (Evidenz-
grad C).

Klasse lla. Eine ICD-Implantation kann
sinnvoll sein bei Patienten mit lebensbe-
drohlichen ventrikuldren Tachyarrhyth-
mien auflerhalb der akuten Phase einer
akuten Myokarditis (Evidenzgrad C).

Eine antiarrhythmische Behand-
lung kann sinnvoll sein bei Patienten
mit symptomatischer, nicht anhaltender
ventrikuldrer Tachyarrhythmie oder an-
haltenden ventrikuldren Tachykardien in
der akuten Phase einer Myokarditis (Evi-
denzgrad C).

Klasse lll. Eine ICD-Indikation ist nicht
gegeben wihrend der akuten Phase einer
Myokarditis (Evidenzgrad C).

Kommentare

Herzrhythmusstorungen bei akuter Myo-
karditis bewegen sich zwischen Leitungs-
anomalien bis zu schwer unterdriickba-
ren und lebensbedrohlichen ventrikuldren
Arrhythmien. Entziindliche Herzerkran-
kungen bieten langfristig die Chance einer
Ausheilung des entziindlichen Prozesses
und einer Stabilisierung der elektrischen
Herzfunktion. Daher sollten aggressive Be-
handlungsverfahren und implantierbare
Systeme erst spit zum Einsatz kommen,
wenn eine Ausheilung wenig wahrschein-
lich ist oder ausgeprigte Narben nachweis-
bar sind. Die héufig rasche klinische Ande-
rung im akuten Verlauf bedarf einer dem
Einzelfall angepassten Akuttherapie.

14.4.2. Infiltrative
Kardiomyopathien

Empfehlungen

Klassel. In Erginzung zur Behandlung
der zugrunde liegenden infiltrativen Kar-
diomyopathie sollten die Arrhythmien in
derselben Weise behandelt werden wie bei

anderen Kardiomyopathien einschliefilich
ICDs.

Kommentar

Sofern die Gesamtprognose von >1 Jahr
v. a. durch Arrhythmien limitiert wird, er-
scheint eine aggressive antiarrhythmische
Behandlung mit friihzeitigem Einsatz aller
gebotenen Moglichkeiten sinnvoll.

14.4.3. Endokrine
Funktionsstorungen und
Diabetes mellitus

Empfehlungen

Klassel. Das Management ventrikuldrer
Arrhythmien infolge endokriner Funk-
tionsstorungen zielt auf Elektrolytimba-
lancen (Kalium, Magnesium, Kalzium)
und auf die Behandlung der zugrunde
liegenden Endokrinopathie ab (Evidenz-
grad C).

Anhaltende lebensbedrohende vent-
rikuldre Tachyarrhythmien, die bei Pati-
enten mit endokrinen Funktionsstorun-
gen auftreten, sollten in derselben Weise
behandelt werden wie Arrhythmien bei
anderen Erkrankungen einschlief3lich des
Einsatzes von ICDs (Evidenzgrad C).

Kommentare

Es sollte moglichst zwischen kurativ behan-
delbaren Ursachen ventrikulirer Arrhyth-
mien durch die funktionelle Proarrhythmie
der bestehenden endokrinen Dysfunktion
und irreversiblen Folgen der Endokrino-
pathie auf die Grunderkrankung des Her-
zens unterschieden werden. Im 1. Fall wer-
den aggressive antiarrhythmische Behand-
lungen nur verzogert, im 2. Fall bereits ini-
tial zum Einsatz kommen.

14.4.4. Chronische terminale
Niereninsuffizienz

Kardiovaskulare Ursachen sind fiir etwa
40% aller Todesfille bei Patienten mit ter-
minaler Niereninsuffizienz und etwa 20%
der plétzlichen Todesfille verantwort-
lich.

Empfehlungen
Klassel. Das akute Management ventri-

kuldrer Arrhythmien im Endstadium des
Nierenversagens muss eine Therapie der



hémodynamischen Situation und einen
Ausgleich der Elektrolytimbalancen (Ka-
lium, Magnesium, Kalzium) beinhalten
(Evidenzgrad C).

Lebensbedrohliche ventrikulire Ta-
chyarrhythmien, speziell bei Patienten in
Vorbereitung auf eine Nierentransplanta-
tion, sollten konventionell behandelt wer-
den einschliefSlich der Verwendung von
ICDs (Evidenzgrad C).

Kommentar

Die terminale Niereninsuffizienz fiihrt oft-
mals zu nicht sicher verhinderbaren Elek-
trolyt-, Sdure-Basen- und Volumenbelas-
tungen des Myokards. Wenn sich dadurch
eine proarrhythmische Wirkung begriinden
lisst, muss friihzeitig zugunsten aggressiver
Behandlungsstrategien entschieden werden,
sofern die Lebenserwartung eine solche Be-
handlung rechtfertigt (Amiodaron vs. ICD
im Einzelfall).

14.4.5. Adipositas, Diat
und Anorexie

Empfehlungen

Klassel. Lebensbedrohliche ventrikuldre
Arrhythmien bei Patienten mit Uberge-
wicht, Anorexie oder wihrend Diit soll-
ten in derselben Weise behandelt werden
wie Arrhythmien ohne diese Ursachen
einschlieSlich ICD (Evidenzgrad C).

Klasse lla. Geplante Gewichtsredukti-
on bei Adipositas und vorsichtiger Kos-
taufbau bei Anorexie konnen das Risi-
ko ventrikuldrer Arrhythmien und des
plotzlichen Herztodes senken (Evidenz-
grad C).

Klasse lll. Lang anhaltende, nicht ausge-
glichene, hochgradig unterkalorische Er-
néhrung kann geféhrlich sein und lebens-
bedrohliche ventrikulare Arrhythmien in-
duzieren (Evidenzgrad C).

Kommentar

Extreme Verinderungen in der Erndhrung
und iiberzogene Methoden einer zu ra-
schen Korrektur sind mit dem plotzlichen
Herztod korreliert. Bei iibergewichtigen In-
dividuen ist dieses Risiko bei extremer Adi-
positas bis auf das 40- bis 60-Fache erhoht
im Vergleich zur altersentsprechenden Be-

volkerung. Das obstruktive Schlafapnoesy-
ndrom kann eine Rolle in der Entstehung
von Arrhythmien und Herzinsuffizienz bei
itbergewichtigen Personen spielen. Verdf-
fentlichte Mortalititsraten bei Anorexia
nervosa schwanken zwischen 5 und 20%,
jedoch liegen aktuelle Zahlen eher bei 6%.
Bis zu einem Drittel dieser Todesfdlle, ein-
schliefSlich derer bei Kostaufbau, werden
auf kardiale Ursachen zuriickgefiihrt. Es
existieren jedoch keine Daten zum plotz-
lichen Herztod.

14.5. Perikardiale Erkrankung
Empfehlungen

Klassel. Ventrikuldre Arrhythmien, die
sich im Rahmen einer perikardialen Er-
krankung entwickeln, sollten in derselben
Weise behandelt werden wie Rhythmus-
storungen ohne diese Erkrankungen ein-
schliefSlich ICD (Evidenzgrad C).

14.6. Pulmonalarterielle
Hypertonie

Klasse lll. Eine prophylaktische antiar-
rhythmische Therapie zur Verhinderung
eines plotzlichen Herztodes bei Patienten
mit pulmonalarterieller Hypertonie oder
anderen pulmonalen Erkrankungen ist
generell nicht indiziert (Evidenzgrad C).

14.7. Transiente Arrhythmien
mit reversibler Ursache

Klasse I. Myokardrevaskularisation ist er-
forderlich soweit moglich, um das Risiko
eines plotzlichen Herztodes bei Patienten
nach Kreislaufstillstand infolge Kammer-
flimmerns zu reduzieren bei akuter Myo-
kardischimie oder Myokardinfarkt (Evi-
denzgrad C).

Auch wenn Elektrolytverschiebungen
die Ursache eines Kreislaufstillstands bei
Uberlebenden eines Kammerflimmerns
oder einer polymorphen ventrikuldren
Tachykardie sein konnen, bei denen Elek-
trolytverschiebungen beobachtet wurden,
sollten diese ahnlich wie bei einem Kreis-
laufstillstand ohne Elektrolytverschiebung
behandelt werden (Evidenzgrad C).

Patienten mit anhaltenden ventriku-
laren Tachykardien unter Antiarrhyth-
mika oder bei Elektrolytdysbalancen soll-

ten dhnlich wie Kranke mit ventrikuldren
Tachykardien ohne Elektrolytverschie-
bungen oder antiarrhythmische Medika-
mente behandelt werden. Antiarrhythmi-
ka oder Elektrolytverschiebungen sollten
nicht als einzige Ursache einer anhalten-
den ventrikuldren Tachykardie betrachtet
werden (Evidenzgrad B).

Patienten mit polymorpher ventriku-
larer Tachykardie bei QT-Zeit-Verldnge-
rung infolge einer antiarrhythmischen
Medikation oder durch andere Medika-
mente miissen auf diese Interaktion hin-
gewiesen werden und sollten diese ver-
meiden. Eine Liste dieser Medikamente
kann im Internet unter http://www.qt-
drugs.org oder http://www.torsade.org
eingesehen werden (Evidenzgrad B).

Die Mortalitit von Uberlebenden eines
Kreislaufstillstands ist hoch, auch dann,
wenn die Ursache des initialen Ereig-
nisses transitorisch oder korrigierbar er-
schien, und ein grofer Teil der Todesfdl-
le ereignete sich infolge eines Rezidivs des
Kreislaufstillstands [30, 68].

Beobachtungsstudien zeigten, dass
== anhaltende ventrikuldre Tachykar-

dien bei Patienten nach Myokardin-

farkt durch Revaskularisation nur we-
nig beeinflusst werden,

== eine Myokardrevaskularisation nur
bei den Patienten eine ausreichende

Therapie ist, die ein Kammerflim-

mern infolge einer myokardialen

Ischdamie tiberlebt haben und deren

ventrikuldre Funktion normal ist oh-

ne Vorgeschichte eines Myokardin-
farkts.

Kommentar

Die Unterscheidung zwischen behebbaren
transitorischen Ursachen einer ventriku-
laren Tachyarrhythmie und denselben Be-
funden als Folgen nach Reanimation, in-
folge einer laufenden Medikation oder als
Ausdruck der Grunderkrankung mit allen-
falls marginalem Beitrag zur Arrhythmoge-
nese ist nur selten mit Sicherheit zu treffen.
Deshalb ist eine friihzeitige aggressive Be-
handlung bei absehbar guter Prognose des
Patienten zu favorisieren.
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Tab. 3 Risikofaktoren fiir den pldtzlichen Herztod bei Patienten mit hypertropher nomorpher Kammertachykardie kann von

Kardiomyopathie

uns nur ausdriicklich unterstiitzt werden.

Hochrisikofaktoren Mégliche Risikofaktoren bei einzelnen Patienten Eine derartige Untersuchung muss gezielt

Vorhofflimmern nach dem Vorliegen einer Faszikelreent-
rytachykardie fahnden, da diese durch die
Katheterablation eines Faszikels kausal

behandelt werden kann. Als hinweisend

Zustand nach Herz-Kreislauf-Stillstand
(Kammerflimmern)

Anhaltende Kammertachykardie
Familiengeschichte mit friiherem pl6tzlichem

Myokardiale Ischdmie
LV-Ausflusstrakt-Obstruktion

Herztod auf diese Diagnose konnen das Vorliegen
Unklare Synkope Mutation mit hohem Risiko eines Schenkelblocks sowie eine Verlinge-
LV-Wanddicke =30 mm Intensive sportliche Betatigung (Leistungssport) rung der HV-Zeit gewertet werden, die iib-

Pathologische RR-Reaktion unter Belastung
Nicht anhaltende Kammertachykardie
LV linker Ventrikel

15. Kardiomyopathieassoziierte
ventrikuldre Arrhythmien

15.1. Dilatative Kardiomyopathie
(nicht ischamisch)

Empfehlungen

Klasse . Eine elektrophysiologische Un-
tersuchung ist sinnvoll, um eine Faszi-
kelreentrytachykardie zu diagnostizieren
und ggf. einer Katheterablation zu unter-
ziehen, und bei Patienten mit nichtischa-
mischer Kardiomyopathie und anhalten-
den Palpitationen, Tachykardien mit brei-
ten QRS-Komplexen, Synkope oder Pri-
synkope angezeigt (Evidenzgrad C).

Ein ICD sollte bei Patienten mit nich-
tischamischer Kardiomyopathie und si-
gnifikanter linksventrikuldrer Dysfunkti-
on, die anhaltende Kammertachykardien
oder Kammerflimmern zeigen, implan-
tiert werden (Evidenzgrad A).

Eine ICD-Implantation wird im Rah-
men der Primarprophylaxe zur Mortali-
tatsreduktion bei Patienten empfohlen,
die eine linksventrikuldre Ejektionsfrakti-
on von <30 bis 35% bei einer NYHA-Klas-
se von II-IIT aufweisen (Evidenzgrad B).

Klasse lla. Eine ICD-Implantation kann
fiir die Patienten mit nichtischamischer
Kardiomyopathie von Vorteil sein, die
Synkopen unklarer Genese sowie eine
signifikante LV-Dysfunktion (Evidenz-
grad B) aufweisen.

Klasse llb. Eine Amiodaronbehandlung
kann fiir Patienten mit nichtischamischer
Kardiomyopathie und anhaltender Kam-
merarrhythmie in Erwigung gezogen
werden (Evidenzgrad C).
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Die 5-Jahres-Mortalitat bei dilatativer
Kardiomyopathie liegt bei ca. 20%, dabei
werden dem plotzlichen Herztod ca. 30%
der Todesfille zugerechnet [15]. Die Hau-
figkeit des plotzlichen Herztodes geht mit
der Schwere und dem Auspragungsgrad
der Kardiomyopathie einher. Obwohl
Kammertachykardien oder Kammerflim-
mern die haufigsten Ursachen des plotz-
lichen Herztodes sind, geht man davon
aus, dass Bradykardien, Lungenembo-
lien, elektromechanische Entkopplung so-
wie andere Griinde in bis zu 50% der Fal-
le dem plotzlichen Herztodes bei der fort-
geschrittenen Kardiomyopathie zugrunde
liegen [36]. Zum Einsatz von Amiodaron
liegen gegenlédufige Ergebnisse vor: Neben
Untersuchungen, die eine Reduktion des
plotzlichen Herztodes unter Amiodar-
on beschreiben, war dieser Effekt in einer
Studie bei Patienten mit Herzinsuffizienz
und ischdmischer Kardiomyopathie nicht
nachweisbar (17, 58]. Die DEFINITE-Stu-
die zeigte bei Patienten mit nichtisché-
mischer Kardiomyopathie, LV-Ejektions-
fraktion <35% und gehéufter ventriku-
ldrer Extrasystolie oder nicht anhaltenden
Kammertachykardien nach ICD-Implan-
tation einen Trend zu einer Mortalitatsre-
duktion, ohne aber statistische Signifikanz
zu erreichen [27]. Zur Bedeutung der ge-
netischen Diagnostik bei Kardiomyopa-
thie kann zusammenfassend angemerkt
werden, dass von dieser Seite derzeit kei-
ne klinisch verwertbare Information in
Bezug auf die Risikostratifikation ,,pl6tz-
licher Herztod® zu erwarten ist.

Kommentar

Klasse-I-Empfehlung. Die Empfehlung zur
elektrophysiologischen Untersuchung bei
Patienten mit Kardiomyopathie und mo-

rigen Kriterien der invasiven Diagnosestel-
lung und das ablative Vorgehen konnen
den Leitlinien Elektrophysiologische Dia-
gnostik und Katheterablation entnommen
werden (31, 67]. Allerdings wird man heu-
te auch nach erfolgreicher Katheterabla-
tion einer Faszikelreentrytachykardie bei
Patienten mit fortgeschrittener Kardiomy-
opathie die Indikation zur ICD-Implan-
tation im Rahmen der Primdrprophylaxe
priifen. Der Empfehlung zur ICD-Thera-
pie bei anhaltenden Kammertachykardien
oder Kammerflimmern bei Patienten mit
nichtischdmischer Kardiomyopathie und
signifikanter LV-Funktionsstorung schlie-
fen sich die Autoren dieses Kommentars
uneingeschrinkt an. Die Klasse-I-Empfeh-
lung zur Primdrprophylaxe des plotzlichen
Herztodes bei Patienten, die im Rahmen
der SCD-HeFT-Studie untersucht wurden
(nichtischdmische Kardiomyopathie, LVEF
<35%, NYHA II oder III) kann dagegen kri-
tisch diskutiert werden: In der SCD-HeFT-
Studie waren die Patienten mit nichtisch-
dmischer Kardiomyopathie lediglich ein
Teil des Gesamtkollektivs, die 3 Studien zur
Primdrprophylaxe bei Patienten mit Kar-
diomyopathie (CAT, AMIOVIRT, DEFI-
NITE) ergaben in der Zusammenschau kei-
nen iiberzeugenden Nachweis einer Morta-
litdtsreduktion, sodass hier durchaus disku-
tiert werden kann, ob nicht eine Klasse-1la-
Empfehlung fiir die Patienten mit NYHA II
und III angemessener wiire.
Klasse-1I-Empfehlung. Die Klasse-IIa-
Empfehlung fiir die oben als ,,SCD-HeFT-
Kollektiv® beschriebene Patientengruppe
ohne Beriicksichtigung der NYHA-Klasse
wurde in den 2006 veriffentlichten deut-
schen Leitlinien zur ICD-Therapie aus
den oben genannten Griinden als Klasse-
IIb-Empfehlung eingestuft [26]. Das Auto-
renteam wiirde sich bei der Erfiillung der
SCD-HeFT-Kriterien durchaus einer Klas-
se-Ila-Empfehlung fiir die Durchfiihrung ei-
ner ICD-Therapie anschliefSen konnen. Bei



Patienten mit einem NYHA Stadium I soll-
te eine Einzelfallentscheidung unter Wiir-
digung weiterer Risikoparameter sowie der
klinischen Rahmensituation gefillt werden,
sodass man die hier vorgeschlagene Klasse-
Ib-Empfehlung zur ICD-Implantation un-
terstiitzen kann.

15.2. Hypertrophe
Kardiomyopathie

Empfehlungen

Klasse l. Eine ICD-Behandlung sollte bei
Patienten mit hypertropher Kardiomyo-
pathie und anhaltender Kammertachy-
kardie und/oder Kammerflimmern zur
Anwendung kommen (Evidenzgrad B).

Klasse lla. Eine ICD-Therapie kann im
Rahmen einer Priméarprophylaxe bei Pa-
tienten mit hypertropher Kardiomyo-
pathie und einem oder mehr Hochrisi-
kofaktoren zur Verhinderung des plotz-

Hier steht eine Anzeige.

@ Springer

lichen Herztodes eingesetzt werden (Evi-
denzgrad C).

Eine Amiodaronbehandlung kann mit
Aussicht auf Wirksambkeit bei Patienten
mit hypertropher Kardiomyopathie und
Zustand nach anhaltender Kammertachy-
kardie und/oder Kammerflimmern einge-
setzt werden, sofern eine ICD-Implanta-
tion nicht umsetzbar ist (Evidenzgrad C).

Klasse llb. Der Einsatz einer diagnosti-
schen elektrophysiologischen Untersu-
chung kann zur Einschétzung des Risikos
fiir einen plotzlichen Herztod bei Pati-
enten mit hypertropher Kardiomyopathie
erwogen werden (Evidenzgrad C).

Eine Amiodaronbehandlung kann im
Rahmen der Primarprophylaxe des plotz-
lichen Herztodes mit Aussicht auf Wirk-
samkeit bei Patienten mit hypertropher
Kardiomyopathie und einem oder mehr
Hochrisikofaktoren (B Tab. 3) eingesetzt
werden, sofern eine ICD-Implantation
nicht umsetzbar ist (Evidenzgrad C).

Risikostratifikation. Der Grofiteil der
Patienten mit hypertropher Kardiomyo-
pathie ist asymptomatisch, die erste Ma-
nifestation kann der plotzliche Herztod
sein, der meist Folge einer ventrikuldren
Arrhythmie ist, teilweise ausgelost durch
Ischamie, Ausflusstraktobstruktion oder
Vorhofflimmern. Die Risikostratifikation
dieser Patienten stellt somit eine besonde-
re Herausforderung dar: In einer Untersu-
chung von Spirito und Mitarbeitern ver-
starben 23 von 480 Patienten innerhalb
eines Nachsorgezeitraums von 6,5 Jah-
ren am plotzlichen Herztod [60]. Das
Herztodrisiko war eng mit der linksvent-
rikuldren Wanddicke verkntipft: Ober-
halb eines Alters von 20 Jahren mit einer
Wanddicke von weniger als 20 mm zeigte
sich keine relevant erhhte Mortalitit; bei
Wanddicken von mehr als 30 mm zeigte
sich dagegen einer deutliche Mortalitits-
erhohung. Im Rahmen einer Konsensus-
konferenz wurden die bekannten Risiko-
parameter fiir das Auftreten eines plotz-
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lichen Herztodes in ihrer Wertigkeit kate-
gorisiert (8 Tab. 3; [38]).
Therapiestrategie. Die wesentlichen
Komponenten der pharmakologischen Be-
handlung bei symptomatischen Patienten
sind B-Blocker oder Verapamil; Amiodar-
on wurde als Antiarrhythmikum eingesetzt,
obwohl grofere Studien hierzu nicht vorla-
gen. Im Rahmen der Sekundarprophylaxe
nach Herz-Kreislauf-Stillstand bzw. Kam-
merflimmern oder anhaltender Kammer-
tachykardie erfolgt {iblicherweise eine ICD-
Implantation. Die Durchfiihrung einer ge-
netischen Analyse ist insbesondere zur
Identifikation asymptomatischer Gentra-
ger innerhalb einer betroffenen Familie zur
weiteren Beratung sinnvoll; in Einzelféllen
kann diese Information auch zur individu-
ellen Risikostratifikation genutzt werden.

Kommentar

Die Empfehlungen zur ICD-Therapie im
Rahmen der Sekunddirprophylaxe wie auch
zur Primdrprophylaxe bei einem oder mehr
Risikofaktoren unterstiitzen die gingige Pra-
xis und werden von der aktuellen Literatur
unterstrichen [40]. Innerhalb der Hochrisi-
kofaktoren ist sicherlich die Wertigkeit der
nicht anhaltenden Kammertachykardie, zu-
mal wenn sie selten auftritt und die Hyper-
trophie nur mdfSig ausgeprdgt ist, am schwie-
rigsten in eine Entscheidung zur Primdrpro-
phylaxe mit ICD-Implantation umsetzbar.
In den Leitlinien wird leider nicht auf die
Bedeutung der myokardablativen Verfah-
ren bei der hypertroph-obstruktiven Kardi-
omyopathie eingegangen. Fiir Deutschland
spielt hier insbesondere die Frage nach der
Risikostratifikation nach Alkoholablation im
Bereich der septalen Aste eine besondere Rol-
le. Es ist Konsensus in der Autorengruppe,
dass sich die Risikokonstellation nach Myo-
kardablation lediglich in Bezug auf die hd-
modynamischen Effekte durch Reduktion
des Ausflusstraktgradienten dndert; alle iib-
rigen Risikoparameter behalten unverdndert
ihre Wertigkeit; grofSere prospektive Studien
zu dieser Frage fehlen allerdings.

15.3. Arrhythmogene rechts-
ventrikuldre Kardiomyopathie

Empfehlungen

Klassel. Eine ICD-Behandlung sollte
bei Patienten mit arrhythmogener rechts-
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ventrikuldrer Kardiomyopathie und an-
haltender Kammertachykardie und/oder
Kammerflimmern zur Verhinderung des
plotzlichen Herztodes zur Anwendung
kommen (Evidenzgrad B).

Klasse lla. Bei Patienten mit ausgepragter
arrhythmogener rechtsventrikuldrer Kar-
diomyopathie (darunter auch die Pati-
enten mit einer linksventrikuldren Betei-
ligung, plotzlicher Herztod bei Familien-
angehorigen, bzw. unklarer Synkope als
deren Ursache eine Kammertachykardie
oder Kammerflimmern als Synkopenur-
sache nicht ausgeschlossen wurde) kann
eine ICD-Behandlung mit Aussicht auf
Effektivitt in der Pravention des plotz-
lichen Herztodes eingesetzt werden (Evi-
denzgrad C).

Eine Amiodaron- oder Sotalolbehand-
lung kann mit Aussicht auf Wirksamkeit
bei Patienten mit arrhythmogener rechts-
ventrikuldrer Kardiomyopathie und Zu-
stand nach anhaltender Kammertachy-
kardie und/oder Kammerflimmern einge-
setzt werden, sofern eine ICD-Implanta-
tion nicht umsetzbar ist (Evidenzgrad C).

Eine Katheterablation kann als Zusatz-
behandlung bei Patienten mit rechtsvent-
rikuldrer arrhythmogener Kardiomyopa-
thie und rekurrierenden Kammertachy-
kardien trotz optimaler medikamentdser
Therapie zum Einsatz gebracht werden
(Evidenzgrad C).

Klasse lIb. Eine diagnostische elektrophy-
siologische Untersuchung kann sinnvoll
im Rahmen der Risikoeinschitzung fiir
das Erleiden eines plotzlichen Herztodes
eingesetzt werden. (Evidenzgrad C)
Obwohl keine groflen Studien spezi-
fisch zu Patienten mit arrhythmogener
rechtsventrikuldrer Kardiomyopathie
existieren, kann man davon ausgehen,
dass das Risiko des plétzlichen Herztodes
sich dhnlich wie bei koronarer Herzer-
krankung und Zustand nach Myokardin-
farkt verhilt. Dies wird u. a. dadurch un-
terstrichen, dass diese Patienten, die im
Vorfeld Synkopen unklarer Ursache oder
anhaltende Kammertachykardien oder
Kammerflimmern aufwiesen, im weiteren
Verlauf dann auch eine hohe Inzidenz ad-
dquater Schocks aufwiesen. Auch wenn es
sinnvoll ist, insbesondere dann eine gene-
tische Diagnostik durchzufithren, wenn

eine familidre Form vorliegt, um weitere
Gentriger friithzeitig zu identifizieren, ist
jedoch nicht zu erwarten, dass die gene-
tische Diagnostik zur Risikostratifikation
dieser Patienten beitrégt.

Kommentar

Die Klasse-I-Empfehlung zur ICD-Behand-
lung bei Patienten mit anhaltenden Kam-
merarrhythmien wie auch die Klasse-Ila-
Empfehlung zur Therapie bei unklarer Syn-
kope wird von uns unterstiitzt; des Wei-
teren gelten als Risikofaktoren in der kli-
nischen Praxis zur Durchfiihrung einer Pri-
mdrprophylaxe bei ARVD auch das Vorlie-
gen einer linksventrikuldren Beteiligung, ei-
ne sehr ausgeprdgte Form der rechtsventri-
kuldren Verdnderungen sowie die familidire
Hiufung des plotzlichen Herztodes [26].
Die aktuellen Leitlinien ordnen korrekter-
weise der Katheterablation in diesem Zu-
sammenhang die Rolle einer erginzenden
Behandlung zu, um bei Patienten mit hdu-
fig wiederkehrenden Kammertachykardien
und ggf. gehduften Schockentladungen ei-
ne Reduktion dieser Ereignisse erzielen zu
konnen.

15.4.Neuromuskulare Erkrankungen
Empfehlungen

Klassel. Patienten mit neuromuskuldrer
Erkrankung und ventrikuldren Arrhyth-
mien sollten generell so behandelt wer-
den wie Patienten ohne neuromuskuldre
Erkrankung (Evidenzgrad C).

Klasse Ilb. Eine antibradykarde Schritt-
macherimplantation sollte bei Patienten
mit neuromuskuldrer Erkrankung (wie
myotone Dystrophie, Kearns-Sayre-Syn-
drom, Erb-Dystrophie oder Peronéus-
Muskelatrophie) und jeglichem Auspra-
gungsgrad eines AV-Blocks (inklusive AV-
Block 1.°) unabhéngig davon, ob eine kor-
relierende Symptomatik vorliegt, in Erwa-
gung gezogen werden, da es zu einer nicht
absehbaren bzw. einschétzbaren Progres-
sion der atrioventrikuldren Leitungssto-
rung kommen kann (Evidenzgrad B).
Eine erbliche neuromuskulire Erkran-
kung pradisponiert die Betroffenen fiir
das Auftreten von Vorhofarrhythmien,
Leitungsstérungen, hohergradigen AV-
Blockierungen, monomorphen und poly-



morphen Kammertachykardien sowie fiir
den plétzlichen Herztod [14]. Die Vorher-
sagbarkeit insbesondere des plotzlichen
Herztodes ist u. a. aufgrund der unvorher-
sehbaren Progression z. B. der Leitungs-
storung hin zum kompletten AV-Block
schwierig und nicht verlasslich zu leisten.
Von daher sollte bei Nachweis einer kar-
dialen Beteiligung (insbesondere bei Pa-
tienten mit myotoner Dystrophie) mit
niedriger ,,Schwelle“ der Einsatz diagnos-
tischer Untersuchungen (Langzeit-EKG,
elektrophysiologische Untersuchung),
aber auch therapeutischer Interventionen
wie Schrittmacher und ICD-Implantation
erwogen werden.

Kommentar

Den Ausfiithrungen bei neuromuskuldren
Erkrankungen stimmt das Autorenteam
zu. Der Patient mit neuromuskuldrer Er-
krankung und Kammerarrhythmien wird
diagnostiziert und behandelt wie Patienten
ohne neuromuskuldre Erkrankung. In der
Praxis bleibt die Indikationsstellung zur
prophylaktischen Schrittmacherimplanta-
tion z. B. bei leichtgradiger Leitungsstorung
wie AV-Block 1.° nach wie vor eine Einzel-
fallentscheidung.

16. Herzinsuffizienz
Empfehlungen

Klassel. Eine ICD-Behandlung zur Se-
kundérprophylaxe des plotzlichen Herz-
todes wird bei Patienten empfohlen, die
Kammerflimmern, eine hdmodynamisch
instabile Kammertachykardie oder eine
Kammertachykardie mit Synkope {iber-
lebt haben und die eine LV-EF von <40%
aufweisen (Evidenzgrad A).

Eine ICD-Behandlung zur Primérpro-
phylaxe des plotzlichen Herztodes und
Mortalitdtsreduktion wird bei Patienten
empfohlen, die mindestens 40 Tage nach
Myokardinfarkt eine LV-EF unterhalb von
30-40% und eine NYHA-Klasse IT oder
IIT aufweisen (Evidenzgrad A).

Eine ICD-Behandlung zur Primérpro-
phylaxe des plotzlichen Herztodes und
Mortalitdtsreduktion wird bei Patienten
mit nichtischdmischer Kardiomyopathie
empfohlen, die eine LV-EF unterhalb von
30-35% und eine NYHA-Klasse II oder III
aufweisen (Evidenzgrad B).

Amiodaron, Sotalol und/oder p-Blo-
cker sind eine empfohlene pharmakolo-
gische Zusatzbehandlung, um sympto-
matische ventrikuldre Tachyarrhythmien
(anhaltend und nicht anhaltend) zu unter-
driicken, soweit ansonsten eine optimale
Herzinsuffizienztherapie vorliegt (Evi-
denzgrad C).

Eine Amiodarongabe ist zur Unterdrii-
ckung einer akuten, hdmodynamisch re-
levanten ventrikuldren oder supraventri-
kuldren Tachykardie angezeigt, falls eine
Kardioversion und/oder der Versuch, ei-
ne zugrunde liegende auslésende Ursache
auszuschalten, fehlgeschlagen sind, um
die Tachykardie bzw. ein frithes Wieder-
auftreten zu beenden (Evidenzgrad B).

Klasse lla. Eine kombinierte Behand-
lung aus ICD-Implantation und biventri-
kuldrer Stimulation kann effektiv zur Se-
kundérprophylaxe des plotzlichen Herz-
todes und Mortalititsreduktion bei Pati-
enten mit einer Herzinsuffizienz NYHA-
Klasse III oder IV unter optimaler Me-
dikation und Sinusrhythmus mit einer
QRS-Breite von mindestens 120 ms ein-
gesetzt werden (Evidenzgrad B).

Eine ICD-Therapie kann im Rahmen
einer Primarprophylaxe des plétzlichen
Herztodes und Mortalitdtsreduktion bei
Patienten mit linksventrikuldrer Dysfunk-
tion die mindestens 40 Tage nach Myo-
kardinfarkt einer LV-EF unterhalb von
30-35% und eine NYHA-Klasse I aufwei-
sen (Evidenzgrad B) indiziert sein.

Eine ICD-Implantation kann sinn-
vollerweise bei Patienten mit wiederhol-
ter stabiler Kammertachykardie, norma-
ler oder nahezu normaler LV-Funktion
und medikamentds optimal behandelter
Herzinsuffizienz zum Einsatz kommen
(Evidenzgrad C).

Eine biventrikuldre Stimulation ohne
begleitende ICD-Funktion kann zur Ver-
hinderung des plétzlichen Herztodes bei
Patienten mit Herzinsuffizienz und NY-
HA-Klasse III oder IV, einer linksventri-
kuldren EF von <35% und einem QRS-
Komplex 2160 ms (bzw. mindestens
120 ms im Verbund mit anderen Zeichen
einer ventrikuldren Dyssynchronie) (Evi-
denzgrad B) indiziert sein.

Klasse llb. Eine Amiodaron-, Sotalol-
und/oder -Blocker-Behandlung als Al-

ternative zur ICD-Therapie kann bei Pa-
tienten mit optimal behandelter Herzin-
suffizienz zur Unterdriickung ventriku-
larer Tachyarrhythmien eingesetzt wer-
den, sofern eine ICD-Implantation nicht
umsetzbar ist (Evidenzgrad C).

Eine ICD-Behandlung zur Primérpro-
phylaxe des plotzlichen Herztodes und
damit Mortalititsreduktion kann bei Pati-
enten mit nichtischamischer Kardiomyo-
pathie und einer LV-EF unterhalb von 30-
35% bei einer NYHA-Klasse I zum Einsatz
kommen (Evidenzgrad B).

Allgemeine Uberlegungen: Bei akuter
Herzinsuffizienz werden ventrikulare Ar-
rhythmien besonders schlecht toleriert,
von daher sollte eine frithe elektrische
Kardioversion einem antiarrhythmischen
medikamentosen Behandlungsversuch
vorgezogen werden. Es liegen keine Hin-
weise vor, dass die Suppression von nicht
anhaltenden Kammertachykardien einen
glinstigen Effekt auf die Prognose von Pa-
tienten mit Herzinsuffizienz hat. Von da-
her besteht generell keine Indikation zur
Behandlung von asymptomatischen, nicht
anhaltenden Kammertachykardien; falls
aus symptomatischen Griinden eine The-
rapie erforderlich ist, sollte Amiodaron als
das kardial sicherste Antiarrhythmikum
zum Einsatz kommen. Die ICD-Therapie
konnte in 2 kleineren Studien das Uberle-
ben von Patienten mit nichtischamischer
Kardiomyopathie nicht verbessern [4,
62]. Im Gegensatz dazu zeigte der SCD-
HeFT-Trial in der Untergruppe der Pati-
enten mit nichtischamischer Kardiomyo-
pathie dhnlich wie auch frithere Untersu-
chungen eine 23%ige Reduktion der Ge-
samtmortalitit mit der ICD-Therapie im
Vergleich zur Placebobehandlung s, 8,
44). Der Einsatz der biventrikuldren Sti-
mulation ohne zusétzliche ICD-Funktion
zur Reduktion des plotzlichen Herztodes
bleibt umstritten [10, 35].

Kommentar

Die Leitlinienempfehlungen sind dadurch
geprigt, dass auch die Ergebnisse von Sub-
gruppen grofer Studien, insbesondere der
SCD-HeFT-Studie, als Beleg fiir einen
hohen Evidenzgrad herangezogen wur-
den. Die Empfehlungen der DGK zur Be-
handlung mit implantierbaren Defibrilla-
toren aus dem Jahre 2006 [26] weicht da-
her wiederholt in Empfehlungsstirke und
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Evidenzgrad ab, da hier diejenigen Studi-
en herangezogen wurden, die spezifisch die
Patienten untersucht haben, fiir die eine
Empfehlung ausgesprochen wird: So emp-
fiehlt die ESC-Leitlinie als Klasse-I-Indi-
kation, Empfehlungsstiirke A eine ICD-Be-
handlung zur Primdrprophylaxe des plotz-
lichen Herztodes und Mortalitéitsreduktion
bei Patienten, die mindestens 40 Tage nach
Myokardinfarkt eine LV-EF <30-40% und
eine NYHA-Klasse II oder III aufweisen.
Der Evidenzgrad A und die Spannbrei-
te der Ejektionsfraktion kann nur erreicht
werden, wenn man neben der MADIT-II-
Studie auch SCD-HeFT- und die MUSTT-
Studie heranzieht. Lediglich die MADIT-
II-Studie ist aber eine Postinfarktstudie, al-
lerdings ohne dass die Patienten mit einer
EF <30% eine bestimmte NYHA-Klasse er-
reicht haben mussten. Formuliert man al-
so spezifisch fiir den Postinfarktpatienten
eine Empfehlung, dann findet man bei der
DGK-Leitlinie eine Klasse-I-Empfehlung,
Evidenzstirke B zur ICD-Implantation
bei Patienten mit mindestens 40 Tage nach
Myokardinfarkt bei einer LV-EF <30% un-
abhdngig von der NYHA-Klasse.

Eine weitere Klasse-I-Empfehlung, Evi-
denzstirke B der ESC-Leitlinie sieht vor,
dass eine ICD-Behandlung zur Primdrpro-
phylaxe des plotzlichen Herztodes bei Pa-
tienten mit nichtischamischer Kardiomyo-
pathie empfohlen wird, die eine LV-EF un-
terhalb von 30-35% und eine NYHA-Klas-
se IT oder III aufweisen. Im Gegensatz zu
den 3 Studien, die spezifisch Patienten mit
nichtischamischer Kardiomyopathie unter-
sucht hatten (AMIOVIRT, DEFINITE und
CAT ohne einen Uberlebensvorteil zeigen
zu konnen), zeigte sich in der SCD-HeFT-
Studie ein Mortalititsvorteil durch den
ICD in einem grofen Kollektiv, in dem die
nichtischdmische Genese nahezu die Hiilfte
der Patienten ausmacht. Es verbleibt den-
noch die Situation, dass widerspriichliche
Daten vorliegen, sodass man bei vorran-
giger Betrachtung der spezifischen Studi-
en u. E. der DGK-Empfehlung Klasse IIb,
Evidenzstirke A fiir dieses Kollektiv fol-
gen konnte. Es ist allerdings Konsens des
Autorenteams, dass man unter Hinzuzie-
hung der SCD-HeFT-Studie eine Klasse-
Ha-Indikation, Evidenzstirke B fiir die In-
dikationsstellung der ICD-Behandlung bei
nichtischdmischer Kardiomyopathie und
symptomatischer Herzinsuffizienz recht-
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fertigen kann. Ein weiterer Kritikpunkt an
der ESC-Leitlinie ergibt sich bei Patienten
mit linksventrikuldrer Dysfunktion, die
mindestens 40 Tage nach Myokardinfarkt
eine LV-EF unterhalb von 30-35% und eine
NYHA-Klasse I aufweisen. Hier wird eine
Klasse-1Ia-Empfehlung zur ICD-Therapie
ausgesprochen, Evidenzgrad B. Die Stu-
die, die den Evidenzgrad rechtfertigt, ist
die MADIT-II-Studie, allerdings sind in
dieser Studie keine Patienten mit einer LV-
EF von 30-35% eingeschlossen worden, so-
dass dieser EF-Bereich durch die vorhande-
nen Daten ausreichend abgebildet ist. So-
fern die Patienten der SCD-HeFT-Studie
herangezogen wiirden, muss betont wer-
den, dass alle eine NYHA-Klasse II oder
I aufwiesen.

17. Genetische
Erkrankungen/Syndrome

17.1. Generelle Aspekte
zur Risikostratifikation

Das lange QT-Syndrom, das Brugada-
Syndrom und die katecholaminerge po-
lymorphe ventrikuldre Tachykardie sind
angeborene elektrische Erkrankungen.
Allen gemeinsam ist die Neigung zu vent-
rikuldren Tachykardien bzw. das Auftre-
ten von plotzlichem Herztod ohne Hin-
weis fiir eine strukturelle Abnormalitét
des Herzens. Die geschitzte Pravalenz ist
gering und wird auf <5/100.000 Geburten
geschitzt.

17.2. Langes QT-Syndrom
Empfehlungen

Klassel. Lebensstilverainderungen wer-
den generell empfohlen (Evidenzgrad B).

B-Blocker werden allen Patienten mit
klinisch manifestem LQTS (z. B. QT-Ver-
lingerung im EKG) empfohlen (Evidenz-
grad B).

Patienten mit LQTS nach iiberlebtem
plotzlichem Herztod wird die Implantati-
on eines ICD in Kombination mit einer
B-Blocker-Therapie empfohlen (Evidenz-
grad A).

Klasse lla. B-Blocker kénnen die Wahr-
scheinlichkeit des plotzlichen Herztodes
reduzieren bei Patienten mit molekularem

Nachweis eines LQTS und normalem QT-
Intervall (Evidenzgrad B).

Die Implantation eines ICD mit wei-
terfithrender B-Blocker-Behandlung
kann die Wahrscheinlichkeit des plotz-
lichen Herztodes bei Patienten mit LQTS
und vorausgegangener Synkope und/oder
Kammertachykardie reduzieren (Evidenz-
grad B).

Klasse Ilb. Die linksseitige sympathische
Denervation kann bei Patienten mit
LQTS und Synkopen, Torsades de poin-
tes oder tiberlebtem plétzlichem Herztod
unter B-Blockade erwogen werden (Evi-
denzgrad B).

Die Implantation eines ICD in Kom-
bination mit einer B-Blocker-Behandlung
kann erwogen werden zur Prophylaxe des
plotzlichen Herztodes bei Patienten mit
LQTS und erhohter Wahrscheinlichkeit
fiir das Auftreten eines Herzstillstandes
(LQT2 und LQT3) (Evidenzgrad B).

Die Grundlage zur Vorhersage eines
kardialen Ereignisses wihrend einer Syn-
kope oder des plétzlichen Herztodes bei
LQTS-Patienten ist weiterhin das QT-In-
tervall [43]. Ein normales QT-Intervall
in einer genotypisch unauffilligen Fami-
lie weist auf eine gute Prognose hin [28].
Ein QTc-Intervall >500 ms ist mit dem
hochsten Risiko verbunden, die klinische
Présentation erfolgt in der Regel bis zum
40. Lebensjahr [50]. Patienten mit homo-
zygoten Syndromen (z. B. Jervell-Lange-
Nielsen) sind mit dem hochsten Risiko
verbunden [59].

Lebensstilveranderungen

Es wird generell von kompetitiven Sportak-
tivititen abgeraten [39]. LQT1-Patienten
sollten Schwimmen vermeiden. LQT2-Pa-
tienten sollten jegliche akustischen Signal-
tone wiahrend des Schlafs vermeiden (Tele-
fon, Wecker etc.). Alle Patienten mit LQTS
miissen Medikamente vermeiden, die das
QT-Intervall verlangern bzw. den Kalium-
und/oder Magnesiumspiegel reduzieren.

Genetische Analyse

Die genetische Analyse ist sehr wichtig
zur Identifikation aller Trager des mutier-
ten Gens. Letzteren sollte neben der Auf-
klarung eine dauerhafte f-Blocker-Thera-
pie zuteil werden.



Kommentar

Die Therapie und insbesondere die Risiko-
stratifikation bei Patienten mit langem QT-
Syndrom bleibt eine Herausforderung: Un-
strittig ist die Empfehlung zur 3-Blocker-Be-
handlung bei manifestem QT-Syndrom bzw.
die Empfehlung zur ICD-Implantation nach
iiberlebtem plotzlichem Herztod. Die er-
wihnte linksseitige sympathische Denerva-
tion hat u. E. nur mehr eine historische Be-
deutung und wird in der Praxis wohl kaum
noch Anwendung finden. Eine besondere
Schwierigkeit bei der Anwendung der ICD-
Therapie beim langen QT-Syndrom liegt
in der Tatsache, dass es sich immer wieder
auch um Kinder oder jugendliche Patienten
bzw. Angehorige von symptomatischen QT-
Patienten handelt. Hier sollte eine beson-
ders kritische Indikationsstellung zur ICD-
Implantation erfolgen, da zwar ein plotz-
licher Herztod in jungen Jahren vermieden
werden muss, andererseits gerdteassoziierte
Komplikationsmaglichkeiten (u. a. Elektro-
den, vendse Zugangswege etc.) in diesern Le-
bensalter besonders ins Gewicht fallen. Von
daher muss beim symptomatischen Pati-
enten in jungen Jahren, z. B. bei Zustand
nach Synkope, eine Risikobewertung un-
ter Einbeziehung aller klinischen und gene-
tischen Informationen erfolgen.

17.3. Kurzes QT-Syndrom
und Brugada-Syndrom

Empfehlungen

Klasse l. Die ICD-Therapie ist indiziert
bei Patienten mit Brugada-Syndrom nach
tiberlebtem plotzlichem Herztod trotz
chronisch optimaler medikamentdser
Therapie, die eine Uberlebenswahrschein-
lichkeit in gutem Zustand von mehr als
einem Jahr aufweisen (Evidenzgrad C).

Klasse lla. Eine ICD-Therapie ist erwé-
genswert bei Patienten mit Brugada-Syn-
drom mit spontanen ST-Strecken-He-
bungen in V1, V2 oder V3 mit durchge-
machter Synkope mit oder ohne Mutation
des SCN-5A-Gens (Evidenzgrad C).

Die Uberwachung und das Monito-
ring hinsichtlich spontaner ST-Strecken-
hebungen ist sinnvoll bei solchen Pati-
enten, die ausschliellich ST-Streckenhe-
bungen unter Provokationsmanévern auf-
weisen (Evidenzgrad C).

Eine ICD-Therapie ist erwidgenswert
fiir Patienten mit Brugada-Syndrom mit
dokumentierten Kammertachykardien
ohne iiberlebten plotzlichen Herztod (Evi-
denzgrad C).

Isoproteronol kann hilfreich sein zur
Behandlung eines elektrischen Sturms
beim Brugada-Syndrom (Evidenz-
grad C).

Klasse llb. Die programmierte Kammer-
stimulation kann erwogen werden zur
Risikostratifikation bei Patienten mit
asymptomatischem Brugada-Syndrom
mit spontanen ST-Streckenhebungen
(Evidenzgrad C).

Chinidin kann zur Behandlung eines
elektrischen Sturms bei Patienten mit
Brugada-Syndrom eingesetzt werden
(Evidenzgrad C).

Das Brugada-Syndrom ist gekenn-
zeichnet durch charakteristische EKG-
Veranderungen und ein hohes Risiko des
plotzlichen Herztodes bei Patienten mit
strukturell normalem Herz [7]. Uberwie-
gend treten polymorphe Kammertachy-
kardien oder Kammerflimmern im Ruhe-
zustand oder wahrend des Schlafens auf.

Genetische Analyse

Die genetische Analyse bei Patienten
mit Brugada-Syndrom soll helfen, asymp-
tomatische Trager des mutierten Gens zu
identifizieren. Eine Risikostratifikation ist
bis zum heutigen Tage noch nicht mog-
lich. Gleiches gilt fir Patienten mit dem
kurzen QT-Syndrom.

Kommentar

Bei der Risikostratifikation des plotzlichen
Herztodes und Brugada-Syndrom gibt es be-
ziiglich des Stellenwertes der programmier-
ten Kammerstimulation divergierende Ex-
pertenmeinungen. Hier wére durchaus auch
eine Klasse-Ila-Empfehlung fiir die Durch-
fiihrung dieser diagnostischen MafSnahme zu
vertreten gewesen. Leider wird auf den Stel-
lenwert der Familienanamnese nicht weiter
eingegangen; u. E. ist bei asymptomatischen
Patienten mit aber typischem Brugada-EKG
und maligner Familiengeschichte ein starkes
Argument fiir eine prophylaktische ICD-Im-
plantation gegeben. Aufgrund der Tatsache,
dass die ventrikuldren Arrhythmien iiber-
wiegend in Ruhe bzw. wihrend des Schla-
fens auftreten, sollte u. E. keine f3-Blocker-
Behandlung erfolgen.

17.4. Katecholaminerge
ventrikuldre Tachykardien

Empfehlungen

Klassel. Eine B-Blocker-Therapie ist
bei allen Patienten mit stressinduzierten
ventrikuldren Arrhythmien indiziert (Evi-
denzgrad C).

Die Implantation eines ICD mit Wei-
terfithren der -Blocker-Behandlung wird
fiir Patienten nach tiberlebtem pl6tzlichem
Herztod empfohlen (Evidenzgrad C).

Klasse lla. Eine -Blocker-Therapie kann
effektiv sein bei Patienten ohne klinische
Manifestation auf der Basis einer gene-
tischen Analyse (Evidenzgrad C).

Die ICD-Implantation mit weiterfith-
render p-Blocker-Behandlung kann effek-
tiv sein bei Patienten mit Synkopen und/
oder dokumentierten anhaltenden Kam-
mertachykardien trotz B-Blocker-Be-
handlung (Evidenzgrad C).

Klasse IIb. B-Blocker konnen erwogen
werden bei Patienten mit genetisch nach-
gewiesener Diagnose im Erwachsenenal-
ter ohne bislang manifestierte klinische
Symptomatik (Evidenzgrad C).

Die katecholaminergen polymorphen
ventrikuldren Tachykardien sind charak-
terisiert durch ventrikuldre Tachyarrhyth-
mien, die wihrend korperlicher Belastung
oder akuter emotionaler Belastung auftre-
ten mit unauffilligem Ruhe-EKG [33].

Kommentar

Die Therapieempfehlungen beruhen bei
dieser seltenen Tachykardieform durchge-
hend auf Expertenmeinung; aufgrund des
bekannten molekularen Mechanismus die-
ser Arrhythmie (Ryanodinrezeptor, intra-
zellulidre Kalziumhomdoostase) besteht die
Hoffnung, zukiinftig evtl. auch eine mole-
kulare, am Pathomechanismus ansetzende
Therapie entwickeln zu konnen.
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18. Arrhythmien bei strukturell
gesunden Herzen

18.1. Idiopathische
ventrikuldre Tachykardie

Tachykardien aus dem rechten Ventrikel
bei strukturell herzgesunden Patienten
haben eine gute Prognose.

Empfehlungen

Klasse l. Sind Antiarrhythmika unwirk-
sam oder werden vom Patienten langfris-
tig nicht gewtiinscht, ist eine Katheterabla-
tion indiziert (Evidenzgrad C).

Klasse lla. Idiopathische faszikulare VT
und Ausflusstrakttachykardien kénnen
mit B-Blockern oder Kalziumantagonis-
ten behandelt werden, bei Tachykardien
aus dem rechtsventrikuliaren Ausfluss-
trakt sind auch Klasse-Ic- Antiarrhythmi-
ka wirksam (Evidenzgrad C).

18.2. Elektrolytverschiebungen

Ein schneller Anstieg der extrazelluldren
Kaliumkonzentration, Hypokalidmie (<3,5
mM) und Hypomagnesidmie sind bei
strukturell herzgesunden Patienten und
akutem Herzinfarkt assoziiert mit ventri-
kuldren Arrhythmien sinnvoll (Klasse Ib).
Hypokalidgmie (mit oder ohne Hypomag-
nesiamie) kann assoziiert sein mit Diure-
tikaeinnahme, akutem Verhungern sowie
akutem Alkoholkonsum oder Alkoholent-
zug. Kalium- (und Magnesium-)Substitu-
tion auf Werte von >4,0 mM ist in oben
genannten Situationen und bei Digitalis-
Intoxikation sinnvoll (Klasse ITaB).

18.3. Physikalische und
toxische Ursachen

Eine Korrelation zwischen Alkoholge-
nuss und VT/plétzlichem Herztod ist un-
umstritten, auch wenn der genaue Mecha-
nismus noch unklar ist. Wird ein Zusam-
menhang zwischen Alkoholgenuss und
ventrikuldren Arrhythmien vermutet, ist
unbedingt eine vollstindige Alkoholabs-
tinenz einzuhalten (Klasse IC).
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18.4. Rauchen

Rauchen ist unabhéngig von der Grund-
erkrankung ein unabhéngiger Risikofak-
tor fiir den plotzlichen Herztod. Patienten
mit ventrikuldren Arrhythmien oder iiber-
lebtem plotzlichem Herztod sollten unbe-
dingt das Rauchen aufgeben (Klasse IB).

18.5. Lipide

Hohes VLDL- und LDL-Cholesterin, nied-
riges HDL-Cholesterin mit hohen Tri-
glyzerid- und Apolipoprotein-B-Spiegeln
sind vergesellschaftet mit einem erh6hten
Risiko fiir VT und plétzlichen Herztod,
und zwar aufgrund der assoziierten koro-
naren Herzkrankheit. In dieser Patienten-
gruppe ist eine Primarprophylaxe mit Sta-
tinen empfehlenswert (Klasse IA).

Kommentar

VT bei Herzgesunden konnen medikamen-
tos oder durch Katheterablation behandelt
werden, sofern es sich um VT handelt mit
Ursprung im Ausflusstrakt oder in den lin-
ken Faszikeln. Erginzend zu erwihnen ist
eine kleine Gruppe von Patienten mit idi-
opathischem Kammerflimmern, die durch
Ablation von auslosenden ventrikuldiren
Extrasystolen erfolgreich behandelt wer-
den konnen. Daneben kann das Risiko fiir
ventrikuldre Arrhythmien und den plotz-
lichen Herztod reduziert werden durch Al-
kohol- und Nikotinkarenz, Kaliumspiegel
>4,0 mM und - sofern eine Hyperlipopro-
teindmie vorliegt — durch Statintherapie.

19. Ventrikuldre Arrhythmien
und plotzlicher Herztod bei
unterschiedlichen Populationen

19.1. Athleten

Die haufigsten Ursachen fiir den plétz-
lichen Herztod von Athleten sind hyper-
trophe Kardiomyopathien (36%), Koro-
naranomalien (19%) sowie die arrhyth-
mogene rechtsventrikuldre Dysplasie und
Myokarditis.

Es werden fiir Athleten Screeningun-
tersuchungen empfohlen, die mindestens
bestehen sollten aus korperlicher Unter-
suchung und Anamnese (Familienanam-
nese fiir den plotzlichen Herztod und Be-
fragung nach Hinweisen fiir kardiovas-

kuldre Erkrankungen wie Kardiomyopa-
thien und Ionenkanalanomalien) (Klas-
se IB). Bei Rhythmusstorungen, Synko-
pen oder Hinweisen auf eine strukturelle
Herzerkrankung sollte kein wettbewerbs-
mafiger Sport betrieben werden, bis eine
vollstindige Abkldrung erfolgt ist (Klasse
1C). Die Kosteneffizienz eines EKGs oder
der Echokardiographie als Screeningme-
thode wurde noch nicht ausreichend eva-
luiert (Klasse IIbB).

19.2. Geschlecht und
Schwangerschaft

Schwangere mit VT oder VF sollten elek-
trisch kardiovertiert oder defibrilliert
werden (Klasse IB). Bei Schwangeren mit
symptomatischem langem QT-Syndrom
sollte moglichst wiahrend der gesamten
Schwangerschaft eine -Blockade durch-
gefithrt werden (Klasse IC). Bei Patien-
tinnen mit in den letzten 6 Wochen der
Schwangerschaft und friih postpartal neu
aufgetretenen ventrikuldren Arrhythmien
sollte eine postpartale Kardiomyopathie
ausgeschlossen werden.

19.3. Altere Patienten

Altere Patienten mit ventrikuldren Arrhyth-
mien sollten genauso behandelt werden wie
jungere Patienten (Antiarrhythmika, ICD)
(Klasse IA). Bei der Antiarrhythmikathera-
pie sollten die Medikamentendosierungen
an die veranderte Pharmakokinetik dieser
Patienten angepasst werden (Klasse IC). Bei
multimorbiden, sehr alten Patienten mit ei-
ner eingeschréankten Lebenserwartung (ins-
besondere wenn kleiner als 1 Jahr) ist die In-
dikation zur ICD-Versorgung mit Zuriick-
haltung zu stellen (Klasse ITIC).

19.4. Padiatrische Patienten

Der kardiovaskuldr bedingte plotzliche
Herztod bei Kindern ist zwar seltener als
bei Erwachsenen, aber oft assoziiert mit
kongenitalen Herzerkrankungen, Koro-
naranomalien, Kardiomyopathien und
dem langen QT-Syndrom.

Ein ICD sollte implantiert werden bei
Kindern mit iiberlebtem pl6tzlichem Herz-
tod (sofern keine korrigierbare sekundére
Ursache eruierbar ist, sie eine optimale me-
dikamentG6se Therapie erhalten und die Le-



benserwartung langer als 1 Jahr betrégt) so-
wie bei Hochrisikopatienten aufgrund ge-
netischer Defekte (Ionenkanaldefekten
oder Kardiomyopathien) unter Einbezie-
hung des Risikos einer potenziellen Dys-
funktion/Infektion des ICD bzw. der Son-
den (Klasse IC). Bei spontanen anhalten-
den ventrikuldren Arrhythmien und ein-
geschrinkter linksventrikuldrer Funkti-
on (LVEF<35%) trotz optimaler medika-
mentoser Therapie ist ein ICD zu erwégen
(Klasse ITaB). Die Indikation zur Praventi-
on des plétzlichen Herztods mittels ICD-
Implantation bei schlechter linksventriku-
larer Funktion ist bei jungen Patienten noch
unklar, sollte sich bei élteren Kindern und
Jugendlichen aber an randomisierten kli-
nischen Erwachsenenstudien orientieren.

Junge Patienten mit symptomatischen,
anhaltenden Arrhythmien sollten hdmo-
dynamisch und elektrophysiologisch eva-
luiert werden. Bei Kindern ist die Ablation
bei Ausflusstrakt-V'T oder septalen VT ei-
ne Option, sofern diese symptomatisch sind
(Klasse ITaC). Medikament6se antiarrhyth-
mische Therapie der isolierten Extrasysto-
lie ist nicht indiziert (Klasse IIIC). Digoxin
und Verapamil sind bei unklaren Tachykar-
dien kontraindiziert (Klasse IIIC).

19.5. Patienten mit implantiertem
Kardioverter/Defibrillator

ICD-Patienten sollten regelmafig nachver-
folgt werden (klinisch und Aggregatabfra-
ge) (Klasse IC). Der ICD sollte optimal pro-
grammiert sein, um inaddquate Therapien
zu minimieren (Klasse IC). ICD-Patienten
mit unaufhoérlichen VT sollten hospitali-
siert werden (Klasse IC). Fiir diese und sol-
che Patienten mit haufig rezidivierenden
VT ist eine Katheterablation zu erwégen
(Klasse ITaB). Bei inaddquaten ICD-Thera-
pien kann eine elektrophysiologische Evalu-
ation aus diagnostischen und therapeu-
tischen Griinden sinnvoll sein (Klasse ITaC).
Grundsétzlich ist auf proarrhythmische Ef-
fekte durch Uberdosierungen und Interak-
tionen von Medikamenten zu achten.

19.6. Digitalis-Toxizitat

Typisch fiir die Digitalis-Uberdosierung
ist eine gesteigerte atriale, junktionale
und ventrikuldre Automatie, oft kombi-
niert mit AV-Blockierungen.

Bei Digitalis-bedingten anhaltenden
ventrikuldren Arrhythmien, hochgradi-
gem AV-Block und/oder Asystolie wer-
den Antidigitalis- Antikérper empfohlen
(meist bei schweren Intoxikationen mit Se-
rumdigoxinkonzentrationen >4-5 ng/ml)
(Klasse IA). Bei schwerer Intoxikation ist
ggef. auch Magnesiumgabe oder Stimulati-
on sinnvoll (Klasse IIaC), dagegen sollten
Lidocain oder Phenytoin nicht eingesetzt
werden (Klasse ITIIC). Sollte gleichzeitig ei-
ne Hyperkalidmie vorliegen, ist ggf. die Ha-
modialyse indiziert (Klasse IIbC). Bei ge-
ringerer Digitalis-bedingter kardialer Toxi-
zitét (z. B. nur isolierte Ektopien) kann ab-
gewartet werden unter Rhythmusmonito-
ring, Oxygenisierung, Absetzen des Digita-
lis-Praparates und, falls eine Hypokalidmie
vorliegt, der Anhebung des Kaliumspiegels
auf >4 mM/1 (Klasse ITaC).

19.7. Medikamentos bedingtes
langes QT-Syndrom

Verschiedene Antiarrhythmika und nicht-
kardiale Medikamente konnen die QT-
Zeit verlangern (aktuelle Auflistungen
unter http://www.torsades.org und http://
www.qtdrugs.org). Nicht frequenzkor-
rigierte QT-Zeiten sind meist linger als
500 ms, hdufig mit prominenten U-Wel-
len und ausgepragter QT'U-Verldngerung
bei postextrasystolischen Schlagen.
Zunichst sollte das entsprechende Me-
dikament abgesetzt werden (Klasse IA).
Kommt es vereinzelt zu polymorphen VT
(»torsades de pointes®) sollte (auch wenn
der Serummagnesiumspiegel normal ist)
intravends Magnesium eingesetzt werden,
was auch ohne Verkiirzung des QT-Inter-
valls effektiv sein kann (Klasse IIaB). Ge-
gebenenfalls sollte das Serumkalium auf
4,5-5,0 mM/I angehoben werden (Klas-
se IIbC). Bei rezidivierenden ,,Torsades-
de-pointes-Tachykardien® ist die atriale
oder ventrikuldre Stimulation oder Isop-
roterenol-Gabe sinnvoll (Klasse IIaB).

19.8. Natriumkanalblocker-
induzierte Toxizitat

Toxizititen durch Natriumkanalblocker
treten am héufigsten auf bei Antiarrhyth-
mika, aber auch bei trizyklischen Antide-
pressiva und Kokain.

Zunichst sollte das entsprechende Me-
dikament abgesetzt werden (Klasse IA). Bei
erhohter Defibrillationsschwelle oder Sti-
mulationsnotwendigkeit sollten zusétzlich
die Sonden umgelegt werden (Klasse IIaC).
Bei Vorhofflattern mit 1:1 atrioventrikularer
Uberleitung sollten zusitzlich AV-Knoten
blockierende Substanzen zum Einsatz kom-
men (Diltiazem, Verapamil oder -Blocker)
(Klasse ITaC). Wenn haufig Tachykardien
auftreten oder sie schwerer zu defibrillie-
ren werden sollten, kommt ggf. die Gabe
eines -Blockers oder ein Natriumbolus in
Betracht (Klasse IIbC).

Kommentar

Sollte es bei Patienten mit Brugada-Syndrom
nach Administration eines Natriumkanal-
blockers zu polymorphen VT kommen, so
sollte kein [3-Blocker gegeben werden. Statt-
dessen Alupent intravends und ggf. schnelle
atriale oder ventrikulire Stimulation.

19.9. Uberdosis trizyklischer
Antidepressiva

Eine Uberdosis von trizyklischen Antide-
pressiva kann sich manifestieren durch Si-
nustachykardie, PQ- und QRS- Verbreite-
rung und EKG-Verdnderungen dhnlich
dem Brugada-Syndrom. Die QRS-Brei-
te kann durch Gabe von NaHCO, oder
NaCl-Boli verringert werden.

19.10. Andere medikamentos
induzierte Toxizitat

Anthrazykline (z. B. Doxorubizin) sollten
nicht in hohen Einzel- oder Kumulativdo-
sen gegeben werden, da dadurch das Risi-
ko einer Kardiomyopathie und letaler Ar-
rhythmien gegeben ist (Klasse IB). Sollten
Patienten mit bekannter Herzerkrankung
Anthrazykline gegeben werden, so ist so-
wohl vorher als auch im Langzeit-Nach-
verfolgungszeitraum eine vollstindige
kardiale Evaluation inklusive Echokardi-
ographie zu erwégen (Klasse IC). 5-Flu-
orourazil sollte nur unter engmaschiger
Uberwachung gegeben werden (Gefahr
von fatalen Arrhythmien), und die Infusi-
on sollte bei Zeichen einer kardialen Isch-
amie sofort gestoppt werden (Klasse IC).

Interessenkonflikt. Der korrespondierende Autor
gibt an, dass kein Interessenkonflikt besteht.
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