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1. Praambel

Diese Pocket-Leitlinie ist eine von der Deutschen Gesellschaft fur Kardio-
logie — Herz- und Kreislaufforschung e.V. (DGK) Gbernommene Stellung-
nahme der European Society of Cardiology (ESC), die den gegenwartigen
Erkenntnisstand wiedergibt und Arzten die Entscheidungsfindung zum
Wohle ihrer Patienten erleichtern soll. Die Leitlinie ersetzt nicht die arztli-
che Evaluation des individuellen Patienten und die Anpassung der Diagnos-
tik und Therapie an dessen spezifische Situation.

Die Pocket-Leitlinie enthalt gekennzeichnete Kommentare der Autoren der
Pocket-Leitlinie, die deren Einschatzung darstellen und von der Deutschen
Gesellschaft fur Kardiologie getragen werden.

Die Erstellung dieser Leitlinie ist durch eine systematische Aufarbeitung
und Zusammenstellung der besten verfligbaren wissenschaftlichen Evi-
denz gekennzeichnet. Das vorgeschlagene Vorgehen ergibt sich aus der
wissenschaftlichen Evidenz, wobei randomisierte, kontrollierte Studien be-
vorzugt werden. Der Zusammenhang zwischen der jeweiligen Empfehlung
und dem zugehodrigen Evidenzgrad ist gekennzeichnet.

Tabelle 1: Empfehlungsgrade

Widersprlchliche Evidenz und/oder unterschiedliche Meinungen
Uber den Nutzen/Effektivitat einer Therapieform oder einer diagnos-
tischen MalRnahme.

Ila Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nutzen bzw. die
Effektivitat einer MaRRnahme.

I1b Nutzen/Effektivitat einer Malinahme ist weniger gut durch
Evidenzen/Meinungen belegt.

Tabelle 2: Evidenzgrade

Daten aus mehreren, randomisierten klinischen Studien oder Meta
Analysen.

Daten aus einer randomisierten Studie oder mehreren grofen,
nicht randomisierten Studien.

Konsensusmeinung von Experten und/oder kleinen Studien, retros-|
pektiven Studien oder Registern.
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Abkiirzungen und Akronyme

ACS
ACE
AF
AHF
ARVC
BrS
cl
CMR
CPVT
CRT
CRT-D
CT
DCM
EKG
EPU
HCM
HI
ICD
KHK
LQTS
LSB
Lv
LVEF
LVOT
nsVT
NYHA
PVS
RSB
RV
RVOT
SCD
SQTsS
VA
VES
VF
VT
WCD

akutes Koronarsyndrom (acute coronary syndrome)
Angiotensin-konvertierendes Enzym

Vorhofflimmern (atrial fibrillation)

angeborener Herzfehler (congenital heart disease)
arrhythmogene rechtsventrikuldre Kardiomyopathie
Brugada-Syndrom

Konfidenzintervall (confidence interval)

kardiale Magnetresonanztomographie
Katecholaminerge polymorphe ventrikulére Tachykardie
kardiale Resynchronisationstherapie

kardiale Resynchronisationstherapie mit Defibrillator
Computertomographie

dilatative Kardiomyopathie

Elektrokardiogramm

Elektrophysiologische Untersuchung

hypertrophe Kardiomyopathie

Herzinsuffizienz

Implantierbarer Kardioverter/Defibrillator

Koronare Herzerkrankung

Long-QT-Syndrom

Linksschenkelblock

linksventrikular

linksventrikulare Ejektionsfraktion

linksventrikularer Ausflusstrakt (left ventricular outflow tract)
nicht-anhaltende ventrikulare Tachykardie

New York Heart Association

Programmierte Ventrikelstimulation
Rechtsschenkelblock

rechtsventrikular

rechtsventrikularer Ausflusstrakt (right ventricular outflow tract)
Plétzlicher Herztod (sudden cardiac death)
Short-QT-Syndrom

ventrikulare Arrhythmie

ventrikuldre Extrasystole

Kammerflimmern (ventricular fibrillation)
Kammertachykardie

Defibrillatorweste / tragbarer Kardioverter/Defibrillator (wearable
cardioverter defibrillator)



1. Einleitung

Das vorliegende Dokument ist ein europaisches Update der gemeinsa-
men Leitlinien des American College of Cardiology (ACC), der American
Heart Association (AHA) und der European Society of Cardiology (ESC)
aus dem Jahr 2006 fir die Behandlung von Patienten mit ventrikularen
Arrhythmien (VA) und die Pravention des plotzlichen Herztodes (SCD).

Die Empfehlungen, die aus Text, Tabellen und Abbildungen hervor-
gehen, stellen eine Auswahl der wichtigsten Aussagen dar. Risiko-
Bewertungs-Schemata und angebotene Therapien sollten unter
Berlcksichtigung von Begleiterkrankungen, Einschrankung der Le-
benserwartung, Auswirkungen auf die Lebensqualitdt und anderen
Faktoren angepasst werden.

2. Definitionen und Zukunftsperspektiven fiir die Praven-
tion des plotzlichen Herztods

Definitionen haufig verwendeter Bezeichnungen

Plotzlicher Tod Nicht-traumatischer, unerwarteter Tod, der bei einer
scheinbar gesunden Person innerhalb einer Stunde nach
Beginn der Symptome eintritt. WWenn es keine Zeugen gibt,
spricht man von plotzlichem Tod, wenn das Opfer 24 Stunden
vor Todeseintritt noch bei guter Gesundheit war.

Plétzlicher Erwachsenen- | Plotzlicher Tod ohne eine erkennbare Ursache und ohne
tod (SUDS) und Autopsie bei einem Erwachsenen (SUDS) oder einem
plotzlicher unklarer Saugling < 1 Jahr (SUDI).

Sauglingstod (SUDI)

Plétzlicher Herztod (SCD) | Die Bezeichnung wird verwendet, wenn:

> eine angeborene oder erworbene, potenziell tédliche
Herzerkrankung zu Lebzeiten bekannt war; ODER

> eine Autopsie eine kardiale oder vaskulare Anomalie als die
wahrscheinliche Todesursache ergeben hat; ODER

> die Obduktion keine offensichtlichen extrakardialen
Ursachen ergab und daher ein Rhythmusereignis als
wahrscheinliche Todesursache anzunehmen ist.




Definitionen haufig verwendeter Bezeichnungen

SADS und SIDS Autopsie und toxikologische Untersuchungen bleiben ohne
Ergebnis, die Herzstruktur ist makroskopisch und
histologisch unaufféllig, nichtkardiale Ursachen wurden bei
Erwachsenen (SADS) und bei Kleinkindern (SIDS)
ausgeschlossen.

Uberlebter Herzstillstand | Unerwarteter Kreislaufstillstand, der innerhalb einer Stunde
(Aborted cardiac arrest) nach dem Einsetzen akuter Symptome auftritt und der
aufgrund erfolgreicher ReanimationsmaRnahmen (z. B.
Defibrillation) tberlebt wird.

|diopathisches Klinische Untersuchungen zur Ursache bei einem Patienten,

Kammerflimmern der eine Episode von Kammerflimmern Uberlebt hat, bleiben
ohne Befund.

Primarpravention des Therapien zur Verringerung des Risikos des SCD bei

SCD Personen, die von SCD bedroht sind, aber noch keinen

Herzstillstand oder lebensbedrohliche Arrhythmien
durchgemacht haben.

Sekundarpravention des Therapien zur Verringerung des Risikos des SCD bei
SCD Patienten, die bereits einen Herzstillstand oder lebensbe-
drohliche Arrhythmien Uberlebt haben.

SADS (sudden arrhythmic death syndrome) = plotzlicher arrhythmischer Herztod; SIDS (sudden infant death
syndrome) = plotzlicher Sauglingstod; SUDI = plotzlicher unklarer Todesfall im Séauglingsalter; SUDS = plotzli-
cher unklarer Todesfall

Bei Herzerkrankungen, die mit SCD assoziiert sind, gibt es Unterschie-
de zwischen jungeren und alteren Personen.

Bei den jungeren Menschen treten Uberwiegend Kanalopathien
(Channelopathies) und nicht-ischamische Kardiomyopathien, Myokar-
ditis und Drogenmissbrauch auf, wéhrend in der alteren Bevolkerung
chronisch degenerative Erkrankungen vorherrschen (KHK, Herzklap-
penerkrankungen oder Hl).

Die Diagnose einer vererbbaren arrhythmogenen Storung wird bei bis
zu 50% der Familien mit einem SADS-Opfer gestellt.




> Autopsie und molekulare Autopsie bei plotzlichem Todesfall

Indikationen fiir Autopsie und molekulare Autopsie bei plotzlichem Tod

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine Autopsie wird empfohlen, um die Ursachen eines
plétzlichen Todes zu untersuchen, und um zu definieren, ob ein
plotzlicher Herztod sekundar als Folge von Herzrhythmusstorun-
gen oder nicht-arrhythmischen Mechanismen (z. B. Ruptur eines
Aortenaneurysmas) eingetreten ist.

Wann immer eine Autopsie durchgefuhrt wird, wird eine
histologische Standarduntersuchung des Herzens empfohlen,
die eine Darstellung markierter Blocke von Myokard aus
reprasentativen Querschnitten beider Ventrikel umfassen sollte.

Die Analyse von Blut und anderen entsprechend entnommenen
Karperflussigkeiten fur Toxikologie und Molekularpathologie wird
bei allen Fallen ungeklarter plotzlicher Todesfalle empfohlen.

Eine gezielte postmortale genetische Analyse potentiell
krankheitsverursachender Gene sollte bei allen Fallen von
plotzlichem Tod erwogen werden, bei denen der Verdacht auf
eine spezifische vererbbare Kanalopathie oder Kardiomyopathie
besteht.

Etwa 50% der Herzstillstande treten bei Personen ohne bekannte
Herzerkrankung auf; die meisten von ihnen leiden jedoch an nicht-
erkannter ischamischer Herzkrankheit.

Immer wenn bei einem Verstorbenen eine Erbkrankheit festgestellt
wird, besteht das Risiko, dass die Angehorigen des Verstorbenen da-
von betroffen sind und plotzlich versterben, es sei denn, es wird recht-
zeitig eine Diagnose gestellt und vorbeugende Malinahmen werden
ergriffen.




> Screening-Untersuchungen bei Patienten mit vermuteten oder
bekannten ventrikuléaren Arrhythmien

Nicht-invasive Beurteilung von Patienten mit vermuteten oder bekann-
ten ventrikularen Arrhythmien

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

12-Kanal-Ruhe-EKG

Ein 12-Kanal-Ruhe-EKG wird bei allen Patienten empfohlen, die
auf VA untersucht werden.
EKG-Uberwachung

Ein ambulantes EKG wird zur Erkennung und Diagnose von
Herzrhythmusstoérungen empfohlen. Ein ambulantes
12-Kanal-EKG wird zur Bewertung von QT-Intervallanderungen
oder ST-Veranderungen empfohlen.

Kardiale Event-Recorder sind zu empfehlen, wenn die
Symptome sporadisch auftreten, um festzustellen, ob sie durch
vorlbergehende Herzrhythmusstorungen verursacht werden.

Implantierbare Loop-Recorder werden empfohlen, wenn die
Symptome, z. B. Synkopen, sporadisch auftreten und
maoglicherweise mit Herzrhythmusstérungen zusammenhéangen
und sich mit herkémmlichen Diagnosetechniken keine
Symptom-Rhythmus-Korrelation herstellen lasst.

Ein SA-EKG wird empfohlen, um die Diagnose einer ARVC bei
Patienten mit VA oder bei jenen Patienten zu verbessern, die
Gefahr laufen, lebensbedrohliche VA zu entwickeln.

Belastungstest

Ein Belastungstest ist bei Erwachsenen mit VA zu empfehlen,
die gemaf Alter und Symptomen eine mittelhohe oder héhere
Wahrscheinlichkeit fur KHK aufweisen, um ischamische
Veranderungen oder VA zu provozieren.

Ein Belastungstest ist bei Patienten mit bekannter oder
vermuteter belastungsinduzierter VA mit CPVT zu empfehlen,
um zu einer Diagnose zu kommen und die Prognose zu
definieren.

Belastungstests sollten zur Bewertung des Ansprechens auf
eine pharmakologische oder Ablationstherapie bei Patienten mit
bekannter belastungsinduzierter VA erwogen werden.

Bildgebende Verfahren

Eine Echokardiographie zur Beurteilung der LV-Funktion und zum
Nachweis von strukturellen Herzerkrankungen wird bei allen
Patienten mit vermuteter oder bekannter VA empfohlen.




Nicht-invasive Beurteilung von Patienten mit vermuteten oder bekann-

ten ventrikularen Arrhythmien (Fortsetzung)
Empf.- Evidenz-
grad grad

Empfehlungen

Bildgebende Verfahren (Fortsetzung)

Eine Echokardiographie zur Beurteilung der LV und RV Funktion
und zum Nachweis von strukturellen Herzerkrankungen ist bei
Patienten zu empfehlen, bei denen ein hohes Risiko fir die
Entwicklung schwerer VA oder eines SCD besteht, etwa bei
dilatativer, hypertropher oder RV Kardiomyopathie, Uberleben-
den eines akuten Myokardinfarkts oder bei Verwandten von
Patienten mit Erbkrankheiten, die mit SCD assoziiert sind.

Belastungstests und Bildgebung (Belastungsechokardiographie
oder -perfusionsszintigraphie, SPECT) werden empfohlen, um
stumme Ischamien bei Patienten mit VA zu erkennen, die nach
Alter und Symptomen eine mittelhohe Wahrscheinlichkeit fir
eine KHK aufweisen und bei denen ein EKG weniger
zuverlassige Ergebnisse bringt (Einnahme von Digoxin,
LV-Hypertrophie, ST-Strecken-Senkung in Ruhe > 1 mm,
WPW-Syndrom oder LSB).

Pharmakologische Belastungstests + bildgebende Modalitaten
werden empfohlen, um stumme Ischamien bei Patienten mit VA
zu finden, die nach Alter und Symptomen eine mittelhohe
Wahrscheinlichkeit fir eine KHK aufweisen und korperlich nicht
in der Lage sind, sich einem symptomlimitierten Belastungstest
zu unterziehen.

CMR oder CT sollten bei Patienten mit VA erwogen werden,
wenn die Echokardiographie keine genaue Beurteilung der LV
und RV Funktion und / oder keine Bewertung von Strukturveran-
derungen zulasst.

SA-EKG = Signal-gemitteltes EKG; SPECT = Einzelphotonen-Emissionscomputertomographie; WPW = Wolff-
Parkinson-White.




> Screening-Untersuchungen bei Patienten mit vermuteten oder
bekannten ventrikuléren Arrhythmien

Invasive Beurteilung von Patienten mit vermuteten oder bekannten
ventrikularen Arrhythmien

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Koronarangiographie

Eine Koronarangiographie sollte erwogen werden, um eine
relevante KHK bei Patienten mit lebensbedrohlichen VA oder
Uberlebenden von SCD festzustellen oder auszuschlieRen, die
nach Alter und Symptomen eine mittelhohe Wahrscheinlichkeit
fur KHK aufweisen.

Elektrophysiologische Untersuchung

Eine elektrophysiologische Untersuchung ist bei KHK-Patienten
mit zurlickliegendem Myokardinfarkt fur die Diagnostik zu
empfehlen, wenn Symptome wie Herzrasen, Prasynkope oder
Synkope auf VA verweisen. Dies gilt insbesondere flr Patienten
ohne primare ICD-Indikation.

Eine elektrophysiologische Untersuchung wird bei Patienten mit
Synkopen empfohlen, wenn aufgrund von Symptomen (z. B.
Herzrasen) oder von Ergebnissen der nicht-invasiven Untersuchung
Bradyarrhythmien oder Tachyarrhythmien vermutet werden,
insbesondere bei Patienten mit struktureller Herzerkrankung.

Eine elektrophysiologische Untersuchung kann zur Differentialdi-
agnose von ARVC und gutartiger RVOT-Tachykardie oder
Sarkoidose erwogen werden.

Eine elektrophysiologische Untersuchung kénnte bei ARVC- und DCM-

Patienten von Bedeutung sein, tragt aber nicht zur Erkennung von

Hochrisiko-Patienten bei HCM (Klasse Il1) bei.

Bei der hypertrophen Kardiomyopathie sowie den Kanalopathien ist

eine elektrophysiologische Untersuchung in der Regel nicht indiziert,
"I®] beim BrS ist der Nutzen umstritten (s. BrS S 41).

Die Induktion monomorpher ventrikularer Tachykardien wahrend einer
EPU ist als spezifischer Befund zu werten. Die Induktion polymorpher
VT oder von Kammerflimmern, vor allem mit aggressiven Stimulati-
onstechniken, ist unspezifisch.

1 Eine EPU ist bei bradykarden Herzrhythmusstorungen selten indiziert.



ibung ventrikularer Arrhythmien

Bidirektionale VT

VT mit alternierender Rotation der QRS-Achse um 180°.

Bundle-Branch-Reentry VT

VT durch Wiedereintritt unter Beteiligung des
His-Purkinje-Systems, in der Regel mit LSB-Morpholo-
gie; am haufigsten bei DCM mit verlangertem
HV-Intervall.

Idioventrikularer Rhythmus

Arrhythmie von drei oder mehr aufeinanderfolgenden
Komplexen ventrikularen Ursprungs mit einer Frequenz
von < 100 BPM.

Monomorphe VT Konstante singulare QRS-Morphologie wahrend VT.

Nicht-anhaltende VT Drei oder mehr aufeinanderfolgende ventrikulare
Komplexe, Dauer < 30 Sekunden, spontan
terminierend.

Pleomorphe VT Mehr als eine konstante QRS-Morphologie wahrend
einer VT-Episode.

Polymorphe VT Wechselnde oder vielgestaltige QRS-Morphologien bei

einer Herzfrequenz zwischen 100 und 300 BPM
wahrend VT.

Ventrikuldre Extrasystolen

Eine ventrikulare Depolarisation, die friher als erwartet
auftritt und im EKG als vorzeitiger, verbreiterter
QRS-Komplex ohne vorausgehende P-Welle erscheint.

Anhaltende VT

VT mit = 30 Sekunden Dauer und/oder Terminierung bei
héamodynamischem Kollaps in < 30 Sekunden.

Torsade-de-pointes-Tachykardie

VT gekennzeichnet durch im EKG wellenformig um die
isoelektrische Linie verlaufende QRS-Komplexe
wahrend der Arrhythmie, in der Regel bei erworbenem
oder angeborenem Long-QT-Syndrom.

Kammerflattern

RegelmaRige (Variabilitat Zykluslange < 30 ms) VT, ca.
300 BPM mit monomorphem Erscheinungsbild; kein
isoelektrisches Intervall zwischen aufeinanderfolgenden
QRS-Komplexen.

Kammerflimmern

Sehr schneller ventrikularer Rhythmus, gewohnlich

> 300 BPM (Zykluslange < 200 ms), unregelmaRig,
groRe Schwankungen in QRS-Zykluslange, Morphologie
und Amplitude.

Ventrikulare Tachykardie (VT)

Arrhythmie mit 3 oder mehr aufeinanderfolgenden
Komplexen mit einer Frequenz von = 100 BPM mit
ventrikularem Ursprung.

BPM = Herzschlage pro Minute
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3. Therapiestrategien bei ventrikularen Arrhythmien

> Pharmakotherapie fiir ventrikulare Arrhythmien und Préaventi-
on des plotzlichen Herztodes

Mit Ausnahme von Betablockern konnte bisher fur keines der derzeit
verflgbaren Antiarrhythmika in randomisierten klinischen Studien eine
Verbesserung der Prognose dokumentiert werden. Jedoch ist eventu-
ell ein Einsatz in der Rezidivprophylaxe zu erwagen. Jedes Antiarrhyth-
mikum hat allerdings ein erhebliches Potenzial flr das Hervorrufen
unerwunschter Ereignisse, einschlieBlich einer Proarrhythmie.

> Device-Therapie
- Implantierbarer Kardioverter/Defibrillator (ICD)

Eine Meta-Analyse von drei Studien (Antiarrhythmika versus implantier-
barer Defibrillator, AVID, kanadische Studie zu implantierbaren Defibril-
latoren, CIDS, und Herzstillstand-Studie Hamburg, CASH) zeigte, dass
die ICD-Therapie mit einer Reduktion der Arrhythmie-Mortalitdt um
50% (95% ClI: 0,37 bis 0,67 P = 0,0001) und einer Reduktion der Ge-
samtmortalitat um 28% (95% ClI: 0,60-0,87, P = 0,006) verbunden war.

Die Therapie ist maRig kosteneffizient und Leitlinien fur die Verwen-
dung des ICD zur Sekundérpravention sind seit einigen Jahren allge-
mein akzeptiert.

ICD fiir die Sekundarpravention des plotzlichen Herztodes und ventriku-

larer Tachykardien
Empf.- Evidenz-
grad grad
A

Empfehlungen

Eine ICD-Implantation wird empfohlen bei Patienten mit
dokumentiertem VF oder hamodynamisch nicht tolerierter VT bei
Fehlen reversibler Ursachen oder auRerhalb von 48 Stunden nach
MI, die eine chronische optimale pharmakologische Therapie
erhalten und eine anzunehmende Uberlebenserwartung mit
gutem funktionellem Status von mehr als 1 Jahr aufweisen.




ICD fiir die Sekundarpravention des plotzlichen Herztodes und ventriku-

larer Tachykardien (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine ICD-Implantation sollte bei Patienten mit rezidivierenden
anhaltenden VTs (nicht innerhalb von 48 Stunden nach M)
erwogen werden, die eine chronische optimale pharmakologi-

sche Therapie erhalten, eine normale LVEF und anzunehmende il
Uberlebenserwartung mit gutem funktionellem Status von mehr

als 1 Jahr aufweisen.

Bei Patienten mit VF/VT und Indikation fur ICD kommt

Amiodaron in Betracht, wenn ein ICD nicht maoglich ist, aus b

anderen medizinischen Griinden kontrainduziert ist oder vom
Patienten abgelehnt wird.

MI = Myokardinfarkt

Subkutaner Kardioverter/Defibrillator

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Subkutane Defibrillatoren sollten als Alternative zum
transvenosen Defibrillator bei Patienten mit Indikation fir ICD
geprift werden, wenn eine antibradykarde Stimulation, lla
kardiale Resynchronisation oder antitachykardes Pacing nicht
bendtigt wird.

Der subkutane ICD kann als nutzliche Alternative zu einem
transvenosen ICD-System betrachtet werden, wenn der vendse
Zugang erschwert ist, wenn ein transvenoser ICD aufgrund von IIb
Infektionen entfernt wurde oder bei jungen Patienten, die eine
ICD-Therapie Uber lange Zeit bendtigen.

Aus den verflgbaren Daten geht hervor, dass subkutane Defibrillato-
ren wirksam fur die Pravention des plotzlichen Todes sind. Derzeit feh-
len Daten Uber die langfristige Effektivitat und Sicherheit der Therapie.

Der subkutane ICD eignet sich nicht fur Patienten, die eine Stimulation
aufgrund von Bradykardien oder zur kardialen Resynchronisationsthe-
rapie benotigen oder fir diejenigen, die an Tachyarrhythmien leiden,
die leicht durch antitachykardes Pacing beendet werden konnen.




- Tragbarer Kardioverter/Defibrillator

Tragbarer Kardioverter/Defibrillator

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Der WCD kommt flir erwachsene Patienten mit schlechter
LV-systolischer Funktion in Betracht, die fir einen begrenzten
Zeitraum von plétzlichem Arrhythmie-Tod bedroht, aber keine
Kandidaten fir einen implantierbaren Defibrillator sind (z. B.
Uberbriickung zur Transplantation, Uberbrickung zur
transvendsen Implantation, peripartale Kardiomyopathie, aktive
Myokarditis und Arrhythmien in der Frihphase nach
Myokardinfarkt).

Iib

Prospektive randomisierte Studien zum WCD fehlen bisher; es gibt
jedoch viele Fallberichte, Fallserien und aktuelle Register, die den er
folgreichen Einsatz von WCD bei einem relativ kleinen Teil der von po-
tenziell todlichen VA bedrohten Patienten beschreiben.

- Automatisierte externe Defibrillatoren

Automatisierte externe Defibrillatoren
Empfehlungen

Empf.- Evidenz-
grad grad

Es wird empfohlen, automatisierte externe Defibrillatoren dort
vorzuhalten, wo relativ haufig ein Herzstillstand auftritt und die
Raumlichkeit fir die Anbringung geeignet ist (z. B. in Schulen,
Sportstadien, groRen Bahnhofen, etc.), oder an Orten, wo es
keinen anderen Zugang zur Defibrillation gibt (z. B. Zuge,
Kreuzfahrtschiffe, Flugzeuge, etc.).

Eine Unterweisung in der Reanimation ist fiir die Familien von
Patienten mit hohem Risiko fur plétzlichen Herztod in Erwagung
zu ziehen.




> Akutbehandlung von anhaltenden ventrikularen Arrhythmien

Kardioversion oder Defibrillation und Akutbehandlung anhaltender

ventrikularer Arrhythmien
Empf.- Evidenz-
grad grad

Empfehlungen
Cc

Die Gleichstrom-Kardioversion eignet sich fir Patienten mit
anhaltender VT und hdmodynamischer Instabilitat.

Bei Patienten mit anhaltender, hamodynamisch tolerierter VT
ohne strukturelle Herzerkrankung (z. B. idiopathischer RVOT),
konnen i.v. Flecainid oder ein konventioneller Betablocker,
Verapamil oder Amiodaron in Betracht gezogen werden.

i

i.v. = intravends

> Interventionelle Therapie
- Katheterablation i

Katheterablation zur Behandlung der anhaltenden monomorphen vent-

rikularen Tachykardie
Empf.- Evidenz-
grad grad
B
B
B

Empfehlungen

Eine dringliche Katheterablation wird empfohlen bei Patienten
mit Narben-assoziierter Herzerkrankung und unaufhorlicher VT
oder elektrischem Sturm.

Empfehlenswert ist eine Katheterablation bei Patienten mit
ischamischer Herzkrankheit und rezidivierenden ICD-Schocks
bei anhaltenden VTs.

Eine Katheterablation sollte nach einer ersten Episode einer
anhaltenden VT bei Patienten mit ischamischer Herzkrankheit
und ICD in Betracht gezogen werden.

Narben-assoziierte VTs sind in der Regel monomorph; bei einem Pati-
enten konnen multiple VI-Morphologien auftreten. Ein 12-Kanal-Oberfla-
chen-EKG der klinischen VT ist fur eine Katheterablation sehr hilfreich.

2 Alternativ kann zur medikamentésen Therapie auch i.v. Ajmalin (1 mg/kg KG) verwendet werden.
3 Die Katheterablation wurde in den aktuellen Leitlinien deutlich aufgewertet, insbesondere besteht ein

deutlicher Nutzen bei Patienten mit elektrischem Sturm und bei Patienten mit ischamischer Kardiomyo-
pathie. Die Katheterablation fuihrt zur Reduktion von ICD-Schocks und Verbesserung der Lebensqualitat.



Bei Patienten mit einer post-Infarkt VT erzielt die Katheterablation
bessere Ergebnisse als bei Patienten mit VT im Rahmen einer nicht-
ischamischen Kardiomyopathie.

Die prozedurassoziierte Mortalitat liegt zwischen 0% und 3% und wird
am haufigsten durch unkontrollierbare VT bei Fehlschlagen der Ablati-
on verursacht.

Eine VT bei Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung entsteht zu-
meist im Ausflusstrakt. Im 12-Kanal-Oberflachen-EKG zeigt sich ein
LSB mit inferiorer Achse, wenn die VT vom RVOT ausgeht, oder ein
LSB oder RSB mit inferiorer Achse, wenn sie vom LVOT ausgeht. Die
Katheterablation hat hier eine hohe prozedurale Erfolgsrate. Das Risiko
fUr einen plotzlichen Herztod ist nicht erhoht, eine Indikation zur ICD-
Implantation ist hier in der Regel nicht gegeben.

— Chirurgische Ablation/Rhythmuschirurgie

Chirurgische Ablation von Kammertachykardie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad
B

Eine chirurgische Ablation, unterstltzt durch praoperatives und
intraoperatives elektrophysiologisches Mapping und
durchgefihrt in einem erfahrenen Zentrum, wird bei Patienten
mit therapierefraktarer VT empfohlen, die auf eine pharmakologi-
sche Therapie mit Antiarrhythmika nach fehlgeschlagener
Katheterablation durch erfahrene Elektrophysiologen nicht
ansprechen.

Eine chirurgische Ablation wahrend einer Herzoperation
(Bypass- oder Herzklappenoperation) kann bei Patienten mit
klinisch dokumentierter VT oder VF bei fehlgeschlagener
Katheterablation erwogen werden.




> Psychosoziale Auswirkungen der Therapie mit implantierba-
rem Kardioverter/Defibrillator

Psychosoziales Management nach Implantation eines Kardioverter/

Defibrillators
Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit rezidivierenden inadéquaten Schocks wird

Empfehlungen
eine Beurteilung des psychologischen Status und Behandlung (o
der psychischen Belastung empfohlen.

Ein Gesprach Uber Fragen der Lebensqualitat wird vor
ICD-Implantation und beim Fortschreiten der Krankheit bei allen
Patienten empfohlen.

Kontrollierte Defibrillator-Studien zeigten eine Erhaltung oder Verbes-
serung der Lebensqualitat bei Tragern eines Defibrillators im Vergleich
zu Kontrollpersonen. Dennoch sind Angst (8—63%) und Depression
(5-41%) bei DefibrillatorPatienten haufig und besonders ausgepragt bei
Patienten mit inadaquaten und/oder haufigen Schocks (z. B. > 5 Schocks).

4. Management von ventrikuldren Arrhythmien und Pra-
vention des plotzlichen Herztods bei Koronarer Herz-
krankheit

> Akute Koronarsyndrome

Bis zu 6% der Patienten mit ACS entwickeln innerhalb der ersten 48
Stunden nach Beginn der Symptome VT oder VF, meist vor oder wah-
rend der Reperfusion.




- Vorbeugung und Management von mit ACS assoziiertem
SCD: préklinische Phase

Pravention des mit ACS assoziierten plétzlichen Herztodes: praklinische

Phase
Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit thorakalen Schmerzen empfiehlt sich eine

Empfehlungen

Verkirzung der Zeitverzogerung zwischen Einsetzen der A
Symptome bis zum ersten medizinischen Kontakt und vom
ersten medizinischen Kontakt bis zur Reperfusion.

Es wird empfohlen, Sanitater zur Erkennung eines ACS
auszubilden und auszuriisten (Verwendung von EKG und
Telemetrie, wo notwendig) und bei Herzstillstand Reanimations-
mafRnahmen und Defibrillation durchzufiihren.

Es wird empfohlen, grundlegende und weiterflihrende
ReanimationsmaRnahmen gemal den vom European
Resuscitation Council oder von nationalen und internationalen
Expertengruppen definierten Algorithmus-Protokollen
durchzufihren.

Es wird empfohlen, die Behandlung nach Reanimation in
spezialisierten high-volume Zentren durchzufihren, die in der
Lage sind, eine multidisziplindre intensivmedizinische Therapie
einschlieBlich primarer Koronarinterventionen, Elektrophysiolo-
gie, Herzunterstltzungssystemen, Herz- und Kreislauf-Chirurgie
und therapeutischer Hypothermie anzubieten.

Die Schaffung von regionalen Netzwerken fiir die Behandlung
des Herzstillstands sollte erwogen werden, um die Ergebnisse
zu verbessern.

In Deutschland ist aufgrund der regionalen Strukturen in der Akutversorgung die Notwendigkeit einer
on-site” Herzchirurgie zur Behandlung von Patienten nach Reanimation nicht gegeben.

Die Etablierung regionaler Netzwerke zur Behandlung von ventrikularen Arrhythmien insbesondere
auch im Zusammenhang mit einer Koronarinsuffizienz wird empfohlen. Strukturierte Behandlungspfa-
de in fokussierten Zentren scheinen hilfreich zu sein.




- Vorbeugung und Management von mit ACS assoziiertem SCD:
Krankenhausphase. Indikationen fiir eine Revaskularisierung

Vorbeugung und Management von mit ACS assoziiertem SCD: Kranken-
hausphase. Indikationen fur eine Revaskularisierung

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Dringliche Reperfusion empfiehlt sich bei Patienten mit STEMI. A
Eine koronare Revaskularisation empfiehlt sich bei Patienten mit

NSTEMI oder instabiler Angina pectoris gemal NSTEMI-Leitlini- C
en der ESC.

Eine Koronarangiographie und, wenn notig, anschlieRende
koronare Angioplastie innerhalb von 2 Stunden nach Aufnahme
im Krankenhaus wird bei Patienten mit Hochrisiko-NSTEMI
empfohlen, was auch lebensbedrohliche VA mit einschlief3t.

Eine rasche und vollstdndige koronare Revaskularisation wird zur
Behandlung einer myokardialen Ischamie empfohlen, die bei
Patienten mit rezidivierendem VT oder VF vorliegen kann.

Eine rasche Eréffnung der verschlossenen GefaRe wird
empfohlen, um neu einsetzende ischamische AV-Uberleitungssto-
rungen zu behandeln. Dies gilt insbesondere fir AV-Block durch
inferioren Infarkt, auch bei spater (> 12 Stunden) Prasentation.

Eine direkte Koronarangiographie (inklusive direkter Aufnahme
ins Katheterlabor bei ambulanten Patienten) wird bei komatdsen
Uberlebenden eines plotzlichen Herztodes empfohlen, die im
EKG nach der Reanimation elektrokardiographische Kriterien fir
einen STEMI aufweisen.

Ein Zwischenstopp in der Intensivstation sollte bei komatésen

Uberlebenden eines SCD ohne elektrokardiographische Kriterien

fur einen STEMI nach der Reanimation erwogen werden:

> um nicht-koronare Ursachen auszuschlielen;

> bei Fehlen einer offensichtlichen nicht-koronaren Ursache
sollte so bald wie maglich eine Koronarangiographie erwogen
werden (< 2 Stunden), vor allem bei hamodynamisch
instabilen Patienten.

Die Implantation eines LVAD oder ECLS sollte bei hdmodyna-
misch instabilen Patienten mit — trotz optimaler Therapie — rezidi-
vierender VT oder VF in Betracht gezogen werden.

Herzunterstltzung und Revaskularisierung in spezialisierten
Zentren konnen bei Patienten mit behandlungsresistentem
Herzstillstand in Betracht gezogen werden.

AV = atrioventrikular; ECLS (extracorporeal life support) = extrakorporale Lebenserhaltung; ESC = European
Society of Cardiology; LVAD (left ventricular assist device) = linksventrikulares Unterstiitzungssystem;
NSTEMI = Nicht-ST-Strecken-Hebungs-Myokardinfarkt; STEMI = ST-Strecken-Hebungs-Myokardinfarkt.




- Vorbeugung und Management von mit ACS assoziiertem
SCD: Krankenhausphase. Defibrillation/Kardioversion/
Medikamente/Katheterablation

Vorbeugung und Management von mit ACS assoziiertem SCD: Kranken-
hausphase. Defibrillation/Kardioversion/Medikamente/Katheterablation

Empfehlungen

Eine BetablockerTherapie wird bei wiederkehrenden
polymorphen VT empfohlen.

Intravendses Amiodaron wird fur die Behandlung bei
polymorpher VT empfohlen.

Sofortige elektrische Kardioversion oder Defibrillation wird bei
Patienten mit anhaltender VT oder VF empfohlen.

Eine dringliche Koronarangiographie mit anschlieRender
Revaskularisierung, falls angezeigt, wird bei Patienten mit
rezidivierender VT oder VF empfohlen, wenn eine Myokard-
ischamie nicht ausgeschlossen werden kann.

Die Korrektur eines gestorten Elektrolythaushalts wird bei
Patienten mit rezidivierender VT oder VF empfohlen.

Eine orale Behandlung mit Betablockern wéhrend und nach dem
Krankenhausaufenthalt sollte bei allen ACS-Patienten ohne
Kontraindikationen in Betracht gezogen werden.

Eine Radiofrequenz-Katheterablation in einem spezialisierten
Ablationszentrum mit anschlieRender Implantation eines ICD
sollte bei Patienten mit rezidivierender VT, VF oder elektrischem
Sturm trotz vollstéandiger Revaskularisierung und pharmakologi-
scher Behandlung erwogen werden.

Eine transvenose Katheter-Uberstimulation kommt bei haufig
wiederkehrender VT trotz Therapie mit Antiarrhythmika in
Betracht, wenn eine Katheterablation nicht moglich ist.

=

Intravendses Lidocain kann zur Behandlung von wiederkehren-
den anhaltenden VTs oder VF erwogen werden, die auf
Betablocker oder Amiodaron nicht ansprechen, oder wenn
Kontraindikationen gegen Amiodaron bestehen.

Eine prophylaktische Behandlung mit Antiarrhythmika (auRRer
Betablocker) wird nicht empfohlen.

5 Als Alternative zu i.v. Lidocain zur Behandlung wiederkehrender VTs/VF trotz Betablocker- oder
Amiodaron-Therapie kann i.v. Ajmalin (und evtl. auch andere Antiarrhythmika wie z.B. Flecainid)
angewendet werden.



- Vorbeugung und Management von mit ACS assoziiertem
SCD: Krankenhausphase. Schrittmacher/implantierbarer
Kardioverter/Defibrillator

Vorbeugung und Management von mit ACS assoziiertem SCD: Kranken-
hausphase. Schrittmacher / implantierbarer Kardioverter/Defibrillator

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine temporére transvendse Schrittmachertherapie wird bei
Patienten empfohlen, die trotz Behandlung mit Medikamenten c
mit positiv chronotroper Wirkung Symptome einer Sinusbrady-
kardie aufweisen.

Eine temporére transvendse Schrittmachertherapie wird bei
Patienten mit Symptomen eines hochgradigen AV-Blocks ohne
stabilen Ersatzrhythmus empfohlen.

Eine dringliche Angiographie ist bei Patienten mit Symptomen
eines hochgradigen AV-Blocks angezeigt, die bisher keine
Reperfusion erhalten haben.

Eine Neu-Programmierung eines zuvor implantierten ICD wird
bei Patienten mit rezidivierenden inadaquaten ICD-Therapien
empfohlen.

Eine Neu-Programmierung eines zuvor implantierten ICD sollte
erwogen werden, um unnotige ICD-Schocks zu vermeiden.

Eine ICD-Implantation oder der voriibergehende Einsatz eines
WCD kommt binnen 40 Tagen nach Myokardinfarkt bei ausgewahlten
Patienten (unvollstandige Revaskularisierung, vorbestehende
LVEFInsuffizienz, Auftreten von Arrhythmien > 48 Stunden nach
Einsetzen von ACS, polymorphe VT oder VF) in Betracht.

Eine ICD-Implantation zur primdren Pravention eines SCD ist im
Allgemeinen innerhalb von 40 Tagen nach einem Myokardinfarkt
nicht angezeigt.

AV = atrioventrikular

Frihzeitiges VF (d. h. innerhalb von 48 Stunden) bei ACS ist mit ei-
ner bis zu funffach erhéhten Krankenhaussterblichkeit assoziiert und
stellt moglicherweise ein Risiko fur die Langzeit-Mortalitat dar. Nicht
alle spateren Todesfalle sind plotzlich und die Entscheidung fur eine
DefibrillatorTherapie muss sich bei ACS auf zusatzliche Risikofaktoren
(wie unvollstandige Revaskularisierung, vorbestehend eingeschrankte
LV-Funktion, Auftreten ventrikularer Arrhythmien > 48 Stunden nach
Infarktereignis) stutzen.



Abbildung 2: Diagnostische Aufarbeitung bei Patienten mit anhaltenden

ventrikularen Arrhythmien und ACS

Dringliche Angiographie und
vollstandige Revaskularisierung,
wenn angezeigt
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> Frih nach Myokardinfarkt

Risikostratifikation fiir pl6tzlichen Herztod friith (innerhalb von 10 Tagen)

nach Myokardinfarkt
Evidenz-
grad
Eine PVS kann bei Patienten mit reduzierter LVEF (< 40%)

Empfehlungen

friihzeitig (zwischen 3 bis 40 Tage) nach einem Myokardinfarkt B
erwogen werden, um das Risiko eines plotzlichen Todes zu
bewerten.

Nicht-invasive Tests (z. B. Mikrovolt-T\Wellen-Alternans, Tests auf
autonome Funktionsstorung oder Signal-gemitteltes EKG)
werden nicht empfohlen fur die Risikostratifikation in der frihen
Phase nach einem Myokardinfarkt.

s

Timing der ICD-Implantation nach Myokardinfarkt: Bestimmung der
linksventrikularen Ejektionsfraktion vor und nach Entlassung

Empf.- Evidenz-
grad grad

Cc

Empfehlungen

Eine friihzeitige (vor Entlassung) Bewertung der LVEF wird bei
allen Patienten mit akutem Myokardinfarkt empfohlen.

Eine neuerliche Bestimmung der LVEF 6 — 12 Wochen nach
Myokardinfarkt wird empfohlen, um die Notwendigkeit einer
ICD-Implantation zur Primarpravention zu bewerten.

Die LVEF sollte 6-12 Wochen nach Myokardinfarkt bei stabilen Patien-
ten und solchen mit optimierter HI-Medikation bestimmt werden, um
eine magliche Indikation fir eine Defibrillator-Implantation zur Priméar-
pravention zu evaluieren. Diese Bewertung sollte strukturiert sein und
allen Patienten angeboten werden.

6 Eine friihzeitige PVS erscheint innerhalb der ersten 40 Tage nach einem Myokardinfarkt nur selten
sinnvoll und ist auch dann nur auf Patienten mit nicht-anhaltenden VTs beschrénkt.



) Stabile Koronare Herzkrankheit nach Myokardinfarkt mit erhal-
tener Auswurffraktion

Risikostratifikation nach Myokardinfarkt bei Patienten mit stabiler Koro-
narer Herzkrankheit und erhaltener Ejektionsfraktio

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine PVS sollte bei post-Infarkt-Patienten mit erhaltener
LV-Funktion (EF > 35%) und ansonsten ungeklarter Synkope lla
erwogen werden.

[

Revaskularisation bei Patienten mit stabiler Koronarer Herzkrankheit

nach Myokardinfarkt mit erhaltener Auswurffraktion
Empf.- Evidenz-
grad grad

Empfehlungen

Eine koronare Revaskularisation wird empfohlen, um das Risiko
eines SCD bei Patienten mit VF zu reduzieren, wenn dem
Einsetzen des VF eine akute Myokardischamie vorangeht.

Nach koronarer Revaskularisation sollte die LVEF nach 6-12 Wochen
neu ermittelt werden, um eine mogliche Indikation flr eine ICD-Pri-

marpravention zu evaluieren.
Evidenz-
grad
Amiodaron kann zur Linderung der Symptome durch VA nach
Uberlebtem Myokardinfarkt erwogen werden, hat aber keinen B
Einfluss auf die Mortalitat.

Einsatz von Antiarrhythmika
Empfehlungen

Eine Therapie mit Natriumkanalblockern (Klasse IC-Antiarrhyth-
mika) wird bei Patienten mit KHK oder nach Myokardinfarkt
nicht zur Pravention des plétzlichen Todes empfohlen.




5. Therapie fiir Patienten mit linksventrikuldrer Funktions-
storung mit oder ohne Herzinsuffizienz

> Primérpravention des plotzlichen Herztodes

Einsatz von Medikamenten bei Patienten mit linksventrikuldrer Funkti-

onsstorung
Empf.- Evidenz-
grad grad
A

Empfehlungen

Optimale pharmakologische Therapie mit ACE-Hemmern (oder,
wenn nicht vertragen, ARB), Betablocker und MRA wird bei
Patienten mit HI bei systolischer Dysfunktion (LVEF < 35-40%)
zur Verringerung der Gesamtmortalitat und der Mortalitat durch
SCD empfohlen.

ARB = Angiotensin-Il-Rezeptorblocker; MRA = MineralokortikoidrezeptorAntagonist

Kardioverter/Defibrillator-Implantation bei Patienten mit

linksventrikularer Funktionsstérung

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

ICD-Therapie wird empfohlen, um den SCD bei Patienten mit
symptomatischer HI (NYHA-Klasse II-Ill) und LVEF < 35% nach
> 3 Monaten optimaler pharmakologischer Therapie zu
reduzieren, die voraussichtlich mindestens 1 Jahr mit gutem
funktionellem Status (iberleben werden:

> Ischamische Atiologie (mindestens 6 Wochen nach
Myokardinfarkt).

> Nicht-ischamische Atiologie.

Implantierbarer Kardioverter/Defibrillator bei Patienten mit

NYHA-Klasse IV, die auf eine Herztransplantation wa

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine ICD-Implantation sollte zur Primar und Sekundarpravention
des SCD bei Patienten erwogen werden, die fur eine lla
Herztransplantation geplant sind.

Zwei grofde Studien liefern Daten zur Effektivitat der Primarpravention
des SCD durch ICD bei Patienten mit HI und reduzierter LVEF: , Sud-
den Cardiac Death in Heart Failure Trial (SCD-HeFT)" und ,,Multicenter
Automatic Defibrillator Implantation Trial-Il (MADIT-I1)"



Bei SCD-HeFT war der Einsatz eines ICD mit einer Mortalitatsreduk-
tion von 23% (Hazard Ratio 0,77; 95% Cl 0,62-0,96; P = 0,007) und
einem absoluten Rickgang der Sterblichkeit um 7% nach 5 Jahren
(von 29% auf 22%) assoziiert.

In der ,,DEFibrillator In Non-Ischemic cardiomyopathy Treatment Eva-
luation (DEFINITE)"-Studie war die Sterblichkeit in der ICD-Gruppe um
35% verringert (Hazard Ratio 0,65; 95% CI 0,40-1,06; P = 0,08).

Es gibt derzeit keine kontrollierten randomisierten Studien, die den

Wert des ICD bei asymptomatischen Patienten (NYHA-Klasse ) mit

systolischer Dysfunktion (LVEF <35% oder 40%) oder bei HI-Patien-

ten mit erhaltener LVEF > 40-45% nachweisen; daher wird ein ICD bei
’[&)] diesen Patienten nicht zur Primarpravention empfohlen.

> Kardiale Resynchronisationstherapie in der Primarpravention
des plotzlichen Todes

Tabelle A: Kardiale Resynchronisationstherapie in der Primérpravention

des plotzlichen Todes bei Patienten mit Sinusrhythmus und NYHA-
Funktionsklasse lll / Klasse IV

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

CRT wird bei Patienten mit einer LVEF < 35% und LSB trotz optimaler
pharmakologischer Therapie Uber mindestens 3 Monate empfohlen,
die voraussichtlich mindestens 1 Jahr mit gutem funktionellem Status
liberleben werden, um die Gesamt-Sterblichkeit zu reduzieren:

> Bei einer QRS-Dauer von > 150 ms
> Bei einer QRS-Dauer von 120- 150 ms

CRT solite oder kann bei Patienten mit einer LVEF < 35%, ohne LSB,
trotz optimaler pharmakologischer Therapie tiber mindestens 3 Monate
erwogen werden, die voraussichtlich mindestens 1 Jahr mit gutem
funktionellem Status Uiberleben werden, um die Gesamt-Sterblichkeit
zu reduzieren:

> Bei einer QRS-Dauer von > 150 ms lla B
> Bei einer QRS-Dauer von 120- 150 ms lib B

7 In der MADIT II-Studie wurden Patienten mit NYHA-Klasse | eingeschlossen und somit erscheint
ein Nutzen fur Patienten mit LV-Dysfunktion und NYHA-Klasse | bei ischamischer Kardiomyopathie
durchaus gegeben. Hier kann eine ICD-Therapie sinnvoll sein.




Tabelle B: Kardiale Resynchronisationstherapie in der Primérpravention

des plotzlichen Todes bei Patienten mit permanentem Vorhofflimmern in

NYHA-Funktionsklasse Il / Klasse IV
Evidenz-
grad

S

Empfehlungen
grad

CRT sollte bei chronischen HI-Patienten, QRS-Dauer = 120 ms
und LVEF < 35%, erwogen werden, die trotz mindestens
3-monatiger optimaler pharmakologischer Therapie in NYHA-Funkti-
onsklasse lll/ambulanter Klasse IV bleiben und voraussichtlich lla
mindestens 1 Jahr mit gutem funktionellem Status Uberleben
werden, um die Gesamt-Sterblichkeit zu reduzieren, sofern eine
BiV-Stimulation von nahezu 100% erzielt werden kann.

Bei unvollstandiger BiV-Stimulation sollte eine AV-Knotenablation
in Betracht gezogen werden.

AV = atrioventrikular; BiV = biventrikular

Tabelle C: Kardiale Resynchronisationstherapie® in der Primarpraventi-
on des plotzlichen Todes bei Patienten mit Sinusrhythmus und milder
(NYHA-Klasse Il) HI

Empfehlungen

CRT-D wird bei Patienten mit QRS-Dauer = 130 ms, mit LVEF

< 30% und mit LSB trotz optimaler pharmakologischer Therapie
Uber mindestens 3 Monate empfohlen, die voraussichtlich
mindestens 1 Jahr mit gutem funktionellem Status tberleben
werden, um die Gesamt-Sterblichkeit zu reduzieren.

CRTD kann bei Patienten mit QRS-Dauer > 150 ms, ungeachtet der
QRS-Morphologie, und einer LVEF < 35% trotz mindestens

3 Monaten optimaler pharmakologischer Therapie erwogen
werden, die voraussichtlich mindestens 1 Jahr mit gutem
funktionellem Status Uberleben werden, um einer stationaren
Aufnahme wegen Herzinsuffizienz vorzubeugen.

? Diese Empfehlungen beziehen sich speziell auf CRT-D, da Studien Uber die Wirkung der Resynchronisation bei
Patienten mit NYHA-Klasse Il nur CRT-D verwendeten.

Bei Patienten mit Sinusrhythmus werden Empfehlungen im Hinblick auf
LSB- oder nicht-LSB-Morphologie erstellt und auch im Hinblick auf die
QRS-Dauer (120-150 ms oder > 150 ms) (Tabelle A in diesem Abschnitt).
Empfehlungen fur Patienten mit Vorhofflimmern siehe Tabelle B. Eine
CRT wird nicht bei Herzinsuffizienz-Patienten mit QRS-Dauer < 120 ms
empfohlen.

S Analysen an groRen Patientenkollektiven konnten zeigen, dass die groRte Mortalitatsreduktion mit
einem biventrikuldren Stimulationsanteil von > 98% erreicht werden konnte.



> Ventrikuladre Extrasystolen bei Patienten mit struktureller Herz-
krankheit/linksventrikularer Funktionsstorung

Behandlung von Patienten mit linksventrikularer Funktionsstérung und

ventrikularen Extrasystolen

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit haufigen symptomatischen VES oder nsVT:

> sollte Amiodaron in Betracht gezogen werden. lla B

> sollte eine Katheterablation in Betracht gezogen werden. lla B

Eine Katheterablation sollte bei Patienten mit einer mit

VES-assoziierten LV-Funktionsstorung erwogen werden. 1 2

VES und Sequenzen von nsVT sind haufig bei Personen mit strukturel-
ler Herzkrankheit und konnen als Folge oder Ursache der LV-Dysfunk-
tion auftreten. Sie tragen zu einer erhohten Sterblichkeit bei und > 10
VES pro Stunde oder Sequenzen von nsVT sind ein akzeptabler Marker
flr ein erhohtes Risiko.

Wenn die Patienten wegen VES oder nsVT symptomatisch sind oder
wenn VES oder nsVT zu einer reduzierten LVEF (Tachykardie-induzierte
Kardiomyopathie) beitragen, sollte Amiodaron oder eine Katheterabla-
tion erwogen werden.

Eine hohe VES-Last (> 24% innerhalb von 24 Std.) bei Patienten mit
LV-Funktionsstorung und ein eher kurzes Kopplungsintervall der VES
(< 300 ms) lassen eine VES-induzierte Kardiomyopathie vermuten. Bei
solchen Patienten kann eine Katheterablation VES unterdricken und
zu einer Reversibilitat der LV-Funktionsstorung fuhren.

9 Die Katheterablation in erfahrenen Zentren ist gegeniiber der medikamentésen Therapie mit Amio-
daron zu bevorzugen.




> Anhaltende ventrikulare Tachykardie
- Medikamentose Therapie

Behandlung von Patienten mit LV-Funktionsstérung und rezidivierenden

anhaltenden monomorphen VTs

Empfehlungen Empf. Evidenz-
grad grad

Eine Optimierung der HI-Medikamente gemaR aktuellen

Hl-Leitlinien wird bei Patienten mit LV-Funktionsstorung und Cc

anhaltender VT empfohlen.

Eine Behandlung mit Amiodaron sollte bei Patienten mit oder
ohne ICD zur Pravention von VT erwogen werden.

- Katheterablation "

Pravention von VT Rezidiven bei Patienten mit LV-Funktionsstorung und

anhaltender VT
Empf.- Evidenz-
grad grad
B
B
C
B

Empfehlungen

Eine dringliche Katheterablation in spezialisierten oder
erfahrenen Zentren wird bei Patienten mit unaufhorlicher VT
oder elektrischem Sturm und daraus resultierenden
ICD-Schocks empfohlen.

Amiodaron oder eine Katheterablation wird bei Patienten mit
wiederkehrenden ICD-Schocks aufgrund anhaltender VT
empfohlen.

Eine ICD-Implantation wird bei Patienten empfohlen, die einer
Katheterablation unterzogen werden, wann immer sie die
Kriterien fur einen ICD erfiillen.

Amiodaron oder eine Katheterablation sollte bei ICD-Patienten nach
einer ersten Episode einer anhaltenden VT erwogen werden.

10 Ein Behandlung mit Amiodaron zur Pravention von VT ist eine Einzelfallentscheidung und dient als
rein symptomatische Therapie ohne Beeinflussung der Prognose. Eine Katheterablation in erfahrenen
Zentren ist hier zu erwagen.

11 Die Katheterablation von VT auch im elektrischen Sturm kann zur akuten Terminierung und Reduktion
von Rezidiv-VA bei Patienten mit struktureller Herzerkrankung eingesetzt werden. Spezialisierte
Zentren zur Katheterablation scheinen die Ergebnisse positiv zu beeinflussen.

Die Implantation eines ICD sollte bei allen Patienten mit struktureller Herzerkrankung nach VT-Ablati-
on immer erwogen werden. Bei weitgehend erhaltener LV-Funktion kann im Einzelfall nach effektiver
Katheterablation auch bei struktureller Herzerkrankung auf eine ICD-Implantation verzichtet werden.



> Bundle-Branch-Reentry-Tachykardie

Pravention von rezidivierenden ventrikularen Tachykardien bei Patienten
mit Bundle-Branch-Reentry Tachykardie

Empfehlungen

Evidenz-
grad

Eine Katheterablation wird bei Patienten mit Bundle-Branch-
Reentry-Tachykardie als Therapie der ersten Wahl empfohlen.

Eine Bundle-Branch-Reentry-Tachykardie ist eine seltene Makro-
Reentry-Tachykardie, bei der typischerweise der rechte Schenkel als
anterograde und der linke Schenkel als retrograde Bahn fungiert. Im
12-Kanal-Oberflachen-EKG zeigt sich dann eine LSB-Morphologie mit
Linksabweichung. Die Katheterablation einer der Schenkel flhrt zur
Unterdrtckung der Reentry-Tachykardie. Eine Bundle-Branch-Reentry-
Tachykardie ist haufig mit einer Kardiomyopathie assoziiert.




6. Kardiomyopathien

Fast alle Kardiomyopathien kbnr]len mit VA und einem erhohten Risiko
flr einen SCD, welches je nach Atiologie und Schwere der Erkrankung
variiert, assoziiert sein.

> Dilatative Kardiomyopathie (DCM)

Die DCM wird definiert als LV-Dilatation und eingeschrankte systoli-
sche Pumpleistung ohne abnorme Vor/Nachlast oder fir eine globale
systolische Funktionsstorung ausreichende KHK. Bei Erwachsenen
ist die DCM bei Méannern haufiger als bei Frauen, mit einer Gesamt-
pravalenz von 1 auf 2.500 Personen und einer geschatzten jahrlichen
Inzidenz von 7 pro 100.000. Bei Kindern liegt die Haufigkeit bei 0,57
Fallen pro 100.000.

Potentiell pathogene genetische Mutationen finden sich bei 20% der Er
wachsenen mit DCM (Sarkomer und desmosomale Proteine). Mutatio-
nen des Lamin A/C (LMNA) und Desmin finden sich haufiger bei Patien-
ten mit Leitungsstorungen.

Pravention des plétzlichen Herztods bei Patienten mit dilatativer Kar-

diomyopathie
Empf.- Evidenz-
grad grad

Empfehlungen
A

Bei Patienten mit DCM wird eine optimale pharmakologische
Therapie (ACE-Hemmer, Betablocker und MRA) empfohlen, um
das Risiko eines plotzlichen Todes und einer progressiven Hl zu
reduzieren.

Bei Patienten mit DCM und VA wird eine rasche Erkennung und
Behandlung von arrhythmogenen Faktoren (z. B. Proarrhythmika,
Hypokaliamie) und Begleiterkrankungen (z. B. Schilddrisener-
krankungen) empfohlen.

Bei stabilen DCM-Patienten mit mittlerem Risiko fir KHK und
neu auftretender VA wird eine Koronarangiographie empfohlen.

Ein ICD wird bei Patienten mit DCM und hamodynamisch nicht
tolerierter VT /VF empfohlen, die voraussichtlich > 1 Jahr mit
gutem funktionellem Status uberleben.




Pravention des plotzlichen Herztods bei Patienten mit dilatativer Kar-
diomyopathie (Fortsetzung)

Ein ICD wird bei Patienten mit DCM, symptomatischer HI

(NYHA-Klasse II-I1l) und einer Ejektionsfraktion < 35% trotz = 3

voraussichtlich fir > 1 Jahr mit gutem funktionellem Status

liberleben werden.

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad
Monate optimaler pharmakologischer Therapie empfohlen, die B
B
B

Eine Katheterablation wird bei Patienten mit DCM und
Bundle-Branch-Reentry-VT empfohlen, die nicht auf eine
pharmakologische Therapie ansprechen.

Ein ICD sollte bei Patienten mit DCM und bestéatigter

krankheitsverursachender LMNA-Mutation sowie klinischen
Risikofaktoren® erwogen werden.

Amiodaron sollte bei Patienten mit ICD in Betracht gezogen
werden, die trotz optimaler Gerateprogrammierung
rezidivierende adaquate Schocks verzeichnen.

Eine Katheterablation kann bei Patienten mit DCM und VA nicht
verursacht durch eine Bundle-Branch-Reentry-VT, erwogen werden,
wenn sie nicht auf eine pharmakologische Therapie ansprechen.

Eine invasive EPU mit PVS kann zwecks Risikostratifikation flr
SCD in Betracht gezogen werden.

Amiodaron wird nicht fir die Behandlung von asymptomatischer A
nsVT bei Patienten mit DCM empfohlen.

Der Einsatz von Natriumkanalblockern und Dronedaron zur A
Behandlung von VA wird bei Patienten mit DCM nicht empfohlen.

LMNA = Lamin A/C; MRA = Mineralokortikoidrezeptor-Antagonist

* Risikofaktoren bei Patienten mit einer bestatigten LMNA-Mutation: nsVT wahrend ambulanter EKG-Uber-
wachung, LVEF <45% bei der ersten Bestimmung, méannliches Geschlecht und nicht-Missense-Mutationen
(Insertion, Deletion, Trunkierungen oder Splei-Mutationen).

> Hypertrophe Kardiomyopathie (HCM)

Die HCM zeichnet sich durch erhéhte LV-Wandstérke aus, die nicht al-
lein durch abnorme LV-Vor/Nachlast zu erklaren ist. Die weltweite Pra-
valenz der unklaren LV-Hypertrophie wird bei Erwachsenen auf etwa
0,02 bis 0,23% geschatzt, mit einer weitaus geringeren Haufigkeit
bei Patienten < 25 Jahren. Die HCM wird meist autosomal-dominant
vererbt. Die meisten Studien berichten Uber eine leicht erhohte Hau-
figkeit bei Mannern und ahnliche Haufigkeiten von HCM in verschie-
denen ethnischen Gruppen.



Die jahrliche kardiovaskulare Gesamt-Mortalitat und die Sterblichkeits-
rate oder Haufigkeit der adaquaten ICD-Schockabgabe fur VT/VF bei
unselektierten Erwachsenen mit HCM betragt 1-2% bzw. 0,81%.

Pravention des plotzlichen Herztods bei Patienten mit hypertropher
Kardiomyopathie

Empfehlungen
grad grad
C
B
B
B
B

12@

Patienten mit HCM wird empfohlen, Wettkampfsport® zu meiden.

Eine ICD-Implantation wird bei Patienten nach Herzstillstand
durch VT oder VF oder mit spontanen anhaltenden VT, die
Synkopen oder hamodynamischen Kollaps verursachen,
empfohlen, wenn die Lebenserwartung > 1 Jahr betragt.

Eine Risikostratifikation mit dem HCM-Risiko-SCD-Rechner”
wird empfohlen, um das Risiko des plétzlichen Todes innerhalb
von 5 Jahren bei Patienten = 16 Jahre ohne Vorgeschichte einer
Reanimation nach VT oder VF oder spontaner VT, die zu
Synkopen oder hamodynamischem Kollaps fuihrt, abzuschatzen.

Es wird empfohlen, das 5-Jahres-Risiko fur SCD bei der ersten
Evaluierung und in Absténden von 1-2 Jahren zu ermitteln,
beziehungsweise bei einer Anderung des klinischen Status.

Eine ICD-Implantation sollte bei Patienten mit einem
geschatzten 5-Jahres-Risiko fir plotzlichen Tod von = 6% und
einer Lebenserwartung von > 1 Jahr erwogen werden, und zwar
nach eingehender klinischer Beurteilung mit Beriicksichtigung
des lebenslangen Risikos von Komplikationen und der
Auswirkungen eines ICD auf Lebensstil, soziookonomischen
Status und psychische Gesundheit.

Eine ICD-Implantation kann bei einzelnen Patienten mit einem
geschatzten 5-Jahres-Risiko fur SCD zwischen = 4% und < 6%
und einer Lebenserwartung von > 1 Jahr erwogen werden, und
zwar nach eingehender klinischer Beurteilung mit Bertcksichti-
gung des lebenslangen Risikos von Komplikationen und der
Auswirkungen eines ICD auf Lebensstil, soziookonomischen
Status und psychische Gesundheit.

12 Eine Reihe klinischer Risikoindikatoren determinieren das SCD-Risiko und sollten standardisiert
evaluiert werden. Der HCM-Risiko-SCD-Rechner nutzt neben etablierten Risikoindikatoren (1. SCD
eines Verwandten 1. Grades, 2. Kammerwandstarke = 30 mm, 3. Synkopen in den letzten 6 Monaten
und 4. nicht-anhaltende VTs) zusétzliche Indikatoren wie 5. Alter, 6. LV-Ausflusstrakt-Gradient und
7. LA-Diameter.

Der HCM-Risiko-SCD-Rechner stellt ein quantitatives mathematisches Model basierend lediglich
auf einer Studie dar und der Nutzen fiir andere Patientenkollektive (altere, symptomatische, ausge-
pragter Gradient) muss abgewartet werden. Zudem werden MRT-Charakteristika nicht berticksichtigt.



Pravention des plotzlichen Herztods bei Patienten mit hypertropher

Kardiomyopathie (Fortsetzung)
Evidenz-
grad

Empfehlungen

Eine ICD-Implantation kann bei einzelnen Patienten mit einem
geschatzten 5-Jahres-Risiko fir SCD von < 4% erwogen
werden, wenn sie klinische Merkmale von nachgewiesener
prognostischer Bedeutung aufweisen und wenn eine
Bewertung des lebenslangen Risikos von Komplikationen und
der Auswirkungen eines ICD auf Lebensstil, soziookonomischen
Status und psychische Gesundheit insgesamt einen Nutzen
durch die ICD-Therapie ergibt.

Eine invasive EPU mit PVS wird fur die SCD-Risikostratifikation
nicht empfohlen.

? ESC-Leitlinien definieren Wettkampfsport als regelmaRige freizeitsportliche oder professionelle Teilnahme an
sportlichem Training und 6ffentlichen Wettbewerben.
© 0'Mahony C, et al. Eur Heart J 2014;35:2010-2020.

> Arrhythmogene rechtsventrikuldre Kardiomyopathie (ARVC)

Pravention des plétzlichen Herztodes bei Patienten mit arrythmogener
rechtsventrikularer Kardiomyopathie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Patienten mit ARVC wird empfohlen, Wettkampfsport® zu meiden. (o

Betablocker, auf die maximal vertragliche Dosis titriert, werden
als Therapie der ersten Wahl zur Verbesserung der Symptome Cc
bei Patienten mit haufigen VES und nsVT empfohlen.

Eine ICD-Implantation wird bei Patienten mit anamnestisch
Uberlebtem SCD und hamodynamisch schlecht tolerierter VT
empfohlen.

Amiodaron sollte zur Verbesserung der Symptome bei Patienten
mit haufigen VES oder nsVT erwogen werden, bei denen eine
Intoleranz oder Gegenanzeigen fiir Betablocker bestehen.

Eine in erfahrenen Zentren durchgefiihrte Katheterablation sollte
bei Patienten mit haufigen symptomatischen VES oder VT
erwogen werden, die nicht auf eine pharmakologische Therapie
ansprechen, um eine Besserung der Symptome zu erreichen
bzw. ICD-Schocks zu verhindern.

Eine ICD-Implantation sollte bei ARVC-Patienten mit hdmodyna-
misch gut tolerierter VT erwogen werden, wobei das Risiko der
ICD-Therapie, einschlieBlich der langfristigen Komplikationen, und
der Nutzen fur den Patienten abzuwagen sind.




Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine ICD-Implantation kann bei erwachsenen Patienten mit
einem oder mehr anerkannten Risikofaktoren fir VA und mit
einer Lebenserwartung von > 1 Jahr erwogen werden, und zwar
nach eingehender klinischer Beurteilung, die das lebenslange lib
Risiko von Komplikationen und die Auswirkungen des ICD auf
Lebensstil, soziookonomischen Status und psychische
Gesundheit beriicksichtigt.

Eine invasive EPU mit PVS kann zwecks Risikostratifikation fir
SCD in Betracht gezogen werden.

lib

# ESC-Leitlinien definieren Wettkampfsport als regelmaBige freizeitsportliche oder professionelle Teilnahme an
sportlichem Training und 6ffentlichen Wettbewerben.

> Sonstige Kardiomyopathien

Amyloid-Kardiomyopathie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Ein ICD sollte bei Patienten mit Leichtketten-Amyloidose oder
Transthyretin-assoziierter familiarer Amyloid-Kardiomyopathie
und hdmodynamisch instabilen VA in Betracht gezogen werden, lla
die voraussichtlich fir > 1 Jahr mit gutem funktionellem Status
Uberleben werden.

Restriktive Kardiomyopathie
Empfehlungen

Evidenz-
grad

Ein ICD wird bei Patienten mit restriktiver Kardiomyopathie und
anhaltender, hdmodynamisch instabiler VA empfohlen, die
voraussichtlich fir > 1 Jahr mit gutem funktionellem Status
Uberleben werden, um das Risiko fir den SCD zu reduzieren.

Chagas-Kardiomyopathie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Ein ICD sollte bei Patienten mit Chagas-Kardiomyopathie und
einer LVEF < 40% in Betracht gezogen werden, die voraussichtlich lla
flr > 1 Jahr mit gutem funktionellem Status tberleben werden.




7. Familiare primare Arrhythmie-Syndrome

Familiare primare Arrhythmie-Syndrome sind eine heterogene Gruppe
von genetischen Erkrankungen, die durch Mutationen in den die Ka-
nalproteine kodierenden Genen verursacht werden, welche die elekt-
rische Funktion des Herzens steuern. Ohne offenkundige strukturelle
Herzfehler hervorzurufen, beglnstigen diese Mutationen das Auftre-
ten lebensgefahrlicher VA.

Primare Arrhythmie-Syndrome sind fir 15-25% der SCD bei jungen Men-
schen mit einem morphologisch ,normalen” Herzen verantwortlich.

Y®] > Long-QT-Syndrom (LQTS)

Diagnostik des Long-QT-Syndroms (bei Fehlen sekundérer Ursachen fiir

QT-Verlangerung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

LQTS wird diagnostiziert entweder bei:
> QTc = 480 ms in wiederholten 12-Kanal-EKG ODER |
> LQTS-Risiko-Score > 3°

LQTS wird bei Vorliegen einer bestatigten pathogenen
LQTS-Mutation diagnostiziert, unabhéangig von der QT-Dauer.

Eine EKG-Diagnose eines LQTS sollte erwogen werden, wenn
bei Patienten mit unklarer synkopaler Episode oder dokumen-
tierter ventrikularer Tachykardie/Kammerflimmern ohne lla
Herzerkrankungen in wiederholten 12-Kanal-EKGs eine QTc
= 460 und < 480 ms auftritt.

QTc = korrigierte QT
“Schwartz PJ, et al. Circulation 1993;88:782-784

13 Eine Evaluation von Betroffenen und Angehorigen in entsprechend spezialisierten Zentren zur
Beratung und gegebenenfalls genetischen Analyse wird empfohlen. Zur Diagnose wird die
frequenzkorrigierte QT-Zeit (QTc) und der Diagnose-Score nach Schwartz (s.0.) empfohlen. Neu ist
die Festlegung der Grenze der QTc auf 480 ms. Eine BetablockerTherapie ist wesentliche Saule der
Therapie bei Patienten nach Uberlebtem plétzlichen Herztod sowie Patienten mit symptomatischen
ventrikularen Arrhythmien.




Risikostratifikation und -management bei Long-QT-Syndrom

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Die folgenden Anderungen des Lebensstils werden bei allen

Patienten mit der Diagnose LQTS empfohlen:

a. Vermeidung QT-verlangernder Medikamente
(www.crediblemeds.org).

b. Korrektur von Elektrolytstorungen (Hypokaldmie, Hypomagne-
sidmie, Hypokalzamie), die bei Durchfall, Erbrechen oder
Stoffwechselerkrankungen auftreten konnen.

c. Vermeidung Genotyp-spezifischer Ausloser fir Arrhythmien
(anstrengendes Schwimmen insbesondere bei LQT1- und
laute Gerausche bei LQT2-Patienten).

Betablocker werden bei Patienten mit der klinischen Diagnose
LQTS empfohlen.

Eine ICD-Implantation mit Einsatz von Betablockern wird bei
LQTS-Patienten mit vorausgegangenem Herzstillstand
empfohlen.

Betablocker sollten bei Tragern einer ursachlichen LQTS-Mutati-
on und normalem QT-Intervall erwogen werden.

Eine ICD-Implantation neben Betablockern sollte bei
LQTS-Patienten erwogen werden, bei denen unter adaquater
Therapie mit Betablockern Synkopen und/ oder VT auftraten.

Bei Patienten mit symptomatischer LQTS sollte eine linksseitige

kardiale sympathische Denervation in Betracht gezogen werden,

wenn:

a. Betablocker entweder nicht wirken, nicht vertragen werden
oder nicht angezeigt sind;

b. Gegenanzeigen gegen eine ICD-Therapie bestehen oder eine
solche abgelehnt wird;

c. Patienten unter Betablocker mit ICD mehrfache Schocks
erleiden.

Natriumkanalblocker (Mexiletin, Flecainid oder Ranolazin)
koénnen als Zusatztherapie erwogen werden, um bei
LQT3-Patienten mit einer QTc > 500 ms das QT-Intervall zu
verkdrzen.

Implantation eines ICD zusatzlich zur Therapie mit Betablockern
kann bei asymptomatischen Tragern der pathogenen Mutation in
KCNH2 oder SCN5A erwogen werden, wenn QTc > 500 ms ist.

Eine invasive EPU mit PVS wird nicht fir eine Risikostratifikation
des plotzlichen Herztods empfohlen.

LQT1 = Long-QT-Syndrom Typ 1; LQT2 = Long-QT-Syndrom Typ 2; LQT3 = Long-QT-Syndrom Typ 3;
QTc = korrigierte QT




> Short-QT-Syndrom (SQTS)

Diagnostik des Short-QT-Syndrom
Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

c

SQTS wird bei Vorliegen einer QTc < 340 ms diagnostiziert.

SQTS sollte bei QTc < 360 aber > 340 ms und einem oder

mehreren der folgenden Faktoren in Betracht gezogen werden:

a. Eine bestatigte pathogene Mutation,

b. Familidres Auftreten von SQTS,

c. Familiares Auftreten von plotzlichem Tod im Alter < 40 Jahren,

d. Vorgeschichte unklarer Synkope oder dokumentierter
ventrikularer Tachykardie/Kammerflimmern ohne
Herzerkrankung.

QTc = korrigierte QT

Risikostratifikation und -management bei Short-QT-Syndrom

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine ICD-Implantation wird bei Patienten mit der Diagnose
SQTS empfohlen, die: c
a. einen Herzstillstand Uberlebt haben und/oder

b. dokumentierte spontane anhaltende VT aufweisen.

Chinidin oder Sotalol kann bei Patienten mit der Diagnose SQTS
erwogen werden, die flr einen ICD in Frage kommen, aber
Gegenanzeigen aufweisen oder einen ICD ablehnen.

Chinidin oder Sotalol kann bei asymptomatischen Patienten mit
der Diagnose SQTS und familiarem Auftreten von SCD in
Betracht gezogen werden.

Eine invasive EPU mit PVS wird nicht fir eine Risikostratifikation
des plotzlichen Herztod (SCD) empfohlen.

QTc = korrigierte QT




> Brugada-Syndrom (BrS) &)

Empf.- Evidenz-
grad grad

Diagnostik des Brugada-Syndroms
Empfehlungen

Die Diagnose Brugada-Syndrom wird gestellt bei ST-Strecken-
Hebung mit Typ-I-Morphologie = 2 mm in = 1 Ableitung der
rechten Brustwandableitungen V1 und/oder V2, welche im 2., 3.
oder 4. Intercostalraum positioniert sein konnen, die entweder
spontan oder nach pharmakologischer Provokation durch
intravenose Gabe von Natriumkanalblockern (wie Ajmalin,
Flecainid, Procainamid oder Pilsicainid) auftritt.

Risikostratifikation und -management bei Brugada-Syndrom

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Die folgenden Anderungen des Lebensstils werden bei allen

Patienten mit der Diagnose Brugada-Syndrom empfohlen:

a. Vermeidung von Medikamenten, die eine ST-Strecken-Hebung
in den rechten Brustwandableitungen hervorrufen konnen
(www.brugadadrugs.org);

b. Vermeidung von UbermaRigem Alkoholkonsum und grof3en
Mahlzeiten;

c. Rasche Behandlung von jedem Fieber mit fiebersenkenden
Medikamenten.

Eine ICD-Implantation wird bei Patienten mit der Diagnose
Brugada-Syndrom empfohlen, die:

a. einen Herzstillstand Uberlebt haben und/oder

b. dokumentierte spontane anhaltende VT aufweisen.

Eine ICD-Implantation sollte bei Patienten mit spontanem
diagnostischem Typ -EKG-Muster und Synkope in der
Vorgeschichte erwogen werden.

Chinidin oder Isoproterenol sollte bei Patienten mit Brugada-
Syndrom zur Behandlung eines elektrischen Sturms erwogen
werden.

Chinidin sollte bei Patienten in Betracht gezogen werden, die fur
einen ICD in Frage kommen, aber Gegenanzeigen aufweisen
oder den ICD ablehnen, und bei Patienten, die eine Therapie
gegen supraventrikulare Arrhythmien bendtigen.

Der Nutzen der PVS beim BrS ist umstritten. Die Katheterablation bei BrS-Patienten mit elektrischem
Sturm beinhaltet in der Regel auch einen epikardialen Zugang und sollte in erfahrenen Zentren
durchgeflhrt werden.




Risikostratifikation und -management bei Brugada-Syndrom (Forts.)

Evidenz-
grad

C

(o

Empfehlungen Empf.-
grad

Eine ICD-Implantation kann bei Patienten mit der Diagnose
Brugada-Syndrom erwogen werden, bei denen wéhrend PVS lib
mit bis zu 2 oder 3 Extrastimuli an zwei Orten VF induziert wird.

Eine Katheterablation kann bei Patienten mit elektrischem Sturm
in der Vorgeschichte oder wiederholten adaquaten ICD-Schocks lib
erwogen werden.

> Katecholaminerge polymorphe ventrikuldre Tachykardie
(CPVT)

Diagnostik der katecholaminergen polymorphen ventrikularen Tachy-

kardie
Empf.- Evidenz-
grad grad

Die Diagnose CPVT wird gestellt bei strukturell normalem Herz,

Empfehlungen
normalem EKG, und belastungs- oder emotionsbedingter (o
bidirektionaler oder polymorpher VT.

CPVT wird bei Patienten, die Trager einer pathogenen
Mutation(en) in den Genen RyR2 oder CASQ2 sind,
diagnostiziert.

Risikostratifikation und -management bei katecholaminerger polymor-

pher ventrikularer Tachykardie
Empf.- Evidenz-
grad grad
Cc
Cc

Empfehlungen

Die folgenden Anderungen des Lebensstils werden bei allen
Patienten mit Diagnose CPVT empfohlen: Vermeidung von
Wettkampfsport®, anstrengender korperlicher Aktivitat und
belastendem Umfeld.

15 Betablocker werden bei allen Patienten mit der klinischen
Diagnose CPVT und Vorhandensein dokumentierter spontaner
oder belastungsinduzierter VA empfohlen.

? ESC-Leitlinien definieren Wettkampfsport als regelmaRige freizeitsportliche oder professionelle Teilnahme
an sportlichem Training und 6ffentlichen Wettbewerben.

15 Langwirksame Betablocker sollten bevorzugt werden. Die Verwendung von Nadolol, das in Deutsch-
land lediglich Uber die internationale Apotheke verfligbar ist, ist zu erwagen.



Risikostratifikation und -management bei katecholaminerger polymor-

pher ventrikularer Tachykardie (Fortsetzung)
Empfehlungen

Empf.-
grad

Eine ICD-Implantation zusétzlich zu Betablockern mit oder ohne
Flecainid wird bei Patienten mit der Diagnose einer CPVT
empfohlen, bei denen es trotz optimaler Therapie zu
Herzstillstand, rezidivierenden Synkopen oder polymorphen /
bidirektionalen VT kommt.

Therapie mit Betablockern sollte bei genetisch positiven
Verwandten erwogen werden, selbst nach einem negativen
Belastungstest.

Flecainid sollte zusatzlich zu Betablockern bei Patienten mit der
Diagnose CPVT erwogen werden, bei denen unter der Therapie
mit Betablockern rezidivierende Synkopen oder polymorphe/
bidirektionale VT auftreten, wenn bezlglich ICD Risiken/
Gegenanzeigen bestehen, ein ICD nicht verfligbar ist oder vom
Patienten abgelehnt wird.

Flecainid sollte zusatzlich zu Betablockern bei Patienten mit der
Diagnose CPVT und implantiertem ICD erwogen werden, um
adaquate ICD-Schocks zu reduzieren.

Eine linksseitige kardiale sympathische Denervation kann bei
Patienten mit der Diagnose CPVT erwogen werden, die
rezidivierende Synkopen oder polymorphe/bidirektionale T/
mehrere adaquate ICD-Schocks wahrend einer Therapie mit
Betablocker oder Betablocker plus Flecainid durchmachen, und
bei Patienten, bei denen eine Intoleranz oder Gegenanzeige zu
Betablockern besteht.

Eine invasive EPU mit PVS wird nicht fir eine Risikostratifikation
des plotzlichen Herztod (SCD) empfohlen.

Evidenz-
grad

Cc

C

C

Cc

C

C




8. Padiatrische Arrhythmien und angeborene Herzfehler

> Management von ventrikularen Arrhythmien bei Kindern mit
einem strukturell normalen Herzen

Management von ventrikuldren Arrhythmien bei Kindern mit einem

strukturell normalen Herzen

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Es wird empfohlen, asymptomatische Kinder mit haufigen

isolierten ventrikularen Extrasystolen oder einem beschleunig- B

ten Kammerrhythmus und normaler ventrikularer Funktion ohne
Behandlung zu beobachten.

Eine pharmakologische Therapie oder Katheterablation wird bei
Kindern mit haufigen VES oder VT in vermutlich ursachlichem
Zusammenhang zur ventrikularen Funktionsstérung empfohlen.

Eine Katheterablation sollte bei symptomatischen Kindern mit
idiopathischer RVOT-VT /-VES oder Verapamil-sensitiver
linksfaszikuldrer VT in Betracht gezogen werden, wenn die
pharmakologische Therapie entweder nicht wirksam oder nicht
erwiinscht ist.

Eine Katheterablation durch erfahrene Untersucher sollte nach
Versagen einer pharmakologischen Therapie oder als eine
Alternative zu einer chronischen pharmakologischen Therapie
bei symptomatischen Kindern mit idiopathischen LVOT,
Aortenbulbus- oder epikardialen VT /VES erwogen werden.

Natriumkanalblocker (Mittel der Klasse IC) sollten bei Kindern
mit Ausflusstrakt-VT als Alternative zu Betablockern oder
Verapamil erwogen werden.

Eine Katheterablation wird bei Kindern unter 5 Jahren nicht
empfohlen, aufler wenn eine vorherige pharmakologische
Therapie erfolglos bleibt oder VT hdmodynamisch nicht toleriert
werden.

Die Verwendung von Verapamil wird bei Kindern unter 1 Jahr
nicht empfohlen.




> Plétzlicher Herztod und ventrikulare Arrhythmien bei Patienten
mit angeborenen Herzfehlern (AHF) &)

Pravention von SCD und Management von VA bei Patienten mit ange-
borenen Herzfehlern

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Nach Untersuchung und Klarung der Ursache des Ereignisses
sowie Ausschluss reversibler Ursachen wird bei Patienten mit B
AHF, die einen Herzstillstand tberlebt haben, eine ICD-Implanta-
tion empfohlen.

Eine ICD-Implantation wird bei Patienten mit AHF mit
symptomatischer, anhaltender VT empfohlen, die einer
hamodynamischen und elektrophysiologischen Untersuchung
unterzogen wurden.

Eine Katheterablation wird als zuséatzliche Therapie oder
Alternative zum ICD bei Patienten mit AHF und rezidivierender
monomorpher VT oder adéaquaten ICD-Therapien, die tber
Device-Programmierung oder medikamentdse Therapie nicht
beherrschbar sind, empfohlen.

Eine ICD-Therapie wird bei Erwachsenen mit AHF und LVEF

< 35%, biventrikularer Physiologie, symptomatischer HI trotz
optimaler pharmakologischer Behandlung und NYHA-Funktions-
klasse Il oder Il empfohlen.

Eine ICD-Implantation sollte bei Patienten mit AHF mit Synkope
unbekannten Ursprungs bei Vorliegen entweder einer
fortgeschrittenen ventrikularen Funktionsstérung oder durch
PVS induzierbarer VT oder VF erwogen werden.

Eine ICD-Implantation sollte bei ausgewahlten Patienten mit
Fallot-Tetralogie und mehreren Risikofaktoren fir SCD,
einschlieflich LV-Funktionsstorung, nicht-anhaltender VT,
QRS-Dauer > 180 ms oder durch PVS induzierbarer anhaltender
VT erwogen werden.

Eine Katheterablation sollte bei symptomatischer anhaltender
monomorpher VT bei Patienten mit AHF und ICD als Alternative
zur medikamentdsen Therapie erwogen werden.

16. Die Risikostratifikation bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern ist auRerst komplex und sollte in
erfahrenen Zentren durchgefiihrt werden. Oft ist eine Einzelfallentscheidung in der Risikoevaluation
aber auch der Therapie von VAs (medikamentos versus Katheterablation) notwendig.



Pravention von SCD und Management von VA bei Patienten mit ange-
borenen Herzfehlern (Fortsetzung)

Empfehlungen Evidenz-
grad

Eine ICD-Therapie kann bei Patienten mit fortgeschrittener
Einschrankung eines single oder systemischem rechten
Ventrikels erwogen werden, wenn andere Risikofaktoren
vorliegen, wie zum Beispiel nicht-anhaltende VT, NYHA-Funkti-
onsklasse Il oder Il oder schwere systemische
AV-Klappenregurgitation.

PVS kann zur Risikostratifikation des SCD bei Patienten mit
Fallot-Tetralogie erwogen werden, die > 1 der folgenden
Risikofaktoren aufweisen: LV-Funktionsstérung, nicht-anhaltende
VT oder QRS-Dauer > 180 ms.

PVS kann bei Patienten mit AHF und nicht-anhaltender VT zur
Bestimmung des Risikos einer anhaltenden VT erwogen
werden.

Eine chirurgische Ablation gesteuert mittels elektrophysiologi-
schem Mapping kann bei Patienten mit AHF erwogen werden,
die einem kardiochirurgischen Eingriff unterzogen werden, bei
klinischer anhaltender VT und bei induzierbarer anhaltender
monomorpher VT mit einem identifizierten kritischen
VTIsthmus.

Eine Katheterablation oder prophylaktische antiarrhythmische
Therapie wird nicht empfohlen flir asymptomatische seltene
VES bei Patienten mit AHF und stabiler Ventrikelfunktion.

PVS wird nicht fur eine Risikostratifikation bei Patienten mit AHF
empfohlen, wenn keine anderen Risikofaktoren oder keine
Symptome vorliegen.

AV = atrioventrikular




> Therapie mittels implantierbaren Kardioverter/Defibrillator bei
padiatrischen Patienten

Implantierbarer Kardioverter/Defibrillator bei padiatrischen Patienten

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine ICD-Implantation wird bei padiatrischen Patienten
empfohlen, die einen Herzstillstand ohne reversible Ursachen B
liberlebt haben.

Eine ICD-Implantation in Kombination mit pharmakologischer
Therapie wird bei padiatrischen Hochrisiko-Patienten mit
familidaren Kanalopathien, Kardiomyopathien oder AHF empfohlen.

Eine periodische DFT-Testung von nicht-transvendsen
ICD-Systemen sollte bei Kindern im Wachstum erwogen werden.

DFT = Defibrillationsschwelle

9. Ventrikulare Tachykardien und Kammerflimmern bei
strukturell normalen Herzen

> Ventrikuléare Ausflusstrakt-Tachykardie

Die Behandlung der ventrikuldren Ausflusstrakt-Tachykardie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad
B
Cc
B

Die Katheterablation bei RVOT-VT/-VES wird empfohlen bei
symptomatischen Patienten und/oder bei Patienten, die auf
Therapie mit einem Antiarrhythmikum (z. B. Betablocker) nicht
ansprechen, oder bei Patienten mit einem Abfall der LV-Funktion
aufgrund der RVOT-VES-Belastung.

Eine Behandlung mit Natriumkanalblockern (Klasse IC) wird bei
symptomatischen Patienten mit LVOT/Aortenbulbus-/
epikardialen VT/VES empfohlen.

Eine Katheterablation bei LVOT/Aortenbulbus-/epikardialen VT/
VES durch erfahrene Untersucher sollte bei symptomatischen
Patienten erwogen werden, wenn = 1 Natriumkanalblocker
(Klasse IC) versagt haben oder wenn der Patient eine
langfristige Therapie mit Antiarrhythmika ablehnt.




> Kammertachykardien verschiedenen Ursprungs

Diese Definition umfasst verschiedene Formen von VTs: idiopathische
linksventrikulare Tachykardie, Papillarmuskel-Kammertachykardie und
Anulus-Kammertachykardien (von Mitral- und Trikuspidalanulus).

Die haufigste Form der idiopathischen linksventrikularen Tachykardie
ist die Verapamil-sensitive linksposteriore faszikulare VT.

Behandlung zur Rezidivpravention bei idiopathischen ventrikularen
Tachykardien

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad
B
Cc
Cc
(o
B
B

Katheterablation durch erfahrene Untersucher wird als Therapie
der ersten Wahl bei symptomatischen Patienten mit
idiopathischer linksventrikularer Tachykardie empfohlen.

Wenn eine Katheterablation nicht verfugbar oder erwinscht ist,
wird eine Behandlung mit Betablockern, Verapamil oder
Natriumkanalblockern (Mittel der Klasse IC) bei symptomati-
schen Patienten mit idiopathischer linksventrikuléarer Tachykardie
empfohlen.

Bei symptomatischen Patienten mit Papillarmuskel-Tachykardie
wird eine Behandlung mit Betablockern, Verapamil oder
Natriumkanalblockern (Mittel der Klasse IC) empfohlen.

Bei symptomatischen Patienten mit mitraler und trikuspidaler
Anulus-Tachykardie wird eine Behandlung mit Betablockern,
Verapamil oder Natriumkanalblockern (Mittel der Klasse IC)
empfohlen.

Eine Echo-geflihrte Katheterablation durch erfahrene
Untersucher sollte bei symptomatischen Patienten mit
Papillarmuskel-Tachykardie erwogen werden, wenn = 1
Natriumkanalblocker (Klasse IC) versagt hat oder der Patient die
langfristige Therapie mit Antiarrhythmika verweigert.

Die Katheterablation durch erfahrene Untersucher sollte bei
symptomatischen Patienten mit mitraler und trikuspidaler
Anulus-Tachykardie erwogen werden, wenn = 1 Natriumkanal-
blocker (Klasse IC) versagt hat oder wenn der Patient eine
langfristige Therapie mit Antiarrhythmika ablehnt.




> Idiopathisches Kammerflimmern
Behandlung des idiopathischen Kammerflimmerns

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine ICD-Implantation wird bei Uberlebenden von idiopathischem B
VF empfohlen.

Eine Katheterablation wird bei rezidivierendem VES-induziertem
VF, das zu IQD-Interventionen fuhren, empfohlen, wenn sie von
erfahrenen Arzten vorgenommen wird.

Eine Katheterablation wird bei VES empfohlen, die zu
elektrischem Sturm flhren, wenn sie von erfahrenen Arzten
vorgenommen wird.

> Kurz gekoppelte Torsade de Pointes-Tachykardie

Behandlung der kurz gekoppelten Torsade de Pointes-Tachykardie

Empf.- Evidenz-
grad grad

Empfehlungen

Ein ICD wird bei Patienten mit eindeutig diagnostizierter kurz
angekoppelter TdP empfohlen.

Intravendses Verapamil sollte flr die akute Unterdriickung /
Pravention eines elektrischen Sturms oder rezidivierender
ICD-Schockabgaben in Betracht gezogen werden.

Eine Katheterablation sollte fur die langfristige Unterdrickung /
Prévention eines elektrischen Sturms oder rezidivierender
ICD-Schockabgaben erwogen werden.

TdP =Torsade de Pointes




10. Entziindliche Herzerkrankungen
und Klappen-Erkrankungen

> Entziindliche Herzerkrankung

Management von ventrikuldren Arrhythmien bei entziindlicher Herz-
erkrankung

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad
C
Cc
(o
[
Cc
C

Es wird empfohlen, Patienten mit einer lebensbedrohlichen Form
anhaltender ventrikularer Tachyarrhythmien im Zusammenhang
mit klinischem Verdacht auf Myokarditis an spezialisierte Zentren
zu Uberweisen, welche die Mdglichkeit zur Durchfiihrung von
hamodynamischer Uberwachung, Herzkatheter, Endomyokard-
biopsie, mechanischer Herz-Lungen-Unterstitzungssysteme
und spezialisierter Arrhythmie-Therapien haben.

Eine temporare Schrittmacherstimulation wird bei Patienten mit
VA-auslosenden Bradykardien und/oder AV-Block in der akuten
Phase der Myokarditis/Pankarditis empfohlen.

Antiarrhythmika sollten bei Patienten mit symptomatischen
nicht-anhaltenden oder anhaltenden VT wahrend der akuten
Phase der Myokarditis erwogen werden.

Die Implantation eines ICD oder eines Herzschrittmachers sollte
bei Patienten mit entzlindlichen Herzkrankheiten nach Abklingen
der akuten Phase in Erwagung gezogen werden.

Bei Patienten mit hdmodynamisch beeintrachtigenden
anhaltenden VT nach Abklingen der akuten Phase einer
Myokarditis sollte eine ICD-Implantation in Betracht gezogen
werden, wenn der Patient voraussichtlich fir > 1 Jahr mit
gutem funktionellem Status Uberleben wird.

17 Ein tragbarer Defibrillator sollte bei Patienten nach entzlindli-

chen Herzkrankheiten mit schwerer LV-Restfunktionsstérung
und/oder ventrikuldrer elektrischer Instabilitat zur Uberbrickung
bis zur vollstandigen Genesung oder bis zur ICD-Implantation
erwogen werden.

17 Im Gegensatz zur allgemeinen Empfehlung zum tragbaren Defibrillator wird hier bei Patienten mit
entzindlicher Herzerkrankung und zu erwartender passagerer LV-Funktionsstorung der mogliche
Nutzen des WCD betont.




Management von ventrikularen Arrhythmien bei entziindlicher Herz-
erkrankung (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine ICD-Implantation kann bei Patienten mit Riesenzellmyokar-
ditis oder Sarkoidose, die hdamodynamisch beeintrachtigende
anhaltende VA hatten oder einen Herzstillstand Uberlebten,

R P Iib
aufgrund der ungiinstigen Prognose bei diesen Erkrankungen,
friher erwogen werden, wenn ein Uberleben fur > 1 Jahr mit
gutem funktionellem Status erwartet werden kann.

Der immunhistologische Nachweis persistierender Infiltrate
einer Myokardentziindung und/oder der CMR-Nachweis einer
abnormen lokalisierten Fibrose nach akuter Myokarditis kann als lib
zusatzlicher Hinweis flr ein erhohtes Risiko eines SCD bei
entzlindlicher Herzerkrankung angesehen werden.

> Herzklappenerkrankungen

Management von ventrikularen Arrhythmien bei entziindlicher Herz-

klappenerkrankung
Empf.- Evidenz-
grad grad
Cc
C
C

Empfehlungen

Die Implantation eines ICD wird bei Patienten mit Herzklap-
penerkrankung empfohlen, die nach der chirurgischen Korrektur
die Kriterien fir die primare und sekundare SCD-Pravention
erfullen.

Die chirurgische Behandlung der akuten Aorteninsuffizienz
aufgrund einer Endokarditis assoziiert mit anhaltender VT wird
empfohlen, wenn keine Gegenanzeigen bestehen.

Eine EPU mit Standby-Katheterablation sollte bei Patienten
erwogen werden, die nach Herzklappenchirurgie VT entwickeln,
um eine Bundle-Branch-Reentry-VT zu erkennen und zu
behandeln.




11. Arrhythmie-Risiko in ausgewahlten Populationen
> Psychiatrische Patienten

Arrhythmie-Risiko bei psychiatrischen Patienten

Empfehlungen
grad grad
[
Cc
Cc
c

Dosisanpassung oder Absetzen des jeweiligen anzuschuldigen-
den Medikaments wird empfohlen, wenn nach der Behandlung
mit Antipsychotika das QTc-Intervall eine Lange > 500 ms erreicht
oder um > 60 ms gegenuber dem Ausgangswert zunimmt.

Wahrend der Behandlung mit Antipsychotika empfiehlt sich eine
Uberwachung der Plasmaspiegel von Kalium, um eine
Hypokaldmie zu vermeiden.

Es wird empfohlen, die Behandlung mit mehr als einem die
QT-Zeit verlangernden Medikament zu vermeiden.

Die Bestimmung des QT-Intervalls vor Einleitung der
Behandlung und wéhrend der Anpassung der Dosis von
Antipsychotika sollte erwogen werden.

QTc = korrigierte QT




> Patienten mit neuromuskularen Erkrankungen

Arrhythmie-Risiko bei Patienten mit neuromuskuléaren Erkrankungen

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Eine jahrliche Kontrolluntersuchung bei Patienten mit
Muskeldystrophien wird empfohlen, auch in der verborgenen
Phase der Krankheit, in der die Patienten asymptomatisch sind
und das EKG normal ist.

Es wird empfohlen, Patienten mit neuromuskularen
Erkrankungen, die ventrikulare Arrhythmien haben, wie
Patienten ohne neuromuskuldre Erkrankungen zu behandeln.

Eine dauerhafte SchrittmacherImplantation wird empfohlen bei
Patienten mit neuromuskuléren Erkrankungen und AV-Block
dritten Grades oder fortgeschrittenen zweiten Grades
unabhangig von der anatomischen Hohe.

Eine dauerhafte SchrittmacherImplantation kann bei Patienten
mit myotoner Dystrophie Typ 1 (Steinert-Krankheit), Kearns-Sayre-
Syndrom, Gliedergtrtelmuskeldystrophien mit AV-Block jeglichen
Grades (einschlieRlich AV-Block 1. Grades) angesichts des Risikos
des schnellen Fortschreitens erwogen werden.

Der Einsatz eines ICD kann bei myotoner Dystrophie Typ 1
(Steinert-Krankheit), Emery-Dreifuss- und Gliedergurtelmuskel-
dystrophie Typ 1B erwogen werden, wenn eine Indikation fir
einen Schrittmacher besteht und Hinweise auf ventrikulare
Arrhythmien vorhanden sind.

AV = atrioventrikular




Kardiale Beteiligung bei Muskeldystrophien. Adaptiert mit Erlaubnis von Groh

Myopathie Gen Kardiale Beteiligung
Duchenne Dystrophin DCM
Becker Dystrophin DCM

Myoton, Typ 1

verlangerter CGT-Repeat

Reizleitungsstérung und DCM

Myoton, Typ 2

verlangerter CGT-Repeat

Reizleitungsstorung

Emery-Dreifuss

Emerin, Lamin A/C

Reizleitungsstorung und DCM

Gliedergurtel Typ 1b Lamin A/C Reizleitungsstorung und DCM
Gliedergurtel Typ 2C-2F Sarkoglykane DCM

Gliedergurtel Typ 2I Fukutin-assoziiertes Protein DCM

Fazioskapulohumeral Verkirzter D4Z4-Repeat Reizleitungsstorung

> Schwangere Patientinnen

— Arrhythmien, die nicht mit peripartaler Kardiomyopathie
zusammenhéangen

Management arrhythmischer Risiken wahrend der Schwangerschaft

Empf.- Evidenz-
grad grad

Cc

Cc

Cc

Cc

Cc

Empfehlungen

Implantation eines ICD wird empfohlen, wenn wéhrend der
Schwangerschaft eine Indikation eintritt.

Betablockierende Substanzen werden wahrend der
Schwangerschaft und auch nach der Geburt bei Patienten mit
LQTS oder CPVT empfohlen.

Orales Metoprolol, Propranolol oder Verapamil werden fur das
langfristige Management der idiopathischen anhaltenden VT
empfohlen.

Sofortige elektrische Kardioversion wird bei anhaltender VT, vor
allem bei hamodynamischer Instabilitat, empfohlen.

Sotalol oder Procainamid i.v. sollten fiir die akute Konversion
einer hamodynamisch stabilen, monomorphen, anhaltenden VT
in Betracht gezogen werden.




WJ. Heart Rhythm 2012;9:1890-1895
Haufigkeit der kar- = Ventrikulare Vorhof- gemeldeter
dialen Beteiligung = Arrhythmie Arrhythmie plotzlicher Tod
>90% VES Nur in spatem Ja
Stadium
60-75% mit DCM assoziierte VT | mit DCM assoziiert Ja
60-80% VT, Indikation fir ICD Altersabhangig Ja, 30% der
Todesfélle
10-25% Selten Selten Ja
>90% VT, Indikation fir ICD Haufig, Ja, 30% der
Vorhofstillstand Todesfélle
> 90% VT, Indikation fir ICD Haufig Ja, 30% der
Todesfélle
<25% Selten Begrenzte Daten Unbekannt
20-80% Selten Nicht gemeldet Unbekannt
5-15% Seltene VT Selten Nein

(Fortsetzung)
Empfehlungen

Management arrhythmischer Risiken wahrend der Schwangerschaft

Amiodaron i.v. sollte fur die akute Konversion einer anhaltenden,
monomorphen VT bei hdmodynamischer Instabilitat,
Nichtansprechen auf elektrische Kardioversion oder auf andere
Medikamente erwogen werden.

Eine Katheterablation kann fir das Management von
medikamentos therapierefraktaren und schlecht tolerierten
Tachykardien erwogen werden.

Empf.- Evidenz-
grad grad

lla C

Iib

i.v. = intravenos




- Mit peripartaler Kardiomyopathie zusammenhéangende
Arrhythmien

Management von Arrhythmien, die mit schwangerschaftsinduzierter

Kardiomyopathie zusammenhéngen

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Elektrische Kardioversion oder Defibrillation wird bei

schwangeren Frauen empfohlen, die hamodynamisch instabile B

VT oder VF entwickeln.

Bei schwangeren Frauen wird die Standardtherapie der
Herzinsuffizienz empfohlen, unter Vermeidung von Medikamen-
ten, gegen die in der Schwangerschaft Gegenanzeigen
bestehen (ACE-Hemmer, ARB und Reninhemmer).

ARB = Angiotensin-II-Rezeptorblocker

> Obstruktives Schlafapnoe-Syndrom

Management ventrikulédrer Arrhythmien und Bradyarrhythmien bei
Schlafapnoe
Empfehlungen Empf.-

Ein Schlaf-Apnoe-Syndrom sollte bei der Differentialdiagnose
von Bradyarrhythmien in Betracht gezogen werden.

Das Vorliegen einer Schlafapnoe und reduzierter nachtlicher
0,-Sattigung kann als Risikofaktor flir SCD bei Personen mit IIb
schlafbezogenen Atemstérungen angesehen werden.

> Arzneimittelbezogene Proarrhythmie

Arzneimittel-induzierte Arrhythmien sollten vermutet werden, wenn
ein vererbtes oder erworbenes arrhythmogenes Substrat ausge-
schlossen wurde und der Patient mit Wirkstoffen behandelt wird, von
denen man weil}, dass sie die elektrischen Eigenschaften des Her
zens verandern (z. B. QT-Verlangerung auslosen) oder Elektrolytstorun-
gen hervorrufen.




Management arzneimittelbezogener Proarrhythmien

Empfehlungen

Empf.-
grad

Ein Absetzen des anzuschuldigenden Wirkstoffs wird
empfohlen, wenn der Verdacht einer Arzneimittel-induzierten
Arrhythmie besteht und das Vorliegen anderer arrhythmogener
Substrate ausgeschlossen wurde.

Trotz einer maoglichen korrigierbaren Ursache der VA sollte die
Notwendigkeit einer prophylaktischen ICD-Implantation auf
Grundlage einer individuellen Bewertung des kiinftigen Risikos
flr lebensbedrohliche VA erwogen werden.

Evidenz-
grad

B

C

> Plotzlicher Herztod bei Sportlern

Pravention des plotzlichen Herztodes bei Sportlern

Empfehlungen
grad grad
Cc
Cc
Cc
Cc
Cc

Eine sorgfaltige Erhebung der Vorgeschichte zwecks
Identifizierung kardiovaskularer Grunderkrankungen, von
Herzrhythmusstoérungen, synkopalen Episoden oder familiarem
Auftreten von plétzlichem Herztod wird bei Sportlern
empfohlen.

Werden im EKG Anomalien erkannt, die auf eine strukturelle
Herzerkrankung hindeuten, wird eine Echokardiographie und/
oder CMR empfohlen.

Eine korperliche Untersuchung und ein 12-Kanal-Ruhe-EKG
sollten fur eine Screening-Untersuchung junger Sportler vor dem
Einstieg in den Sport in Erwagung gezogen werden.

Personen mittleren Alters, die Sport mit hoher Intensitat
betreiben, sollten einem Screening inklusive Anamnese,
korperlicher Untersuchung, Risiko-SCORE und Ruhe-EKG
unterzogen werden.

Mitarbeiter sportlicher Einrichtungen sollten in kardiopulmonaler
Reanimation und in der richtigen Anwendung automatisierter
externer Defibrillatoren ausgebildet werden.

SCORE (Systematic Coronary Risk Evaluation) = Systematische koronare Risikobewertung (Conroy RM, et al.
Eur Heart J 2003; 24: 987-1003 - DOI: 10.1016/S0195-668X(03)00114-3).
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> Wolff-Parkinson-White-Syndrom

Management von Patienten mit Wolff-Parkinson-White-Syn
Empfehlungen

Die Ablation empfiehlt sich bei Patienten mit WPW-Syndrom
nach Reanimation bei plétzlichem Herzstillstand bei VF
verursacht durch AF mit schneller Erregungsleitung tber die
akzessorische Leitungsbahn.

Die Ablation sollte erwogen werden bei Patienten mit
WPW-Syndrom, die symptomatisch sind und/oder akzessori-
sche Leitungsbahnen mit Refraktarzeiten von < 240 ms
aufweisen.

WPW = Wolff-Parkinson-White.

> End-of-Life

Management von Fragen zum Lebensende/End-of-Life
Empfehlungen Empf.-

Gesprache mit Patienten Uber Fragen zum Lebensende, die flr
eine ICD-Implantation in Frage kommen, sollten vor Implantation
und an wichtigen Punkten im Krankheitsverlauf erwogen
werden.

Eine ICD-Deaktivierung sollte erwogen werden, wenn sich der

klinische Zustand verschlechtert. &

18 Die Katheterablation bei Patienten mit asymptomatischer Praexzitation ist weiterhin nicht durch
Studien klar belegt. Hier ist eine Einzelfallentscheidung notwendig. Das geringe Risiko der Kathe-
terablation in erfahrenen Zentren muss dem prinzipiellen Risiko eines potentiellen SCD durch schnell-
Ubergeleitetes Vorhofflimmern gegentbergestellt werden.

19 Bei Patienten am Lebensende oder bei auftretender schwerer Erkrankung wie z. B. einem Malignom
ist die Diskussion eines Abschaltens oder einer Explantation des ICD sinnvoll.
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