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1. Geltungsbereich: von der Fetalzeit bis zum Erwac  hsenenalter

2. Definition — Klassifikation - Basisinformation

Tachykarde Herzrhythmusstérungen sind durch eine paroxysmal oder chronisch-
permanente Erhéhung der Vorhof- und/oder Kammerfrequenz gekennzeichnet. Sie
beruhen auf verschiedenen pathologischen Mechanismen und werden in

supraventrikulare und ventrikulare Tachyarrhythmien unterteilt.

Die supraventrikulare Tachykardie (SVT) ist die haufigste Tachyarrhythmie Dbei
Kindern und Jugendlichen sowie bei Patienten mit einem angeborenen Herzfehler.
Die SVT wird in Abgrenzung zu der ventrikularen Tachykardie (VT) dadurch
definiert, da3 anatomische Strukturen oberhalb der Bifurkation des His-Blindels an
der Entstehung und Aufrechterhaltung der Tachykardie wesentlich beteiligt sind.
Eine SVT bzw. VT liegt bei >3 konsekutiven Tachykardieimpulsen vor.

3. Epidemiologie, Pravalenz, assoziierte Lasionen, Syndrome

Diese Daten werden bei den verschiedenen Formen der tachykarden

Herzrhythmusstorungen detailliert beschrieben.



4. Pathophysiologie, Himodynamik
Die verkirzte diastolische Fullung, der erhdhte myokardiale Energieverbrauch sowie
der abnorme Kontraktionsablauf der Ventrikel kdénnen zu einer signifikanten

Einschrankung des Herzzeitvolumens fuhren.

5. Kdrperliche Befunde und Leitsymptome

Die klinische Symptomatik richtet sich nach dem Lebensalter, der kardialen
Anatomie sowie nach Typ und Kammerfrequenz der vorliegenden Tachyarrhythmie.
Bei Sauglingen entwickelt sich bei den paroxysmalen SVT mit Kammerfrequenzen
von teilweise >250/min. aufgrund der verkirzten diastolischen Fullung der Ventrikel
rasch eine Herzinsuffizienz. Bei Kindern und Jugendlichen mit paroxysmaler SVT
sind Palpitationen das fihrende Symptom, gefolgt von Schwindel und Unwohlsein.
Synkopale  Ereignisse sind selten. Bei den chronisch-permanenten
supraventrikularen Tachykardien findet sich aufgrund der nicht kritisch erhdhten
Herzfrequenz héaufig keine akute Symptomatik; daftr entwickelt sich bei diesen
Kindern eine Tachykardie-induzierte Kardiomyopathie mit zum Teil dramatischer
Einschrankung der linksventrikularen Funktion.

Fetale Tachyarrhythmien sind selten. Sie werden mit einer Inzidenz von ca. 1:2000
der Schwangerschaften beobachtet. Sie kbnnen bei Persistenz zu einer schweren
Beeintrachtigung der Herzkreislauffunktion inkl. Hydrops fetalis fuhren und sind, vor
allem unbehandelt, mit einer erhohten Morbiditat und Mortalitdt verbunden. Im
Gegensatz zu fetalen Bradykardien sind fetale Tachyarrhythmien relativ selten mit
angeborenen Herzfehlern assoziiert *.

Ventrikulare Tachykardien sind mit Palpitationen, Schwindel und Synkopen

assoziiert und kdnnen bei hohen Herzfrequenzen zum plétzlichen Herztod fuhren.

6. Diagnostik

6.1 Zielsetzung diagnostischer Verfahren

Ziele der Diagnostik sind Dokumentation, Identifikation und Bestimmung von Dauer
und Haufigkeit der Tachykardien sowie deren Beziehung zu den Kklinischen
Symptomen. Dariiber hinaus ist eine bildgebende Diagnostik zum Nachweis bzw.
Ausschluss anatomischer oder funktioneller Ursachen der Tachykardie und zur

Beurteilung der Herzfunktion erforderlich.



6.2 Apparative Diagnostik (Primare Nachweisdiagnost  ik)
6.2.1 Fetale Echokardiographie
Ein fetales Echokardiogramm sollte bei jedem Feten mit dem Verdacht auf oder mit
einer bereits diagnostizierten Tachykardie initial sowie im Verlauf zur
Therapiekontrolle durchgefihrt werden. Ziele:

a) Ausschluss von begleitenden Fehlbildungen

b) Bestimmung der kardialen Funktion

¢ Bewertung der hAmodynamischen Auswirkungen auf den Fetus

d) Bestimmung des Tachykardiemechanismus und der fetalen Herzfrequenz

6.2.2 Elektrokardiographische Diagnostik:

Standard-EKG (12 Ableitungen) mit langem Rhythmusstreifen, Langzeit-EKG,
Belastungs-EKG, transdsophageales EKG, epikardiale Ableitung Uber temporare
Schrittmacherelektroden friihpostoperativ, Registierung von Spatpotentialen, Event-
Recorder (evtl. implantierbar).

Ziele:

a) Dokumentation einer spontanen Tachykardie: Standard-12-Kanal-EKG,
Langzeit-EKG (bei sporadischen und chronisch-permanenten Tachykardien),
Belastungs-EKG (belastungsinduzierte Arrhythmien, chronotrope Kompetenz,
Effizienz einer B-Blockertherapie), Event-Recorder bei unklaren Synkopen 2,
interner Speicher bei Patienten mit Herzschrittmachern und ICD.

b) Identifikation von P-Wellen bei Tachykardie durch transésophageales und
epikardiales EKG zur Diagnosestellung und Stimulation®.

c) Suche nach EKG-Markern pathologischer Erregungsausbreitungs- und
Ruckbildungsmuster im Standard-EKG: Préexzitationssyndrome, Long-QT-
Syndrome (LQTS), Short-QT-Syndrome (SQTS), Brugada-Syndrom (BRS),
arrhythmogene rechtsventrikulare Kardiomyopathie (ARVC), angeborene
Herzfehler (z.B. QRS-Breite 2180 ms bei Patienten nach Korrektur einer

Fallotschen Tetralogie ).



6.2.3 Medikamentdse Provokationstests
a) Adenosin zur Differentialdiagnose und Therapie bei Vorhoftachykardien und
bei Tachykardien mit verbreiterten QRS-Komplexen
b) Ajmalin/Flecainid bei Brugada-Syndrom (Expression des typischen EKG-
Musters °)
c) Adrenalin bei V.a. LQTS Typ 1 (mangelnde QTc Verkiirzung ) und vereinzelt
bei katecholaminsensitiver polymorpher ventrikularer Tachykardie (CPVT 7)

6.2.4 Elektrophysiologische Diagnostik
Im Rahmen einer elektrophysiologischen Untersuchung (EPU) programmierte
Stimulation und endokardiales Mapping bei:
a) SVT und VT durch Reentry-Mechanismus zur Diagnosestellung/ldentifizierung
des elektrophysiologischen Mechanismus vor einer Ablationsbehandlung
b) Risikostratifizierung bei Kindern und Jugendlichen >8 Jahre mit permanenter
Praexzitation (29)
c) Potentiell verwendbar zur Risikostratifizierung bei Patienten mit einem
angeborenen Herzfehler, speziell Fallotsche Tetralogie ® °.
d) Fraglicher Nutzen bei BRS und dilatativer Kardiomyopathie (DCM)
€) Nicht indiziert bei LQTS, SQTS, CPVT, hypertropher obstruktiver (HOCM) und
nichtobstruktiver Kardiomyopatie (HNCM)

6.2.5 Hamodynamische und bildgebende  Diagnostik:

Echokardiographie (Struktur, Hamodynamik), R6-Thorax (ggf. bei Herzinsuffizienz),
Magnetresonanztomographie (ARVC, HCM/HOCM, Myocarditis, DCM),
Herzkatheteruntersuchung mit selektiver Koronarangiographie und Myokardbiopsie
(aktuelle Hamodynamik, ARVC, DCM, Myokarditis).

6.2.6 Molekulargenetische Diagnostik:

a) Indiziert bei: LQTS, SQTS, CPVT, HCM, BRS und ARVC, um Genmutationstrager
(einschliel3lich asymptomatischer Familienmitglieder) zu identifizieren sowie das
Risiko einzustufen (z. B. LQTS, HCM)

b) Bedingt hilfreich: bei DCM und angeborenen Herzfehlern



6.2.7 Laboruntersuchungen:
Zum Nachweis von Myozytenschadigung (z. B. Troponin |, CK/CKMB) und einer
Hyperthyreose; BNP

6.3 Differentialdiagnose
Differentialdiagnostisch sind von den Tachykardien die beschleunigten Rhythmen
(atrial, junktional und ventrikular) zu trennen. Diese werden als ein Rhythmus mit

einer Frequenz bis zu 120% des aktuellen Basisrhythmus definiert.

7 Therapie
7.1 Grundsatze der Behandlung
Vor und wahrend jeder akuten Behandlung (z. B. Kardioversion, Gabe von i.v.
Antiarrhythmika) sollte eine EKG-Aufzeichnung (mdoglichst 12 Ableitungen)
angestrebt werden. Eine Therapie ist bei Kindern mit symptomatischen und/oder
potentiell bedrohlichen tachykarden Herzrhythmusstorungen indiziert. Ziele der
Behandlung sind die Terminierung einer akuten Tachyarrhythmie sowie die
Pravention des Wiederauftretens.
Saulen der Therapie akuter Tachyarrhythmien sind (siehe auch Abbildung 1):

* Vagus-Maneuver (bei SVT: z. B. Eisbeutel auf Gesicht zur Auslésung des

Tauchreflexes, Bauchpresse, usw.)
* Pharmakologische Interventionen (Tabelle 1a, Abbildung 1)
« Transosophageale bzw. selten endokardiale Uberstimulation

« Externe Kardioversion *° ** 2 siehe Abbildung 1).

Therapeutische Malinahmen zur Tachykardiepravention beinhalten
» Antiarrhythmika bei SVT (Tabelle 1b)
» Katheterablation des arrhythmogenen Substrats der Tachyarrhythmie
* Herzschrittmacher bei Bradykardie-induzierten Tachykardien (Long-QT-
Syndrom)
* Chirurgische Eingriffe (z. B. linksseitige kardiale sympathische Denervation
bei CPVT und Long-QT-Syndrom 3 ).



Medikamentdse Akuttherapie einer SVT im Kindesalter

Zur Akutherapie einer SVT im Kindesalter siehe Abbildung 1 und Tabelle 1a. Alle
Maflinahmen sollen unter kontinuierlicher EKG-Ableitung und in
Reanimationsbereitschaft erfolgen. Bei instabilem Kreislauf ist die externe
Kardioversion mit 1J/kg erforderlich. Als primares i.v.-Antiaarhythmikum wird fur alle
Altergruppen Adenosin als i.v.-Bolus empfohlen. Bei Kindern >5 Jahren kann
alternativ Verapamil eingesetzt werden. Bei einem frihen Rezidiv der SVT kénnen
Klasse 1c Praparate (Flecainid oder Propafenon) oder Amiodaron eingesetzt werden
(siehe Abbildung 1 sowie Tabelle 1a). Alle 3 Medikamente kénnen erheblich negativ
inotrope und/oder proarrhythmogene Wirkungen entfalten. Die i.v.-Therapie mit
einem [3-Blocker wird aufgrund der negativ inotropen Wirkung nicht empfohlen.
Insbesondere bei der SVT im Neugeborenen- und Sauglingsalter kann es nach
Adenosingabe und Terminierung der SVT dazu kommen, dal3 nach einigen
Sinusimpulsen die Tachykardie wieder auftritt. Die erneute Adenosingabe fihrt
haufig zum selben Ergebnis. Diese Situation trifft ebenso auf die vagalen Manoéver
zu. In diesem Fall ist die Applikation von einem Antiarrhythmikum mit einer langeren
Halbwertszeit zu empfehlen (Tabelle 1a). Hierdurch kann eine deutliche Abnahme
der Herzfrequenz der SVT erzielt werden, eine Terminierung tritt bei ca. 50% der
Kinder ein. Sofern die SVT weiterbesteht, kann erneut Adenosin eingesetzt werden,
das in der Regel dann zur anhaltenden Terminierung der Tachykardie fuhrt.

Medikamentose Dauertherapie einer SVT im Kindesalte r

Bei der oralen Rezidivprophylaxe kommen verschiedene Antiarrhythmika allein oder
in Kombination zum Einsatz (siehe Tabelle 1b). Welches Antiarrhythmikum als
initiales Medikament zur Tachykardiepravention zum Einsatz kommt, beruht auf der
Erfahrung des behandelnden Kinderkardiologen. Bei SVT wird zurzeit der Einsatz
von R3-Blockern, von Antiarrhythmika der Klasse Ic (Flecainid und Propafenon) sowie
von Substanzen der Klasse Il (dl-Sotalol und Amiodaron) bevorzugt. Aufgrund der
aktuellen Datenlage kann eine Priorisierung eines bestimmten Antiarrhythmikums
nicht vorgenommen werden. Bei ungenligendem Therapieeffekt sind
Kombinationen, z. B. eines R-Blockers mit einem Klasse Ic-Praparat oder mit

Amiodaron, sinnvoll 1° 1617,



7.2 Fetale Tachykardien

Die haufigsten fetalen Tachyarrhythmien sind atrioventrikulare Reentrytachykardien
(bis ca. 70%) und Vorhofflattern (ca. 30%)®, gefolgt von Sinustachykardien und
ventrikularen Tachykardien'®. Sehr selten werden multifokale atriale Tachykardien,
fokale atriale Tachykardien, die permanente junktionale Reentrytachykardie und die
junktionale ektope Tachykardie beobachtet. Die Mechanismen der einzelnen
Tachykardieformen sind mit den postnatalen Rhythmusstérungen identisch und in
den weiteren Kapiteln der Leitlinie beschrieben. Die Diagnose der Tachykardie
beruht auf dem Nachweis einer erhéhten Kammerfrequenz >180/min. Anhand des
Verhdltnisses von Vorhoffrequenz zu Kammerfrequenz kann echokardiografisch
mittels 2D-, M-Mode und Dopplerverfahren eine Differenzierung der verschiedenen
Arrhythmien (SVT vs. Vorhofflattern vs. VT) erfolgen %°.

Die Therapie von fetalen Tachykardien ist u.a. abhangig vom Gestationsalter, von
der Tachykardieform, der fetalen kardialen Beeintrachtigung, dem Vorliegen eines
Hydrops fetalis und maternalen Risikofaktoren. Das Risiko einer induzierten
Frihgeburt muss gegen das Risiko einer diaplazentaren medikamentdsen Therapie
fur Mutter und Fetus abgewogen werden. In der Regel ist die Kombination mehrerer
Antiarrhythmika mit einem hoheren Risiko fir maternale oder fetale Komplikationen
verbunden®. Bei nahem Geburtstermin stellt die aktive Entbindung des Feten eine
sinnvolle Alternative dar. Bei stabiler Hamodynamik bzw. Sinusrhythmus unter
medikamentOser Therapie besteht in der Regel aus kindlicher Sicht keine Indikation
zur Schnittentbindung.

Eine komplette kardiologische Untersuchung der Mutter ist vor Therapiebeginn und
im weiteren Verlauf indiziert.

Die Therapieindikation besteht bei anhaltender SVT, Hydrops fetalis, ventrikularer
Funktionseinschrankung oder pathologischen Pulsdopplerflissen im Sinusrhythmus.
Haufig erfolgt die priméare diaplazentare Therapie Uber die Mutter aufgrund der
geringen Nebenwirkungen mit Digoxin. Dies fihrt bei 50-60% der Feten zur
Konversion in den Sinusrhythmus. Alternativ werden Flecainid und Sotalol eingesetzt
(sieche Tabelle 2) # 2® %, Amiodaron gilt aufgrund der maternalen und fetalen
Nebenwirkungen nur als Reserveantiarrhythmikum .

Aufgrund eines verzogerten transplazentaren Ubertritts der antiarrhythmischen

Substanzen bei einem Hydrops fetalis, insbesondere von Digoxin, kann in kritischen



Situationen und in spezialisierten Zentren eine direkte fetale Therapie, z.B. Uber die

Nabelvene, durchgefiihrt werden % 2’

7. 3 Einzelne Tachykardieformen

7.3.1 Supraventrikulare Tachykardien

Die Inzidenz von supraventrikularen Tachykardien mit einer 1:1 Uberleitung betragt
ca. 1:4000 bei Lebendgeborenen®®. 90% dieser Tachykardien sind atrioventrikulére
Reentrytachykardien auf der Grundlage einer akzessorischen Leitungsbahn mit
einem kurzen VA-Intervall und einem langen AV-Intervall. Insbesondere bei
anhaltender Tachykardie mit Kammerfrequenzen >220 Schlagen/min besteht das

Risiko der Entwicklung einer Einschrankung der linksventrikularen Pumpfunktion.

7.3.2 Supraventrikulare Tachykardien auf der Grundl age akzessorischer
Leitungsbahnen (Praexzitationssyndrome)

Akzessorische atrioventrikulare Leitungsbahnen sind die haufigste Ursache der SVT
im Kindesalter. Bei einer Delta-Welle mit verkirzter PQ-Zeit im Oberflachen-EKG
liegt ein Praexzitationsmuster oder Wolff-Parkinson-White (WPW)-Muster vor, in
Kombination mit dem Auftreten von SVT ein WPW-Syndrom. Das
Préaexzitationssyndrom ist mit einer Vielzahl von Tachyarrhythmien assoziiert,
einschlieRlich Kammerflimmern bei hochfrequenter Uberleitung von primaren atrialen
Tachykardien tiber die Leitungsbahn mit dem Risiko des plétzlichen Herztodes #° .
Die haufigste Tachyarrhythmie ist die orthodrome atrioventrikulare Reentry-
Tachykardie (AVRT: antegrade Leitung tUber den AV-Knoten, retrograde Leitung tber
die akzessorische Leitungsbahn). Bei primar atrialen Tachykardien ist die
akzessorische Leitungsbahn ein ,Bystander”. Die antegraden effektiven
Refraktarperioden des AV-Knotens sowie der Leitungsbahn determinieren die
Kammerfrequenz. Da Digoxin in der Lage ist, die antegrade effektive
Refraktarperiode der akzessorischen Leitungsbahn zu verkirzen und somit eine
hochfrequente atrioventrikulare Uberleitung wahrend Vorhofflattern und —flimmern
beglnstigen kann, ist der Gebrauch von Digoxin bei Patienten mit einem
Praexzitationssyndrom in jeder Altersstufe kontraindiziert®>. Verapamil sollte
ebenfalls nicht verabreicht werden, da es ebenso die Kammerfrequenz wahrend

Vorhofflattern und -flimmern erhéhen kann (siehe Tabelle 1b).



Bei Neugeborenen und Sauglingen steht die Préavention der SVT im Vordergrund.
Bei Kindern >8 Jahren und Jugendlichen mit einer permanenten Praexzitation im
EKG, LZ-EKG und unter Belastung besteht zusatzlich ein erhéhtes Risiko des
plotzlichen Herztods bei schneller AV-Uberleitung von Vorhofflimmern/Vorhofflattern
iiber die akzessorische Leitungsbahn *2. In beiden Altersgruppen besteht nach einer
ersten Tachykardieepisode ein signifikantes Wiederholungsrisiko der SVT. Bei
Sauglingen dagegen tritt mehrheitlich ein spontanes Sistieren der Tachykardien im
Verlauf des ersten Lebensjahres ein. Daher ist in diesem Lebensalter die
medikamentse Therapie zunéchst sinnvoll und richtig (Tabelle 1b) **. Diese kann
bei fehlenden Hinweisen fir eine SVT in der Regel am Ende des ersten
Lebensjahres beendet werden. Eine Indikation zur interventionellen Therapie besteht
in dieser Altersklasse nur extrem selten. Bei Kindern (>15 kg) und Jugendlichen mit
haufig auftretenden, symptomatischen Tachykardien auf der Grundlage
akzessorischer  Leitungsbahnen ist die Ablationstherapie als kausale
BehandlungsmalRnahme aufgrund der hohen Sicherheit und Effizienz (Erfolgsrate
>95% in Abhéangigkeit von der Lokalisation der Leitungsbahn, AV-Block-Risiko <1%)
in dieser Altersklasse heute eine sinnvolle Alternative zur medikamentdsen Therapie
34 35 36 37 Bej Patienten mit einem angeborenen Herzfehler und SVT auf der
Grundlage einer akzessorischen Leitungsbahn ist die Katheterablation vor der
chirurgischen Korrektur der sinnvollste Therapieansatz (Tabelle 3, ®).

Bei asymptomatischen Patienten mit einem Préexzitationsmuster im Ruhe-EKG und
einer Persistenz der Deltawelle unter Belastung ist bei einem Alter >8 Jahre eine
elektrophysiologische Untersuchung zur Erfassung der antegraden effektiven
Refraktarperiode der akzessorischen Leitungsbahn bzw. des kirzesten RR-Intervalls
mit Praexzitation wahrend Vorhofflimmern zu empfehlen®. Bei einer potentiell
lebensbedrohlichen Gefahrdung, definiert als das Vorliegen multipler akzessorischer
Leitungsbahnen oder einer antegraden effektiven Refraktarperiode der
akzessorischen Leitungsbahn <240 ms, sollte eine Ablationsbehandlung
durchgeflihrt werden, sofern kein nennenswertes Risiko (z. B. AV-Block 1119 besteht
29.

In Tabelle 3 sind die Indikationen zur medikamentbésen Therapie sowie zur
Katheterablation = zusammengestellt. Bei His-Bundel-nahen akzessorischen
Leitungsbahnen wird wegen der erhohten Sicherheit die Cryoablation empfohlen *.

Der Einsatz von nicht-fluoroskopischen Katheternavigationssystemen erlaubt eine
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nahezu strahlungsfreie elektrophysiologische Untersuchung und Katheterablation “°
41

7.3.3 AV-Knoten-Reentry-Tachykardien

Die AV-Knoten-Reentry-Tachykardie (AVNRT) ist die zweithaufigste Form von
angeborenen supraventrikularen Tachykardien im Kindesalter. Es besteht eine
funktionelle Langsdissoziation des AV-Knotens mit dualen, anatomisch separaten
AV-Knotenleitungsbahnen mit einem schnell leitenden Schenkel mit einer langen
Refraktarzeit und einem langsam leitenden Schenkel mit einer kurzen Refraktarzeit
42 Aufgrund des elektrophysiologischen Mechanismus besteht praktisch kein Risiko
des plotzlichen Herztodes. Die Indikation zur Behandlung ergibt sich aus der
Symptomatik und dem individuellen Leidensdruck der Patienten.

Hinsichtlich der Auswahl von Antiarrhythmika zur Akutintervention sowie zur
Rezidivprophylaxe wird auf die Tabellen 1a und 1b verwiesen. Beschrankungen
hinsichtlich des Einsatzes von Digoxin liegen hierbei nicht vor. Zu den
Therapieindikationen siehe Tabelle 3.

Wie bei Erwachsenen ist das Ziel der interventionellen Therapie bei jungen
Patienten mit AVNRT die selektive Ablation/Modulation des langsam leitenden
Schenkels des Reentry-Circuits per Hochfrequenzstromapplikation. Bei einem
kombiniert anatomisch/elektrophysiologischen Vorgehen liegt die Erfolgsrate bei
Kindern bei tiber 96% mit einem Risiko der Induktion eines AV-Blocks von 1,2% 3"
43 Die Rezidivrate nach der elektrophysiologischen Intervention liegt zwischen 3 und
5% 3¢ 37 4 Die Cryoablation des langsam leitenden Schenkels des Reentry-Circuits
ist bislang mit geringeren Erfolgsraten und hoheren Rezidivraten assoziiert;
allerdings besteht mit dieser Behandlungsmethode praktisch kein Risiko eines AV-
Blocks® “°. Bei der AVNRT ist in der Regel eine vollig strahlungsfreie
elektrophysiologische Untersuchung und Katheterablation moglich % *.

7.3.4 Permanente Form der junktionalen Reentry-Tach ykardie (PJRT) und
fokale atriale Tachykardie (FAT)

Der PJRT liegt ein Reentry-Mechanismus zugrunde mit einer meist rechts
posteroseptal lokalisierten akzessorischen atrioventrikularen Leitungsbahn mit

decrementalen Leitungseigenschaften und ausschlief3lich retrograder Leitung. Die
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Mehrzahl der Patienten fallt im S&uglings- und Kleinkindalter auf. Im EKG zeigt sich
ein langes RP-Intervall, das PR-Intervall ist kirzer als das RP-Intervall (Verhéaltnis
PR/ RP <1). Die P-Wellen sind in den EKG-Ableitungen I, Ill, aVF tief-negativ und
isoelektrisch oder leicht positiv in Ableitung I.

Die FAT beruht auf einem atrialen Fokus mit pathologisch gesteigerter Automatie
und zentrifugalem Aktivierungsmuster. Im Oberflachen-EKG findet sich eine P-Welle
mit "Nicht-Sinus"-Morphologie. Der AV-Knoten bzw. die Kammermuskulatur sind
nicht Bestandteil des Tachykardiemechanismus *’. Typisch ist eine Zunahme der
Tachykardiefrequenz bei Beginn (,warm up®) und eine Abnahme vor Ende (,cool
down®) der FAT.

Bei beiden Tachykardieformen handelt es sich in der Regel um chronisch-
permanente Tachykardien, die durch eine Einschrankung der linksventrikularen
Funktion auch lebensbedrohlich werden kdnnen.

Gelegentlich treten diese Tachykardien auch paroxysmal und haufig rekurrierend
auf. Charakteristisch fiur die permanenten Tachykardien ist eine Erhdhung des
Frequenzniveaus, welche auch in der Nacht zu dokumentieren ist. Wegen der meist
chronisch erhdhten Herzfrequenz kdnnen die Patienten Uber Monate und Jahre eine
sekundéare dilatative Kardiomyopathie mit eingeschrankter linksventrikularer
Funktion und Zeichen der Herzinsuffizienz entwickeln *® #°.

Aufgrund der elektrophysiologischen Eigenschaften der Tachykardien sind
Adenosingaben sowie die transdsophageale Uberstimulation meist nicht langerfristig
wirksam (siehe Tabelle 1a). Zur medikamentdsen Dauertherapie siehe Tabelle 1b.
Adenosin fihrt Gber den AV-Block und Persistenz der FAT zur Diagnosestellung,
allerdings wird die FAT gelegentlich auch durch Adenosin terminiert. Tabelle 4 listet
die einzelnen Therapieindikationen auf.

Die Indikation zur Behandlung ergibt sich aus der Haufigkeit des Auftretens der
Tachykardien, der erhdhten mittleren Herzfrequenz sowie der linksventrikularen
Funktionseinschrankung. Im Sauglings- und Kleinkindalter bis zu einem Gewicht von
ca. 15 kg wird die medikamentdse Therapie, danach die Katheterablation bevorzugt.
Bei der fokalen atrialen Tachykardie erscheint der Einsatz von Ivabradin aufgrund
des Wirkmechanismus erfolgsversprechend *°.

Bei der angeborenen junktionalen ektopen Tachykardie und der multifokalen

atrialen Tachykardie handelt es sich um ausgesprochen seltene Tachykardieformen,
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weshalb an dieser Stelle auf strukturierte Empfehlungen verzichtet werden soll. Auch
bei der angeborenen junktionalen ektopen Tachykardie erscheint der Einsatz von

lvabradin aufgrund des Wirkmechanismus erfolgsversprechend °*.

7.3.5 Postoperative junktionale ektope Tachykardie (JET)

Diese Form der junktionalen ektopen Tachykardie tritt gehauft nach
herzchirurgischen Eingriffen bei Sauglingen und Kleinkindern als Folge einer
Irritation des AV-Knotens/His-Blindels auf. Aufgrund der hohen Kammerfrequenzen
in Kombination mit einer atrioventrikularen Dissoziation besteht unbehandelt eine
hohe Letalitat. Ziel der Behandlung ist eine Kontrolle der Kammerfrequenz und eine
Wiederherstellung der normalen AV-Sequenz, die meist zur hamodynamischen
Stabilisierung fuhrt bis zum spontanen Terminieren der Tachykardie. Neben der
moderaten Hypothermie (33-35 C) *2, dem Einsatz von Amiodaron (Tablle 1a) und
weiteren Antiarrhythmika als Dauerinfusion sowie der Magnesiumsubstitution hat
sich die kammergetriggerte atriale Stimulation bewahrt **°8. Die Indikation zur His-

Bindelablation ergibt sich nicht.

7.3.6 Intraatriale Reentry-Tachykardien (IART) incl  usive Vorhofflattern

Intraatriale Reentry-Tachykardien werden durch einen Reentry-Mechanismus um
anatomische und/oder chirurgische Hindernisse in den Vorhéfen verursacht. Es
handelt sich um priméare atriale Tachykardien, der AV-Knoten sowie die Ventrikel
sind keine kritischen Bestandteile des Reentry-Mechanismus. Folglich fuhrt die
Applikation von Adenosin in der Regel nicht zur Terminierung der Tachykardie, die
Demaskierung der P-Wellen fiihrt jedoch zur korrekten Diagnose *°. In der Literatur
werden diese Tachykardien haufig auch als atypisches Vorhofflattern bezeichnet

(siehe unten).

Vorhofflattern ist eine Sonderform der IART. Es ist durch das typische EKG-Muster
mit sagezahnartigen ,Flatter-Wellen® in den inferioren EKG-Ableitungen
charakterisiert. Es handelt sich um eine rechtsatriale Makroreentrytachykardie mit
dem kritischen Isthmus zwischen der Trikuspidalklappe und dem Trichter der
unteren Hohlvene. Vorhofflattern kann idiopathisch und nach Korrekturoperation

eines angeborenen Herzfehlers auftreten.
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Beim pranatalen intrauterinen Vorhofflattern liegen Vorhoffrequenzen zwischen 350-
500/min mit einer 2:1 oder 3:1 AV-Uberleitung vor. Vereinzelt besteht zusétzlich eine
akzessorische Leitungsbahn mit atrioventrikularen Reentrytachykardien °°°2. Die
Therapie erfolgt transplazentar primar mit Digoxin oder Sotalol. Sotalol ' %* fiihrt bei
50-80% der Feten zu einer Konversion in den Sinusrhythmus, die Konversionsrate
bei Digoxintherapie betragt ca. 50% (Tabelle 1). Amiodaron gilt als

Reserveantiarrhythmikum .

Beim isolierten neonatalen Vorhofflattern besteht nur ein geringes Risiko des
erneuten Auftretens. Nach elektrischer Kardioversion (transdsophageal oder extern)

ist in der Regel keine antiarrhythmische Therapie erforderlich 3% ®4,

IART treten nach chirurgischen Interventionen (z. B. Vorhofumkehroperation,
Fontanoperation, Fallotkorrektur) auf. Sie sind mit einer signifikant gesteigerten
spatpostoperativen Morbiditat und Letalitédt assoziiert. Bei einer anhaltenden IART
mit hamodynamischer Beeintrachtigung ist eine externe Kardioversion mit 0,5-1 J/kg
indiziert (siehe Abbildung 1). Bei stabiler Hamodynamik kann eine Uberstimulation
(trans6sophageal, endokardial oder epikardial) mit hohen Erfolgsraten durchgefiihrt
werden. Eine intraventése medikamenttse Kardioversion mit Antiarrhythmika ist
aufgrund der geringen Erfolgsrate und der nicht unerheblichen Nebenwirkungen

nicht zu empfehlen.

Bei Patienten mit einer IART und stabiler Hamodynamik mit einer Dauer >48
Stunden mussen vor der Terminierung intraatriale Thromben echokardiographisch
sicher ausgeschlossen werden *’. Sofern Thromben nachgewiesen werden, ist eine
Antikoagulation mit Marcumar oder niedermolekularem Heparin Uber die Dauer von
4-6 Wochen indiziert. Bei hoher Kammerfrequenz ist wéhrend dieser Zeit eine 13-
Blockertherapie, evtl. in Kombination mit Digoxin, zur Kammerfrequenzreduktion zu

empfehlen.

Nach erfolgreicher Terminierung der IART besteht bei der Mehrzahl der Patienten
die Indikation zur Rezidivprophylaxe. Die Ergebnisse der medikamentdsen Therapie
sind héufig nicht zufriedenstellend. Die alleinige langerfristige medikamentose
.Kontrolle* der Kammerfrequenz bei fortbestehender Vorhoftachykardie ist mit einer
signifikant gesteigerten Letalitat assoziiert und somit unzureichend . Als
Antiarrhythmika kommen bei den postoperativen intraatrialen Reentry-Tachykardien
vor allem Antiarrhythmika der Klasse Ill (Sotalol und Amiodaron) sowie [3-Blocker
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zum Einsatz (Tabelle 1b). Eine Monotherapie mit Praparaten der Klasse Ic sollte
aufgrund der Verminderung der Vorhoffrequenz bei unzureichender Verlangerung
der effektiven Refraktarperiode des AV-Knotens nicht durchgefihrt werden, da hier
eine hochfrequente 1:1-AV-Uberleitung begiinstigt werden kann. Empfohlen wird in
diesem Fall eine Kombinationstherapie eines Klasse Ic-Praparates mit einem [3-
Blocker *’. Eine Dauertherapie mit Amiodaron sollte bei jungen Patienten aufgrund
der hohen Zahl von Nebenwirkungen vermieden werden. Klasse 1lc-Substanzen
sollten bei eingeschrankter Ventrikelfunktion ebenfalls nicht verabreicht werden ©°.
Bei einem bedeutsamen Anteil der postoperativen Patienten (z. B. nach
Vorhofumkehroperation) liegt ein Tachykardie/Bradykardiesyndrom vor, so dass bei
einer antiarrhythmischen Therapie das Risiko der signifikanten Aggravierung der
Sinusknotendysfunktion besteht. Bei diesen Patienten besteht die Indikation zur
permanenten Schrittmachertherapie (siehe Leitlinie Bradykarde
Herzrhythmusstorungen der DGPK). Vor der Schrittmachertherapie sollte die
Mdoglichkeit einer Ablationsbehandlung der IART erwogen werden.

Vorhofflattern kann durch die Applikation von Hochfrequenzstromlasionen zwischen
dem Trikuspidalklappenannulus und dem Trichter der unteren Hohlvene mit dem Ziel
der Induktion eines Leitungsblocks in dieser Region kausal und effektiv mit einer
Erfolgsrate >90% behandelt werden ®' 8,

Bei intraatrialen Reentry-Tachykardien ist die Identifikation der kritischen
Bestandteile des Reentry-Circuits innerhalb der individuellen postoperativen
Anatomie fur die erfolgreiche Hochfrequenztromablation von entscheidender
Bedeutung. Der Einsatz der 3-dimensionalen Mappingsysteme hat bei diesen
Patienten die Ergebnisse deutlich verbessert. Bei einigen Patienten kann auch mit
dem Einsatz der modernen Technologien keine komplette Freiheit von
Tachykardierezidiven erzielt werden. Bei fast allen Patienten besteht jedoch nach
der Ablationsbehandlung unter Fortfihrung einer antiarrhythmischen Therapie eine
deutliche Abnahme der Haufigkeit der Tachykardieepisoden und eine bessere

69-71 72, 73. Zu den

hamodynamische Toleranz des Tachykardierezidivs
Therapieindikationen im Einzelnen siehe Tabelle 5.

Nach erfolgloser Katheterablation einer IART mit signifikanter hdmodynamischer
Relevanz ist die rhythmuschirurgische Therapie eine weitere Therapieoption. Bei

Patienten mit IART, bei denen aufgrund der Hamodynamik ein herzchirurgischer
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Eingriff geplant ist, sollte gleichzeitig eine intraoperative Ablation durchgefihrt

werden "4 7°,

7.3.7 Vorhofflimmern

Beim Vorhofflimmern handelt es sich um eine linksatriale Tachyarrhythmie. Im EKG
manifestiert es sich als Tachyarrhytmia absoluta. Durch einen mechanischen
Stillstand der Vorhofe besteht ein hohes Risiko der intraatrialen Thrombenbildung
mit konsekutiver Thrombembolie. Vorhofflimmern ist die héufigste symptomatische
Tachyarrhythmie des Erwachsenen und wird bei Kindern und Jugendlichen extrem
selten beobachtet. Bei zunehmendem Alter der Erwachsenen mit einem
angeborenen Herzfehler besteht jedoch eine Zunahme der Inzidenz von atrialen
Reentry-Tachykardien und Vorhofflimmern 77,

Das diagnostische und therapeutische Vorgehen bei Vorhofflimmern entspricht dem

Procedere bei atrialen Reentrytachykardien/Vorhofflattern #°.

7.4 Ventrikulare Extrasystolen
Im EKG unterscheiden sich die QRS-Morphologie und der QRS-Vektor vom
Grundrhythmus. Prinzipiell liegt eine Verbreiterung des QRS-Komplexes Uber die
altersspezifische Norm vor. Die Ursachen ventrikularer Extrasystolen im Kindesalter
umfassen Elektrolytstorungen, Medikamente, entzindliche Herzerkrankungen,
angeborene Herzfehler (z.B. postop. Fallotsche Tetralogie) sowie Kardiomyopathien
und Herztumore. Bei den meisten Kindern mit ventrikularen Extrasystolen jedoch
besteht keine kardiale Grunderkrankung. Die Kinder sind meist asymptomatisch.
Eine benigne oder idiopathische ventrikuldre Extrasystolie liegt bei der folgenden
Befundkonstellation vor:
- Isolierte uniforme ventrikulare Extrasystolen (auch haufig, zum Teil >1/min. im
LZ-EKG entsprechend >1440/d)
- Altersentsprechender Normalbefund des Oberflachen-EKG, QTc <0,44 (bei
Madchen <0,46)
- Suppression der Extrasystolie unter Belastung, Wiederauftreten in der
Erholungsphase
- Normale intrakardiale Strukturen, normale linksventrikulare Pumpfunktion

- Normales Cardio-MRT (nicht obligatorisch)
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Bei einer idiopathischen ventrikularen Extrasystolie sowie bei einem akzelerierten
idioventrikularen Rhythmus besteht keine Therapieindikation ®'. Die Extrasystolen
stammen meist aus dem rechtsventrikularen Ausflu3trakt. Die Prognose ist gut. Bei
der Uberwiegenden Zahl der Kinder kommt es im Jugendalter zu einem Sistieren der
ventrikularen Ektopie. Haufige ventrikulare Extrasystolen (5-10% aller QRS-
Komplexe) sowie multiforme ventrikulare Extrasystolen bedurfen der weiterfiihrenden
kinderkardiologischen und elektrophysiologischen Diagnostik inclusive MRT und
Familienanamnese  zum  Auschluss  von lonenkanalerkrankungen und
Kardiomyopathien®. Bei einer Einschrankung der linksventrikularen Pumpfunktion ist
die Ablationstherapie indiziert. Regelmaflige Verlaufsuntersuchungen zur
Uberwachung der LV-Funktion und —dimensionen werden empfohlen.

Die Indikation zur weiterfiihrenden Diagnostik besteht ebenso bei einer Zunahme der
ventrikularen Extrasystolie unter Belastung. Haufige ventrikulare Extrasystolen bei
einem angeborenen Herzfehler (z. B. Fallotsche Tetralogie) konnen in Kombination
mit anderen Risikofaktoren ein Hinweis fir ein erhéhtes Risiko fur den plotzlichen

Herztod sein 8.

7.5 Ventrikulare Tachykardien (VT)

Eine VT liegt bei drei oder mehr konsekutiven Depolarisationen unterhalb des His-
Bindels mit einer Kammerfrequenz von mehr als 20% uber der vorangehenden
Herzfrequenz vor. Bei einer geringeren Herzfrequenzsteigerung handelt es sich um
einen akzelerierten/idioventrikularen Rhythmus, der in der Regel keiner weiteren
Therapie bedarf.

In Analogie zu ventrikularen Extrasystolen unterscheiden sich im EKG die QRS-
Morphologie und der QRS-Vektor vom Grundrhythmus. Die QRS-Komplexe sind
Uber die altersspezifische Norm verbreitert (siehe oben). Eine atrioventrikulare
Dissoziation ist typisch. Bei Kindern wird aufgrund der guten Leitungseigenschaften
des AV-Knotens gelegentlich auch eine 1:1 retrograde Leitung beobachtet. Anhand
der Morphologie der QRS-Komplexe unterscheidet man monomorphe von
polymorphen ventrikularen Tachykardien. Bei einer Dauer >30 sec. bzw. bei einem
Kreislaufkollaps (unabhéngig von der Dauer der Tachykardie) liegt eine anhaltende

ventrikulare Tachykardie vor.
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Als Ursache einer VT unterscheidet man eine gesteigerte Automatie, eine getriggerte
Aktivitdt und einen Reentry-Mechanismus.

Bei Kammerflimmern (VF) liegt eine ungeordnete Aktivierung des
Ventrikelmyokards als Folge fragmentierter multipler Reentry-Erregungen vor. Im

EKG finden sich grobe oder feine Flimmerwellen ohne jede RegelmaRigkeit.

Préanatale VT

Beim Feten erfolgt die Diagnose der VT durch echokardiographischen Nachweis
einer Tachykardie mit einer AV-Dissoziation und Kammerfrequenz>Vorhoffrequenz.
Ursachlich kommen lonenkanalerkrankungen, eine fetale Myokarditis, eine
Kardiomyopathie und kardiale Tumoren in Betracht. Die diaplazentare Therapie tber

82,83 nter

die Mutter (Tabelle 2) beinhaltet die intraventése Gabe von Magnesium
Kontrolle des Magnesiumspiegels, Lidocain (insbesondere beim Hydrops fetalis) und
die orale Gabe von Mexiletin und Propranolol. Als Mittel der 2. Wahl werden
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Flecainid, Sotalol und Amiodaron empfohlen Diese Medikamente sind bei

Verdacht auf Long-QT-Syndrom kontraindiziert.

7.5.1 Akuttherapie der VT/VF

Die Akuttherapie der VT/VF richtet sich nach dem klinischen Zustand des Patienten.
Die primare Notfallbehandlung ist die externe Kardioversion mittels synchronisiertem
DC-Schock bei VT oder die Defibrillation (asynchron) bei VF bzw. hdmodynamisch

instabiler VT 1012 84 8

(siehe Abbildung 1 sowie Tabelle 6). Biphasische Schocks
sind effektiver als monophasische und verursachen weniger myokardiale
Funktionsstérungen. Die padiatrischen Flachenelektroden (4,5 cm im Durchmesser)
sollten bei Kindern unter 10 kg angewendet werden. Von der primaren intravendsen
Gabe von Antiarrhythmika ist abzuraten, weil der Effekt fraglich ist und eine negativ
inotrope Wirkung die Hamodynamik bei laufender Tachykardie wesentlich
verschlechtern kann und die effektive Behandlung unter Umstanden verzdgert wird
(siehe Abbildung 1). Adenosin dagegen kann prinzipiell bei einer Tachykardie mit
breiten QRS-Komplexen verabreicht werden. Die erfolgreiche Terminierung der
Tachykardie durch Adenosin legt die Diagnose einer supraventrikularen Tachykardie
mit breitem QRS-Komplex nahe. Allerdings kénnen auch idiopathische VT (z. B.
rechts- und linksventrikulare Ausflusstrakttachykardien) durch Adenosin terminiert

werden.
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Sofern kurzfristig verfugbar (z.B. bei permanentem Schrittmacher), kann bei
hamodynamisch stabilen Patienten der Versuch der Uberstimulation unternommen
werden. Ist die externe Kardioversion auch im zweiten Versuch erfolglos bzw. kommt
es zum frihen Rezidiv der VT, ist eine intravendse antiarrhythmische Therapie zu
erwagen. Diese sollte nach der Atiologie der Tachykardie ausgewahlt werden (siehe
Abbildung 1). Bei Schock-refraktarem Kammerflimmern/hamodynamisch instabiler
VT sollte eine intraventse antiarrhythmische Therapie mit Amiodaron oder Lidocain
nach der 3. bzw. nach der 5. erfolglosen Schockabgabe zusammen mit der Gabe
von Adrenalin erfolgen (Abbildung 1). Die langfristigen Therapieoptionen sind in
Tabelle 7 festgehalten. Indikationen zu einer ICD Therapie werden in einer separaten
Leitlinie behandelt (Leitlinie ICD der DGPK).

Folgende Unterformen der ventrikularen Tachykardien werden im Weiteren
besprochen:

* Idiopathische VT

* Angeborene Arrhythmiesyndrome (lonenkanalerkrankungen)

* VT bei Kardiomyopathien

* VT bei angeborenen Herzfehlern

Bei ventrikularen Tachykardien sollte eine medikamentbése Therapie zur
Rezidivprophylaxe gezielt substratspezifisch durchgefuhrt werden (siehe unten,
Tabelle 7).

7.5.2 ldiopathische VT

Eine idiopathische VT liegt bei Kindern mit einem strukturell normalen Herz vor,

sofern anderweitige Ursachen wie eine Myokarditis bzw. eine Kardiomyopathie

sowie lonenkanalerkrankungen bzw. eine ARVC oder CPVT ausgeschlossen sind.

Diese idiopathischen VT weisen monomorphe QRS-Komplexe auf. Das Risiko des

plotzlichen Herztodes ist sehr gering %% ®’. Es kann jedoch bei haufigen anhaltenden

bzw. chronisch-permanenten Tachykardien sekundar zur Ausbildung einer

Tachykardie-induzieren Kardiomyopathie kommen %8

Die idiopathischen VT kdnnen in verschiedene Formen eingeteilt werden (Tabelle 8):
1) Ausflusstrakttachykardien aus dem rechts- oder linksventrikularen

Ausflusstrakt inklusive proximaler Pulmonalarterie und Aortensinus
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2) Verapamil-sensitive faszikulare linksventrikulare Tachykardie (Typ Belhassen;
im EKG superiore Achse und Rechtsschenkelblock)

3) Andere  Ursprungslokalisationen  (AV-Klappenannuli,  Papillarmuskeln,
epikardial) sind im Kindesalter extrem selten und werden hier nicht

bertcksichtigt

Tachykardien aus dem rechtsventrikularen Ausflusstrakt (RVOT-VT) sind die
haufigste Form der idiopathischen VT im Kindesalter. Da die RVOT-VT meist nur
nicht-anhaltend repetitiv auftritt und selten signifikante Symptome verursacht, ist
eine Therapie zur Rezidivprophylaxe nur in Einzelfallen erforderlich. Medikamente
der ersten Wahl sind 3-Blocker.

Der linksventrikularen faszikularen Tachykardie (Belhassen Tachykardie) liegt ein
Reentry-Mechanismus unter Einbeziehung meist des apikalen posterioren Faszikels
des Purkinjesystem zugrunde. Diese VT ist durch Verapamil i.v. akut terminierbar.
Zur Rezidivprophylaxe kommen die gleichen Substanzen wie bei den
Ausflusstrakttachykardien zum Einsatz, allerdings sind hier Rezidive héaufiger. Die
Katheterablation ist in diesen Féllen eine effektive Therapieoption .

Die Therapieindikationen sind in Tabelle 6 zusammengestellt. Die Implantation eines
ICD ist bei Kindern und Jugendlichen mit idiopathischer VT in der Regel nicht
indiziert™ (siehe Leitlinie ICD der DGPK). Eine Ubersicht zu den idiopathischen
ventrikularen Tachykardien ist in der Tabelle 7 dargestellt.

7.5.3 Angeborene Arrhythmiesyndrome (lonenkanalerkr ~ ankungen)

Den angeborenen Arrhythmiesyndromen liegt eine meistens autosomal dominant
vererbte Genmutation zu Grunde, die in den lonenhaushalt der Kardiomyozyten
eingreift. Je nach Art der Mutation beeinflusst diese entweder die lonenkandle fur
Kalium oder Natrium in der Zellwand (Long-QT-Syndrom - LQTS, Short-QT-Syndrom
- SQTS, Brugada Syndrom - BRS) oder den Kalziumaustausch innerhalb der Zelle
zwischen dem  sarkoplasmatischen  Retikulum und dem  Zytoplasma
(Catecholaminsensitive polymorphe ventrikulare Tachykardie - CPVT). Aus der
Storung resultiert eine Verlangerung des Aktionspotentials (LQTS), eine Verkirzung
des Aktionspotentials (SQTS und BRS) oder eine Uberlastung der Zelle mit Kalzium
(CPVT), die zu ventrikularen Tachyarrhythmien infolge friher oder spater

Nachdepolarisationen und Dispersion der Refraktaritat filhren 9%,
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Die typischen, lebensbedrohlichen Arrhythmien sind polymorphe VT (z. B. Torsade
des Pointes) und/oder Kammerflimmern (VF). Der Triggermechanismus fir VT/VF ist
oft ein erhohter Sympathikotonus bei koérperlicher oder emotioneller Belastung
(typisch fur LQTS Typ 1 und 2, CPVT) oder Klingelgerdusche (LQTS Typ 2).
Schwimmen gilt als ein besonders starker Trigger bei LQTS Typ 1. Andere Patienten
erleiden VT/VF eher im Schlaf (LQTS Typ 3) oder bei erhdhter Kérpertemperatur
(BRS). VT/VF sind oft selbstterminierend, so dass sich die Arrhythmieepisoden als
Synkopen darstellen und nur selten beim ersten Auftreten zum plétzlichen Herztod
fuhren (Ausnahme CPVT!). Eine stattgehabte Synkope bedeutet jedoch einen
erheblichen Risikofaktor fiir einen spateren plétzlichen Herztod %%,

Eine rechtzeitige Erkennung von betroffenen Patienten stof3t auf das Problem der
variablen phéanotypischen Ausprdgung der angeborenen Arrhythmiesyndrome im
Standard-EKG. Die Diagnose wird anhand der klinischen Symptomatik, spezifischer
Untersuchungsbefunde und der Molekulargenetik gestellt. Eine gezielte genetische
Analyse ist nach Bekanntwerden der spezifischen Genmutation in der Familie des
Probanden durchzufiihren ®. Das Fehlen eines entsprechenden Phanotyps schlief3t
die Erkrankung nicht aus. Diese kann sich je nach Arrhythmieform, Geschlecht und
Alter des Betroffenen klinisch erst spater manifestieren *°. Auch asymptomatische
Familienmitglieder mussen einer Kklinischen und genetischen Untersuchung
unterzogen werden .

Wegen der  grundsatzlich sehr unterschiedlichen pharmakologischen
Akutbehandlung bei LQTS, CPVT und Brugada Syndrom (siehe unten) ist eine
korrekte Initialdiagnose sehr wichtig und beruht vor allem auf einer korrekten EKG-
Beurteilung. Eine frihe Konsultation eines padiatrischen Elektrophysiologen sollte
angestrebt werden.

Ein Kreislaufstillstand durch VT/VF ist eine Klasse I-Indikation fur eine ICD
Implantation ® (siehe Leitlinie ICD der DGPK). Bei Patienten mit Synkopen muss
Uber die Therapie individuell anhand der Leitlinien des jeweiligen angeborenen

Arrhythmiesyndroms (siehe unten) entschieden werden.

7.5.4 Long-QT-Syndrom (LQTS)
Das QT-Intervall wird in den Ableitungen Il oder V5 gemessenen und das korrigierte
QT (QTc) wird anhand der Bazett-Formel berechnet:



21

QTc [ms| = L
v/ RR |s

Die QTc-Normwerte sind in der Tabelle 9 aufgefiihrt %. Weitere signifikante EKG-
Verédnderungen sind eine Sinusbradykardie, eine auffallige Morphologie der T-Welle
% und selten ein funktioneller AV-Block Il bis 111° (Abbildung 2A). Zur phanotypischen
Diagnosestellung werden die modifizierten Schwartz-Kriterien verwendet (Tabelle 10;

31,99
)

Bei Neugeborenen kann eine vortubergehende physiologische Verlangerung des QT-
Intervalls bestehen, die sich im Verlauf der ersten Lebenstage normalisiert .
Abzugrenzen ist eine medikamenteninduzierte QT-Verlangerung. Das QTc-Intervall
kann bei Betroffenen permanent oder intermittierend normal sein’®. Die
Untersuchungssensitivitdt wird durch multiple EKG-Aufzeichnungen (lAngstes QTc),
das Belastungs-EKG (am sensitivsten ist die 3. - 5. Minute nach Belastung), den
Adrenalin-Provokationstest und den Aufsteh-Test gesteigert 0% 12,

Bei allen Patienten mit Verdacht auf LQTS sollte eine molekulargenetische
Untersuchung durchgefihrt werden. Bei Mutationsbestatigung beim Probanden
sollen genetisch eng verwandte Familienangehorige auf dieselbe Mutation tUberprift
werden®™. Dies hat unmittelbare Folgen fir die Mutationspositiven (ggf.
prophylaktische Behandlung und Verhaltensmalinahmen) sowie Mutationsnegativen
(keine weiteren Untersuchungen und psychische Entlastung *'). Die Penetranz der
Mutationen ist variabel und am niedrigsten bei LQTS Typ 1, bei dem etwa 30 % der
Mutationstrager ein normales EKG haben . Bei den phanotypisch negativen LQTS
1 Patienten scheinen die N- und C-Terminal Mutationen auf ein sehr niedriges Risiko
hinweisen %,

Akutbehandlung bei ventrikularen Tachykardien (siehe auch Abbildung 1):

Bei LQTS Typ 1 und 2 sind R-Blocker (z. B. Esmolol, Propranolol i.v.), Magnesium
i.v. und bei bestehender Bradykardie eine temporare Kammerstimulation hilfreich.
Bei LQTS Typ 3 fuhrt die Kammerstimulation zusammen mit Lidocain i.v. zu einer
Stabilisierung. Bei ungeklarter genetischer Situation kbnnen 3-Blocker, Magnesium
und Lidocain verabreicht werden.

Die Dauertherapie bzw. medikamentdse Prophylaxe basiert auf der Verabreichung

von R-Blockern, die am effektivsten bei LQT1 sind '®. Nichtselektive R-Blocker mit
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verlangerter Wirkung und ohne intrinsische sympathomimetische Aktivitat sollten
bevorzugt werden. Nadolol und Propranolol stellen z.Z. die beste Losung dar *°°. Bei
LQT3 ist zusatzlich eine Therapie mit Mexiletin indiziert °’. Mexiletin und Nadolol
sind zurzeit allerdings nur landerspezifisch erhaltlich. Der Bezug kann Uber eine
internationale Apotheke erfolgen. Die Rolle der R-Blockerprophylaxe bei
asymptomatischen LQT3 Patienten mit normalem EKG bleibt unklar °8,

Die R-Blockereffektivitat sollte mindestens 1x jahrlich durch ein Belastungs-EKG
kontrolliert werden. Die maximale Herzfrequenz sollte 150/min nicht tGberschreiten.
Als zusatzliche MalRRnahme bei medikamentos refraktaren Patienten gilt die
linksseitige sympathische kardiale Denervation ** '*. Die Entscheidung zur ICD-
Implantation ist komplex. Generell ist ein ICD nach Reanimation und nach Synkopen
trotz adaquater [3-Blockertherapie wegen maligner ventrikularer Arrhythmie indiziert
8L. Leitlinie ICD). In anderen Fallen muss je nach Alter, Genotyp, QTc-Zeit,
Symptomen und Geschlecht individuell entschieden werden %% %* % Es sollen keine
QT-verlangernden Medikamente (siehe https://crediblemeds.org/) verabreicht
werden. Die Patienten sollen nicht an Leistungssport teilnehmen, wobei diese
Empfehlung in der letzten Zeit relativiert und individualisiert wird (siehe Leitlinie Sport
der DGPK'®. Aktivitditen, bei denen eine kurzfristige Bewusstlosigkeit zu
schwerwiegenden Folgen fihren kann, sollten vermieden werden (Schwimmen,

Tauchen, Klettern usw. ohne individuelle Aufsicht).

7.5.5 Short-QT-Syndrom (SQTS)

Ein QTc <340 ms gilt als pathologisch **. Es handelt sich um eine sehr seltene
Erkrankung. Die Rhythmusstérung kann die Patienten schon im jungen Alter
bedrohen. Oft liegt auch ein chronisches Vorhoffimmern mit langsamer

10 'In der Therapie verwendet man Chinidin, welches das

95, 111
)

Kammerfrequenz vor
Aktionspotential der Herzzelle und damit die Refraktarperiode verlangert und
die ICD-Implantation. Chinidin ist in Deutschland als Substanz erhéltlich; es kann
durch den Apotheker verkapselt werden. Eine molekulargenetische Diagnostik soll
ahnlich dem LQTS durchgefiihrt werden ®°; nur etwa 15% der Patienten kann man

derzeit genetisch identifizieren **2.



23

7.5.6 Brugada Syndrom (BrS)

Die Erkrankung ist charakterisiert durch eine Verbreiterung des QRS-Komplexes und
spezifische ST-Streckenhebungen in den rechtsprékordialen Ableitungen, die durch
I.v. Gabe von natriumblockierenden Antiarrhythmika (Ajmalin und Flecainid) verstarkt
bzw. sichtbar gemacht werden kénnen (Abbildung 2B). Patienten mit spontanen
typischen ST-Streckenveranderungen haben eine schlechtere Prognose als
diejenigen, bei denen die EKG-Zeichen nur nach medikamentoser Provokation
auftreten %> 3 Dije Kombination von spontanen typischen  ST-
Streckenveranderungen und Synkopen stellt ein hohes Risiko fir plétzlichen Herztod
dar. Die Rolle der programmierten Kammerstimulation in der Risikostratifizierung ist

nicht eindeutig *°.

Der plotzliche Herztod ist durch polymorphe VT oder VF
verursacht, die oft in Ruhe oder im Schlaf und bei Fieber vorkommen. Die einzige
effektive Therapie zur Pravention des plotzlichen Herztodes ist die ICD-Implantation.
Ahnlich dem SQTS wurde auch ein positiver Effekt von Chinidin beschrieben *** 4,
3-Blocker sind nicht hilfreich. In der Akutbehandlung lebensbedrohlicher ventrikularer
Tachykardien kann Isoprenalin oder Orciprenalin i.v. zur Stabilisierung angewandt

werden % 115

. Bei Fieber ist zuatzlich eine aggressive antipyretische Therapie
notwendig. Junge Patienten mit BrS sollten bei fieberhaften Infekten hospitalisiert
und entsprechend Uberwacht werden. Spezifische Medikamente missen vermieden

werden (siehe http://www.brugadadrugs.org).

7.5.7 Katecholaminsensitive polymorphe ventrikulare Tachykardie (CPVT)

Klinisch sind die Patienten durch belastungs- oder emotionsgetriggerte Synkopen
auffallig. Das typische EKG-Bild beinhaltet belastungsinduzierte polymorphe
ventrikulare Extrasystolen, bidirektionale VT und VF. Viele Patienten haben auch
chaotische Vorhoftachykardien. Das Belastungs-EKG fuhrt zur Diagnose, wahrend
das Ruhe-EKG meistens vollig unauffallig ist. Die CPVT ist die am haufigsten todlich
verlaufende angeborene lonenkanalerkrankung % 9% 1. Die Therapie beruht auf R-
Blockern oder R-Blockern plus Flecainid **” '8, Bei Patienten, die unter B-Blockern
symptomatisch sind oder VT/VF Episoden haben, besteht die Indikation zur ICD-

95

Implantation *°. Die linksseitige kardiale sympathische Denervation ist bei den

Patienten indiziert, die unter 3-Blockern oder unter [3-Blockern plus Flecainid eine

Synkope, VT/VF-Episode oder adaquate ICD-Schocktherapie erleiden ** **: sie sollte
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vor oder gleichzeitig mit der ICD-Implantation erwogen werden. Es wurde berichtet,
dass die Effektivitat der ICD-Schockabgabe von der zugrundliegenden Tachykardie
abhangt. Polymorphe und bidirektionale VT wurden im Gegensatz zu VF nur
unzuverlassig terminiert **°. Die CPVT ist im Hinblick auf den plétzlichen Herztod
gefahrlicher als das LQTS (siehe oben). Ohne Therapie versterben 30-50% der
Patienten vor dem 30. Lebensjahr. 3-Blocker sind in der Regel weniger effektiv als
bei LQTS. Die molekulargenetische Diagnostik soll ahnlich dem LQTS durchgefihrt

werden %,

Auch bei asymptomatischen Mutationstragern ist eine [3-Blocker-
Prophylaxe indiziert. Auf Schul- und Leistungssport soll auf jeden Fall verzichtet

werden.

7.5.8 VT bei Kardiomyopathien

7.5.8.1 Arrhythmogene rechtsventrikulare Kardiomyop athie (ARVC)

Die Erkrankung ist eine autosomal dominant vererbte, spezielle Form der
Kardiomyopathie, die durch eine Stérung der Desmosomentwicklung zu fibrotischer
Degeneration und Fetteinlagerung vorwiegend in der Wand des rechten Ventrikels,

aber oft auch des linken Ventrikels fihrt %°

. Die Erkrankung ist progressiv mit
klinischer Manifestation meistens in der zweiten bis vierten Lebensdekade und fihrt
zur Entstehung eines Substrats fur Reentry-basierte lebensbedrohliche VT und in
spaten Stadien zum Rechtsherzversagen. Im EKG treten eine Verbreiterung des
QRS-Komplexes mit den Zeichen einer verzogerten rechtsventrikularen
Depolarisation in Form einer e-Welle sowie Repolarisationsverdnderungen auf
(Abbildung 2C) *?*. VT sind meist anhaltend und monomorph. Oft hat ein Patient
mehrere Tachykardiemorphologien mit unterschiedlichen Zykluslangen 8% 1%,

Die Behandlung besteht aus Sotalol bzw. Amiodaron (unsicher wegen des
progressiven Charakters der Erkrankung mit sich verdnderndem arrhythmogenen
Substrat), Katheterablation monomorpher VT (Substrat befindet sich oft auch

epikardial) %

und der ICD-Implantation. Bei Patienten mit ARVC und einem oder
mehreren Risikofaktoren fur den plotzlichen Herztod (Induktion einer VT bei EPU,
spontane nicht-anhaltende VT, mannliches Geschlecht, schwerwiegende RV-
Dilatation, Alter bei Prasentation <5 Jahre, LV-Dysfunktion, Synkope und apikales
RV-Aneurysma, genetischer Lokus auf Chromosom 1g42-43) besteht eine Klasse lla
Indikation zu einer priméar praventiven ICD-Implantation 3% 13124125 (| gitlinie ICD der

DGPK). Exzessives Ausdauertraining soll vermieden werden, weil diese zur
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Progression der Erkrankung fuhren kann. Leistungssport soll wegen der Auslésung
von VT/VF ebenfalls vermieden werden.

7.5.8.2 Hypertrophe obstruktive (HOCM) oder nichtob struktive (HNCM)
Kardiomyopathie

Bei Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie wird bei Vorhandensein eines oder
mehrerer “major* Risikofaktoren fir den plotzlichen Herztod (spontane anhaltende
und nicht-anhaltende VT, familidre Anamnese eines plotzlichen Herztodes, Synkope,
Septumdicke 230 mm und abnormale Blutdruckreaktion bei Belastung) eine primar
praventive ICD-Implantation empfohlen *? (s. Leitlinie ICD der DGPK). Auch die
hochdosierte 3-Blockertherapie (Propranolol 5-8 mg/kgxd) kann den pl6tzlichen

Herztod nicht verhindern %',

Fur Patienten im Alter von 216 Jahren wurde ein Score
publiziert, der die Entscheidung Uuber eine primar praventive ICD-Implantation
anhand der Kalkulierung des Risikos eines plotzlichen Herztodes erleichtert *2%. Sport

mit Wettbewerbs- und Leistungscharakter muss vermieden werden.

7.5.8.3 Dilatative Kardiomyopathie (DCM)

Bei dilatativer Kardiomyopathie besteht nach tberlebter VT/VF ein hohes Risiko des
Rezidivs und es besteht die Indikation zur ICD-Implantation. Eine empirische oder
durch eine EPU getestete medikamentése Therapie ist nicht hilfreich. Eine
eingeschrankte LV-Funktion allein (LVEF <35 %, NYHA Klasse Il oder Ill) ist bei
Kindern im Gegensatz zu Erwachsenen 2% ** keine eindeutige primar praventive
Indikation zur ICD-Implantation 3" 12, Die kardiale Resynchronisationstherapie kann
bei Patienten mit einer elektromechanischen linksventrikuldren Dyssynchronie als

132

Malinahme zur Verbesserung der LV Funktion hilfreich sein (siehe auch Leitlinie

Chronische Herzinsuffizienz der DGPK).

7.5.9 VT bei angeborenen Herzfehlern

Bei Patienten nach Operation eines angeborenen Herzfehlers koénnen im
langfristigen Verlauf ventrikulare Tachykardien entstehen. Diese basieren am
haufigsten auf Reentry-Mechanismen um chirurgische Narben oder anatomische
Barrieren. Selten kdnnen auch fokale VT bei gesteigerter Automatie auftreten. In der
Entwicklung des arrhythmogenen Substrats spielt auRer Narben auch die durch

Volumen-/Druckbelastung und/oder Hypoxéamie entstandene Myokardfibrose eine
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Rolle. Als besonders lebensgefahrdet gelten Patienten mit signifikanten
hamodynamischen Residuen. Am besten untersucht wurden die Risikofaktoren fur
die Entstehung lebensbedrohlicher ventrikularer Rhythmusstérungen bei jungen
Erwachsenen nach Korrektur einer Fallotschen Tetralogie’®. Hierzu zéhlen:
vorheriger palliativer Shunt, QRS-Breite 2180 ms* 3, Ventrikulotomie,
nichtanhaltende VT und ein LVEDP =212 mmHg sowie die Induzierbarkeit von
monomorphen oder polymorphen ventrikuldaren Tachykardien in der EPU & % 134,

Hamodynamisch wesentliche Restbefunde sollten korrigiert werden. Dies schitzt
allerdings nicht vor dem VT-Rezidiv, sofern nicht auch das arrhythmogene Substrat
behandelt wird **. Im Falle einer anhaltenden monomorphen VT kann eine operative

3 Neuerdings wurden bei

Kryoablation oder eine Katheterablation erfolgen
Patienten nach Korrektur einer Fallotschen Tetralogie bei der elektrophysiologischen
Untersuchung typische langsam leitende anatomische Korridore charakterisiert, die
ein Substrat fur ventrikulare Reentry-Tachykardien darstellen und abladiert werden
kénnen 3¢,

In Anlehnung an die CAST (Cardiac Arrhythmia Suppression Trial) Studie **" haben
Antiarrhythmika heutzutage keinen evidenzbasierten Stellenwert in der langfristigen
Pravention von ventrikularen Rhythmusstérungen bei Patienten nach Operationen
eines angeborenen Herzfehlers. Speziell fir Kinder gibt es keine Studien zur
prophylaktischen Wirkung von antiarrhythmischen Medikamenten. Die Indikationen

zur ICD-Implantation sind in der Leitlinie ICD der DGPK dargestellt.

8. Nachsorge

Kinder mit tachykarden Herzrhythmusstérungen bedirfen regelmafiger ambulanter
kinderkardiologischer  Kontrolluntersuchungen (bei chronisch-permanenten
Tachykardien alle 3-6 Monate, bei paroxysmalen Tachykardien alle 6-12 Monate).
Patienten mit Schrittmachern bzw. internen Kardiovertern/Defibrillatoren bedtrfen

zusatzlich regelméaRiger Kontrollen im Intervall von 6 Monaten **2.

9. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie
Durchfilhrung durch eine Arztin/einen Arzt fir Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen ein(e) EMAH-

zertifizierte Arztin/Arzt. Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch eine/n
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DEGUM II/lll qualifizierten Pranatalmediziner/in in Kooperation mit einem/r
Kinderkardiologen/in durchgefiihrt werden.

Therapeutische MaRnahmen obliegen der Verantwortung einer Arztin/eines Arztes
fur Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie,
eines Herzchirurgen mit Zertifikat ,Chirurgie angeborener Herzfehler® bzw. bei

Erwachsenen einer/s EMAH-zertifizierten Arztin/Arztes.

Erlauterungen: Bei Indikationsklasse | liegen ausreichende Daten oder ein
genereller Expertenkonsens vor, dass eine Behandlung nutzlich und wirksam ist. Bei
Klasse Il besteht kein Konsens, die Daten sind widersprichlich. Fir Klasse lla wird
die Wirksamkeit der Behandlung beflrwortet, Klasse Ilb ist der Nutzen weniger klar.
Bei Klasse Il wird die Behandlung als nicht-wirksam oder sinnvoll angesehen.

Anhaltende Tachykardie = 230 sec bzw. hamodynamisch instabil, nicht anhaltend =

<30 sec.
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Tabelle 1 a: Therapie der akuten Episode einer supr  aventrikularen Tachykardie
mit regelmafigen Abstanden der QRS-Komplexe und hdm  odynamischer
Stabilitat (Auswabhl; siehe Text und Abbildung 1)

Literatur

Vagale Mandver

Adenosin (0,1-0,3 mg/kg i.v. als rascher Bolus, (Paul 1997 *%)
max. 12 mg)

Propafenon (1-2 mg/kg langsam i.v., (Reimer 1991 %)
Dauerinfusion 4-7 pg/kg/min)

Flecainid (1 mg/kg langsam i.v.) (Till 1989 +*9)

Amiodaron (initial 5 mg/kg i.v. tiber 30 min, (Ramusovic 2013 *°)
Dauerinfusion 10 - max. 20 mg/kg/d)

Verapamil ab Schulalter* (0,1 mg/kg, max. 5 mg) (Leitner 1983 140

Esmolol (initial 0,1- 0,5 mg/kg/min i.v., (Cuneo 1994 %1

Dauerinfusion 50-200 pg/kg/min

Cave: Hypotension)

(*Cave: nicht bei Neugeborenen und Sauglingen!)
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Tabelle 1 b: Oral-medikamentdse Dauertherapie supra  ventrikularer
Tachykardien (hach Substanzklassen geordnet; die Au swahl des Medikaments
erfolgt anhand der folgenden Kriterien: Alter des Kindes, kardiale Anatomie

sowie Erfahrung des verantwortlichen Arztes)

Flecainid (3-7 mg/kg/d in 2 ED) (Cunningham 2017 %%
Propafenon (10 mg/kg/d in 3 ED) (Janousek 1998 '*°, Paul 1994 **%)
R-Blocker (z. B. Propranolol 2 mg/kg/d in 3 ED) (Pfammatter 1998 *°)
Amiodaron (Erhaltungsdosis 3-5 mg/kg/d in 1 ED) (Paul 1994 )

Sotalol (2-6 mg/kg/d in 2 ED) (Pfammatter 1997 %)
Verapamil ab Schulalter* (4-10 mg/kg/d in 3 ED) (Sapire 1981 **")

Digoxin* (0,2 mg/m? in 2 ED, in Kombination)

(* nicht bei Praexzitationssyndrom, ED=Tagesdosierung verteilt auf Einzeldosen)
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Tabelle 2: Diaplazentare Therapie von fetalen Tachy arrhythmien (modifiziert

nach Donofrio 2014 %)

Supraventrikulare Tachykardien (HF 2 220/min) ohne Hydrops, normale

LV-Funktion :

Mittel der 1. Wahl:

Digoxin: Aufsattigung mit 0,3-0,5 mg alle 8 h i.v. fur 24 h (Spiegelkontrolle) oder
0,25 mg alle 6 h p.o. Uber 48-72 h; Erhaltungsdosis 0,25 mg alle 8 h p.o.

(maternaler Zielspiegel 1.5 - 2.0 (2,5) ng/ml)
Flecainid: 50-150 mg p.o. alle 8-12 h (max. 400 mg/d)
Sotalol:  80-160 mg alle 12 h p.o. (ggf. steigern auf alle 8 h; max. 480 mg/d)
Mittel der 2. Wahl:
Amiodaron: Aufsattigung 450-600 mg p.o alle 6 h fur 48 h, bzw. bei

vorausgegangener antiarrhythmischer Therapie 200-400 mg p.o. alle 6 h;
Erhaltungsdosis 200 mg p.o./d (ggf. bis 600 mg/d)

Vorhofflattern
Mittel der 1.Wahl: Sotalol: Dosierung siehe oben
Mittel der 2.Wahl: Digoxin: Dosierung siehe oben

Amiodaron: Dosierung siehe oben

Hydrops fetalis bzw. eingeschrankte linksventrikula re Funktion bei SVT oder
Vorhofflattern:

Operative Entbindung bei nahem Geburtstermin!

Diaplazentare Therapie wie oben, jedoch frihere Kombinationstherapie; evtl direkte

fetale Therapie Uber Nabelvene

Ventrikulare Tachykardie
Mittel der 1. Wahl:
Magnesium: initial 2-4(-6) g i.v. Uber 20 min, danach 1(-2) g/h fur max. 48 h mit

Spiegeliberwachung
Lidocain:  1-1,5 mg/kg i.v., danach 1-4 mg/min
Propranolol: 20-80 mg p.o. alle 6 h
Mexiletin: ~ 200-300 mg p.o. alle 8 h



31

Mittel der 2. Wahl:
Flecainid, Sotalol, Amiodaron (Dosierungen siehe oben; cave: kontraindiziert bei
Verdacht auf Long-QT-Syndrom)
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Tabelle 3: Therapieindikationen bei supraventrikula  rer Tachykardie auf der

Grundlage einer akzessorischen Leitungsbahn und AVN RT

Indikationsklasse Medikamenttse Ablationstherapie
Therapie
I rezidiviernede, - WPW nach Reanimation
anhaltende - Synkope mit kurzer (<240 ms) antegrader

symptomatische SVT effektiver Refraktarperiode der
akzessorischen Leitungsbahn bzw.
kurzem RR-Intervall (<240 ms) mit
A-Welle wahrend Vorhofflimmern
(SPERRI)
- rezidiviernede SVT, Therapie-refraktar,
eingeschrénkte LV-Funktion oder

hamodynamische Instabilitat

lla rez., nicht anhaltende - SVT, Gewicht >15 kg, als Alternative zu
SVT, Herzfehler effektiver medikamentdser Therapie
- SVT, geplante Herz-OP, erschwerter
postop. Zugang
(z. B. vor Fontan-Operation)
- A-Welle, keine SVT/Symptome,
Persistenz der A-Welle bei Belastung und
im L-EKG, Alter >8 Jahre, antegrade
effektive Refraktarpriode der akzess.
Leitungsbahn <240 ms oder multiple
Leitungsbahnen, geringes Risiko eines
AV-Blocks
- WPW-Muster, LV-Dysfunktion
[l - A-Welle verschwindet - A-Welle verschwindet bei Belastung,
bei Belastung normale LV-Funktion
- SVT nichtanhaltend, - SVT, effektive medikamenttse Therapie,
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kein Vitium Gewicht <15 kg



Tabelle 4: Therapieindikationen bei permanenter jun  ktionaler Reentry-
Tachykardie (PJRT) und fokaler atrialer Tachykardie (FAT)

Indikationsklasse Medikamenttse Ablationstherapie

lla

Therapie

Chronisch-permanente - chronisch permanente PJRT/FAT,

und paroxysmale LV-SF <30%, Gewicht > 15 kg
PJRT/FAT, erhbhtes - PIJRT/FAT, Therapie-refaktar oder
Frequenzniveau, Nebenwirkungen, LV-SF < 30%

LV-SF < 30%

chronisch-permanente - chronisch-permanente PJRT/FAT,
PJRT/FAT, erhbhtes LV-SF >30%, Gewicht >15 kg,
mittleres HF-Niveau, - Therapiealternative

LV-SF >30%

- geplante Herz-OP, erschwerter postop.

Zugang
Seltene Episoden einer PJRT/FAT, Gewicht <15 kg, LV-SF >30%,
PJRT/FAT, seltene Episoden, normale Frequenz,
LV-SF>30%, normale LV-SF

keine Symptome
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Tabelle 5: Therapieindikationen bei intraatrialen R~ eentry-Tachykardien (IART)

und Vorhofflattern bei angeborenen Herzfehlern (pr& - und postoperativ)
Indikationsklasse = Medikamentdse Ablationstherapie
Therapie
Rezid. anhaltende - IART/AFL mit hamodynamischer
IART/AFL Beeintrachtigung
- Nebenwirkungen unter medikamentdser
Therapie
- rezidivierende IART/AFL, Therapie-
refraktar
lla Seltene Rezidive - Seltene Rezidive unter medikamentoser
Therapie
[l Nicht-anhaltend, - Nicht-anhaltend, selten

selten
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Tabelle 6: Empfohlene Energie bei externer Kardiove  rsion/Defibrillation

Energie [J/kg KG], mdglichst biphasisch

1. Schock Bei Erfolglosigkeit

Kardioversion (synchronisiert) 1 2

Defibrillation (asynchron) 4 4
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Tabelle 7: Therapieindikationen der ventrikularen T achykardie (VT)

Indikations- Medikamenttse Ablationstherapie
klasse Therapie

I - Rezidivierende idiopathische - Anhaltende VT, hdmodynamisch wirksam,

VT Substrat der Ablation zugénglich
- Zustand nach ICD- - Zustand nach ICD-Implantation, haufige
Implantation, haufige Entladungen
Entladungen

- VT/VES induzierte
Kardiomyopathie
- 3-Blocker bei LQTS und

CPVT
- Mexiletin bei LQTS 3
lla - Chinidin bei SQTS und Ablation von ausldsenden ventrikularen
BrS Foci bei idiopathischem VF
- 3-Blocker + Flecanid bei
CPVT
lIb - Keine
1] - Idiopathische VES/ - Idiopathische VES ohne
nichtanhaltende VT hamodynamische Relevanz
- idiopathische VT ohne - Nichtanhaltende asymptomatische
hamodynamische idiopathische VT
Relevanz - VT bei lonenkanalerkrankungen und
- VT, strukturelle CPVT
Herzerkrankung

ohne ICD
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Tabelle 8: Ubersicht tiber die Formen der idiopathis  chen ventrikularen

Tachykardien
Tachykardieform EKG bei SR/VT | Akut- Dauer- Dignitat
therapie therapie

Idiopathische SR: unauffallig | Adenosin | [3-Blocker, VT meist nicht-
RVOT-VT VT: inferiore HF-Ablation anhaltend, selten
(getriggerte Achse, LSB, Symptome;
Aktivitat) monomorph spontanes

Sistieren maoglich
Idiopathische SR: unauffallig | Verapamil | 3-Blocker, haufiger
LV-VT VT: superiore Calcium- symptomatisch
(Reentry) Achse, RSB, Antagonisten

monomorph HF-Ablation

Differential- SR: unauffallig Keine Keine benigne
diagnose: langsame "VT",
Idioventrikularer <120% des
Rhythmus Grundrhythmus

(Ggf.=gegebenenfalls, HF=Hochfrequenzstrom, LSB=Linksschenkelblock,
LV=linksventrikular, RSB=Rechtsschenkelblock, RVOT=rechtsventrikularer

Ausflusstrakt, SR=Sinusrhythmus, VT=ventrikulare Tachykardie)
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Tabelle 9: Referenzwerte fur QTc (in ms, korrigiert ~ nach Bazett)

1 - 15 Jahre Manner >15 Jahre | Frauen >15 Jahre
Normal <440 <430 <450
Grenzwertig 440-460 430-450 450-470
Verlangert >460 >450 >470

Siehe auch Schwartz et al. 2002 3!
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Tabelle 10: LQTS - diagnostische Kriterien nach Sch  wartz 2002 (modifiz.) 3!

Elektrokardiographische Kriterien

QTc, ms

> 480

460-479 ?

450 -459 ? (Manner)

Torsades de Pointes

T-Wellen-Alternans

Gekerbte T-Wellen in 3 Ableitungen

QTc =480 in der 2.-4. Min. der Erholung bei der Ergometrie

Herzfrequenz unterhalb altersentsprechenden Normwerten

Klinische Kriterien
Synkope — stressbedingt
Synkope — ohne Zusammenhang mit Stress

Kongenitale Taubheit

Familienanamnese

Familienmitglieder mit Diagnose eines LQTS

Unklarer plotzlicher Herztod bei erstgradigen Verwandten
< 30 Jahre

Wahrscheinlichkeit eines LQTS:

< 1 Punkt — niedrig; 2-3 Punkte — mittel; > 3,5 Punkte - hoch

Punkte

oSO Fr P P N P N W
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Abbildungslegenden

Abbildung 1: Algorithmus zur Diagnostik und Therapie einer Tachyarrhythmie im

Kindesalter

Abbildung 2: LQTS, Brugada, ARVC

a. EKG bei einem Patienten mit molekulargenetisch nachgewiesenem LQT Syndrom
Typ 1. Die QTc Dauer betragt 692 ms.

b. Typisches EKG bei Brugada Syndrom mit ST-Strecken-Hebungen und negativen
T Wellen in den rechtsprékordialen Ableitungen.

c. EKG bei ARVC mit e-Wellen (Pfeil), die dem QRS Komplex folgen und einer

verzogerten rechtsventrikularen Depolarisation entsprechen (Abl. I, II, und 111).
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Abbildung 1
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