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1 Geltungsbereich: Tachykarde ventrikuldare Herzrhythmusstérungen im Kindes- und Jugendalter

2 Definition - Klassifikation - Basisinformation

Unter tachykarden Herzrhythmusstérungen versteht man anhaltende oder nichtanhaltende
Herzrhythmusstérungen mit einer temporar oder permanent abnorm hohen Herzfrequenz. Die ICD-
Implantation ist bei lebensbedrohlichen wventrikuldaren Tachyarrhythmien indiziert. Wichtigste
Formen ventrikularer Tachyarrhythmien sind monomorphe und polymorphe ventrikulare
Tachykardien [VT] sowie Kammerflimmern [VFib]. Die drei wichtigsten Diagnosegruppen, die mit
lebensbedrohlichen ventrikularen Tachyarrhythmien verbunden sind, sind genetische Arrhythmie-
syndrome, Kardiomyopathien und angeborene Herzfehler.

Genetischen Arrhythmiesyndromen unterliegt eine vererbbare Genmutation, die den
lonenhaushalt der Kardiomyozyten stort. Je nach Art beeinflusst diese Mutation entweder die
lonenkanaéle fiir Kalium oder Natrium in der Zellwand (langes QT Syndrom [LQTS], kurzes QT Syndrom
[SQTS], Brugada Syndrom [BRS]), oder den Kalziumaustausch innerhalb der Zelle zwischen dem
sarkoplasmatischen Retikulum und dem Zytoplasma (katecholaminsensitive polymorphe ventrikulare
Tachykardie [CPVT]). Aus der lonenhaushaltsstérung resultiert eine Verlangerung oder Verkiirzung
des Aktionspotentials oder Uberlastung der Zelle durch Kalzium, die zu ventrikuldren
Tachyarrhythmien infolge friiher oder spater Nachdepolarisationen und Dispersion der Refrakteritat
fahren.

Bei Kardiomyopathien sind die Herzmuskelfasern entweder hypertrophiert (hypertrophe
obstruktive [HOCM] oder nichtobstruktive [HNCM] Kardiomyopathie) oder die Herzkammern sind
dilatiert (dilatative Kardiomyopathie, [DCM]). Eine spezifische Form stellt die arrhythmogene
rechtsventrikuldre Kardiomyopathie [ARVC] dar, die durch die Stérung der Desmosomentwicklung zu
fibrotischer Degeneration und Fetteinlagerung vorwiegend in der Wand des rechten Ventrikels fihrt.
Auch die HOCM, HNCM und ARVC haben meistens einen genetischen Hintergrund. Als vorwiegender
Tachyarrhythmiemechanismus gilt das Reentry Phanomen.

Angeborene Herzfehler pradisponieren zu einer ventrikuldaren Tachyarrhythmie vorwiegend
im Falle einer vorbestehenden Myokardschadigung (Fibrose, Hypertrophie, Dilatation) durch
langfristige Volumen- und/oder Druckbelastung und Hypoxdmie, die meistens mit einer chirurgischen
Narbe im Ventrikelmyokard kombiniert ist. Diese Narbe bildet ein zentrales Hindernis, um welches
eine kreisende Erregung (Reentry) propagieren kann. Als besonders lebensgefahrdet gelten
Patienten mit signifikanten hamodynamischen Residuen. Deshalb soll sich die diagnostische
Beurteilung nicht nur auf die Herzrhythmusstérung beschranken, sondern soll auch hamodynamische
Aspekte mit einbeziehen.

3 Leitsymptome

Leitsymptome einer lebensbedrohlichen ventrikularen Tachyarrhythmie sind Herzrasen, Synkope und
Herzstillstand. Ein durch Reanimation verhinderter plétzlicher Herztod gilt als Anlass fir eine ICD-
Implantation zur sekundaren Pravention.
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4 Diagnostik

4.1 Zielsetzung diagnostischer Verfahren

Ziel der Diagnostik ist bei sekundarer Pravention die Dokumentation und Identifikation der
lebensbedrohlichen Herzrhythmusstérung.

Bei primérer Pravention (keine vorausgegangene lebensbedrohliche Herzrhythmusstérung) wird eine
Risikostratifizierung individuell fur die jeweiligen Diagnoseeinheiten durchgefiihrt.

Die hamodynamischen Aspekte sollen zusatzlich untersucht werden, um mogliche pathologische
Befunde katheterinterventionell oder chirurgisch beseitigen zu konnen. Dies gilt besonders fiir die
Patienten mit angeborene Herzfehler und HOCM. Diese MaBBnahmen sind jedoch nicht kurativ und
machen eine ICD-Implantation nur dann entbehrlich, sofern das anatomische Substrat fiir VT/VFib
sicher entfernt wurde.

4.2 Einzelne diagnostische Verfahren und deren Bewertung
Elektrokardiographische Diagnostik:

a) Dokumentation einer spontanen VT/VFib: EKG-Aufzeichnung wéahrend Reanimation
(Rhythmusstreifen vom externen Defibrillator), Standard-EKG, Langzeit-EKG, Belastungs-EKG,
Event-Recorder, interner Schrittmacherspeicher bei Patienten mit antibradykarden
Herzschrittmachern.

b) Suche nach EKG-Markern pathologischer Erregungs- und Riickbildungsmuster im Standard-
EKG: LQTS, SQTS, BRS, ARVC, HOCM, HNCM, angeborene Herzfehler (QRS-Breite > 180 ms
bei Patienten nach Korrektur einer Fallot’schen Tetralogie) (1).

c¢) Medikamentdser Provokationstest: Adrenalin bei LQTS Typ 1 (QTc Verldangerung) (2), Ajmalin
bei BRS (Expression des typischen BRS EKG-Musters) (3) und CPVT (Induktion ventrikularer
Tachykardie)

d) Spezielle EKG Verfahren: Signalmittelungs-EKG bei ARVC (Nachweis von ventrikuldren
Spatpotentialen) (4).

Elektrophysiologische Diagnostik
Induktion einer anhaltenden VT/VFib durch programmierte ventrikuldre Stimulation bei einer
elektrophysiologischen Untersuchung [EPU]:
e hilfreich bei Patienten mit angeborene Herzfehler (zur Risikostratifizierung bei postoperativer
Fallot’scher Tetralogie*) (5) und bei ARVC
o fragliche Nutzlichkeit bei BRS und DCM
e nichtindiziert bei LQTS, SQTS, CPVT, HOCM und HNCM.

*Als nicht-invasive Risikofaktoren fur addaquate Schockabgaben nach einer priméar-praventiven ICD-
Implantation bei Fallot’scher Tetralogie gelten vor allem: vorheriger palliativer Shunt, QRS-Breite
>180 ms, Ventrikulotomie, nichtanhaltende VT und LVEDP 212 mm Hg (6).

Hédmodynamische und bildgebende Diagnostik:
Echokardiographie (Struktur, Hdmodynamik und Risikostratifizierung bei HOCM und HNCM), Ro-
Thorax, Magnetresonanztomographie, Computertomographie und Herzkatheteruntersuchung mit
eventueller Myokardbiopsie (ARVC, HNCM, DCM, Ausschluss einer Myokarditis).
Metabolische Diagnostik:
HOCM, HNCM, DCM
Molekulargenetische Diagnostik:
e Indiziert bei: LQTS, SQTS, CPVT, BRS und ARVC, um Genmutationstrager (einschliellich
asymptomatischer Familienmitglieder) zu identifizieren sowie das Risiko einzustufen (z. B.
LQTS);
e Bedingt indiziert bei: HOCM und HNCM, um maligne Mutationen zu entdecken;
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e Nicht hilfreich: bei DCM und angeborene Herzfehler.

4.3 Durchfiihrung der Diagnostik und Therapie

Durchfiihrung der nicht-invasiven Diagnostik durch eine Kinderarztin/einen Kinderarzt mit der
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie. Die invasive Diagnostik und Therapie sollte
spezialisierten Zentren mit elektrophysiologischer und herzchirurgischer Erfahrung bei Kindern
vorbehalten bleiben (7).

5 Therapie
5.1 Indikation
Die ICD-Implantation ist bei lebensbedrohlichen ventrikuldren Tachyarrhythmien (VT/VFib) indiziert,
und zwar zur primaren oder sekundadren Pravention. Bei primar praventiver Indikation wird das
individuelle Risiko des Patienten, eine lebensbedrohliche ventrikulare Rhythmusstérung zu
entwickeln, abgeschatzt. Das niedrigste Risiko eines plétzlichen Herztodes, bei dem die Effektivitat
einer primar praventiven ICD-Implantation bislang nachgewiesen wurde, betragt 3,44 % pro Jahr und
gilt fir Erwachsene mit idiopathischer oder ischdmischer Kardiomyopathie (SCD-HeFT Trial) (8). Fur
Kinder und Patienten mit angeborenen Herzfehlern gibt es diesbezliglich keine spezifischen Angaben.
Zur sekundaren Pravention soll generell jeder Patient nach erfolgreicher Reanimation aufgrund von
VT/VFib eine ICD Implantation erhalten, soweit die Ursache der Arrhythmie nicht temporar oder
anderweitig beseitigbar ist. Bei der Indikationsstellung zur ICD-Therapie bei Kindern muss die hohe
Komplikationsrate zusatzlich in Betracht gezogen werden, um das Nutzen-Risiko-Verhaltnis addaquat
zu halten. Die zwei haufigsten Komplikationen stellen bei Kindern nicht-addaquate Schockabgaben
und mit Wachstum und Aktivitat verbundene Elektrodenprobleme dar.
Als Alternative zu einer ICD-Implantation kdénnen in folgenden Fallen unter Umstdanden andere
Therapieoptionen in Betracht gezogen werden:

a) PB-Blocker bei Patienten mit LQTS Typ 1 (hohe Effektivitat beschrieben) (9)

b) Chinidin bei Patienten mit SQTS und BRS (bei sehr kleinen Kindern) (10)

c) Antibradykarde Schrittmachertherapie und Mexiletin bei Patienten mit LQTS Typ 3 (11)

d) Linksseitige kardiale sympathische Denervation: LQTS Typ 1, CPVT (12)

e) Katheterablation: ARVC, angeborene Herzfehler

f) Chirurgischer Eingriff mit Beseitigung/Modifikation des arrhythmogenen Substrats: ARVC,

angeborene Herzfehler

Diese Verfahren kdénnen auch zur Minimierung der Zahl der Verum-Entladungen durch den ICD
verwendet werden.

Aus Mangel an Daten aus randomisierten Studien zur ICD-Therapie bei Kindern und Patienten mit
einem angeborenen Herzfehler basieren die Empfehlungen Uberwiegend auf lbereinstimmender
Expertenmeinung und lehnen sich zum grolRen Teil an die Kriterien flir erwachsene Patienten an.
Daher miissen vor der Anwendung der unten aufgefiihrten klassifizierten Empfehlungen die
individuellen Bedingungen und moglicherweise abweichenden prognostischen Voraussetzungen im
Kindesalter berlicksichtigt werden.

Die Indikationen zur gleichzeitigen antibradykarden Schrittmachertherapie sowie zur kardialen
Resynchronisationstherapie sind in separaten Leitlinien abgebildet.

Detaillierte Indikationen zur ICD Therapie bei Kindern und Jugendlichen (13)
Indikationsklasse I (eindeutige Indikation zur ICD Implantation)

1. Herzstillstand durch VT/VFib nach Ausschluss reversibler Ursachen (Evidenzstufe B)
(14,15,16,17)
2. Spontane symptomatische anhaltende VT oder unklare Synkope mit induzierbarer anhaltender

hamodynamisch instabiler VT in Verbindung mit einem angeborene Herzfehler, die durch eine
Katheterablation oder einen chirurgischen Eingriff nicht definitiv behandelbar ist (Stufe C) (18)
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3.

Anhaltende VT oder Synkope auf der Grundlage eines genetischen Arrhythmiesyndroms,
sofern keine alternative Behandlung maglich ist (Stufe C).

Klasse Il a (iiberwiegende Expertenmeinung pro ICD Implantation)

1.

Patienten mit einem angeborenen Herzfehler und rezidivierenden Synkopen unklarer Ursache
beim Vorhandensein entweder einer systemventrikularen Dysfunktion und/oder einer
induzierbaren ventrikuldren Tachyarrhythmie bei EPU (Stufe B) (5,19)

Patienten mit unklaren Synkopen und einer nicht-ischamischen DCM mit fortgeschrittener
Systemventrikeldysfunktion (EF <35 %) (Stufe C) (8,20)

Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie bei Vorhandensein eines oder mehrerer
“major“-Risikofaktoren fiir den plétzlichen Herztod (Herzstillstand, spontane anhaltende VT,
spontane nicht-anhaltende VT, familidare Anamnese eines plotzlichen Herztodes, Synkope, LV
Wanddicke 230 mm und abnormale Blutdruckreaktion auf Belastung) (Stufe C) (21).

Patienten mit ARVC und einem oder mehreren Risikofaktoren fiir den pl6tzlichen Herztod
(Induktion einer VT bei EPU, spontane nicht-anhaltende VT, mannliches Geschlecht,
schwerwiegende RV Dilatation, Alter bei Prasentation <5 Jahre, LV Einbeziehung, Synkope und
apikales RV Aneurysma assoziiert mit dem genetischen Lokus auf Chromosom 1g42-43 (Stufe
C) (13, 22, 23, 24).

Patienten mit LQTS und mit Synkopen oder VT trotz B-Blocker Therapie (Stufe B) (25, 26, 27,
28, 29, 30).

Nicht hospitalisierte Herztransplantationskandidaten mit dem Risiko eines plotzlichen
Herztodes als Briicke zur Transplantation (Stufe C) (31,32).

Patienten mit BRS und Synkope und/oder dokumentierter VT ohne Herzstillstand (Stufe C) (22,
33).

Patienten mit CPVT und Synkopen oder dokumentierter anhaltender VT trotz B-Blocker
Therapie (Stufe C) (22).

Patienten mit kardialer Sarkoidose, Riesenzellmyokarditis oder Chagas Krankheit (Stufe C) (13).

Klasse Il b (widerspriichliche Expertenmeinung hinsichtlich ICD Implantation)

1.

3.
4.

Patienten mit einem angeborenen Herzfehler und rezidivierender Synkope ohne klare Ursache
trotz nichtinvasiver und invasiver Diagnostik (Stufe C) (34)

Asymptomatische Patienten mit LQTS und Risikofaktoren fir den plétzlichen Herztod (QTc-
Dauer >500 ms bei mannlichem Geschlecht (Stufe B) (22,25,26,27,28,29,30,35).

Familidre und mit plétzlichem Herztod assoziierte Kardiomyopathie (Stufe C) (13)

Patienten mit LV non-compaction (Stufe C) (33,36,37,38)

Klasse lll (ICD Implantation wird nicht empfohlen)

1.
2.

Patienten mit permanenter VT oder VFib (Stufe C)

Patienten mit signifikanter psychiatrischer Erkrankung, welche durch die Implantation
aggraviert werden kann oder welche eine addquate Nachbetreuung verhindert (Stufe C)
Patienten in der NYHA Klasse IV mit medikamentos refraktarem Herzversagen, welche keine
Kandidaten fir eine Herztransplantation oder fiir eine CRT-P/D-System Implantation sind
(Stufe C)

Patienten mit Synkope unklarer Ursache ohne induzierbare ventrikulare Tachyarrhythmie und
ohne strukturelle Herzerkrankung (Stufe C)

VFib oder VT mit Moglichkeit einer katheterinterventionellen oder chirurgischen Behandlung
(Vorhofarrhythmie bei WPW Syndrom, rechtsventrikulare oder linksventrikuldre Ausflusstrakt-
VT, idiopathische VT oder faszikulare VT in Abwesenheit einer strukturellen Herzerkrankung)
(Stufe C)

Patienten mit einer komplett reversiblen Ursache der ventrikuldaren Tachyarrhythmie in
Abwesenheit einer strukturellen Herzerkrankung (Elektrolytstérung, Pharmaka oder Trauma)
(Stufe B) (13)
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5.2 Art der Therapie
Der Implantationmodus (endokardial, epikardial, perikardial, pleural, subkutan oder kombiniert) wird
von der GroRe des Patienten und der individuellen Anatomie, den erreichten Defibrillationsschwellen
sowie von der Erfahrung des implantierenden Zentrums determiniert. Es kénnen 1-Kammer, 2-
Kammer oder 3-Kammer ICDs (CRT-P/D) verwendet werden. Die Wahl hdngt von den jeweiligen
hamodynamischen Verhaltnissen und Prasenz einer bradykarden Herzschrittmacherindikation ab.
Zur Defibrillation kdnnen eine oder mehrere Schockcoils in Abhangigkeit von der aktuellen Situation
verwendet werden.
Folgende spezifische Aspekte der ICD-Programmierung bei Kindern sollten beachtet werden:
a) Detektionsschwellen fiir die Erkennung der ventrikuldren Tachyarrhythmie miissen
hoch genug sein, um eine Schockabgabe bei Sinustachykardie zu verhindern.
Entsprechende Algorithmen zur Unterscheidung zwischen Sinus- und ventrikularer
Tachykardie und eine B-Blocker Therapie zur Senkung der maximalen Herzrate
kdénnen zusatzlich hilfreich sein.
b) Die Detektionszeit soll bei oft spontan terminierenden Rhythmusstérungen lang
eingestellt werden, um eine zu friihe Schockabgabe zu verhindern (LQTS, CPVT).
c) T-Wellen Wahrnehmung muss unbedingt vermieden werden, um Doppelzdhlung und
nichtaddquate Schockabgaben zu verhindern (LQTS, SQTS, HOCM, HNCM).
d) Antitachykardes Pacing soll auch bei schnellen monomorphen ventrikuldren
Tachykardien extensiv genutzt werden um schmerzhafte Schockabgaben zu
verhindern.

6. Nachsorge

Kinder mit einem implantierten ICD bediirfen mindestens halbjahrlicher ambulanter Untersuchungen
und ICD-Kontrollen in spezialisierten Schrittmacher/ICD-Ambulanzen (7).

Das ICD-System alleine bedeutet keine Indikation flir eine Endokarditisprophylaxe oder
Antikoagulation.

Wegen oft auftretender Elektrodenprobleme miissen diese aktiv detektiert werden. Hierzu dienen
implantatspezifische Algorithmen und Zahler. RegelmiaBige Ro-Thorax-Aufnahmen oder
Durchleuchtungskontrollen missen durchgefiihrt werden, die eine Elektrodenspannung, Dislokation
oder raumliche Veranderung des Defibrillationsvektors bei Wachstum oder Integritatsverlust der
Elektroden entdecken sollen. Bei epikardialen/perikardialen Elektroden ist zusatzlich auf die
Entwicklung einer eventuellen Herzstrangulation zu achten. Die langfristige Entwicklung der R-
Wellenamplituden ist zu beobachten, um eine Nichtwahrnehmung bei Absinken der Amplitude zu
verhindern (ARVC). Bei Bedarf (niedrige R-Wellenamplitude, Patientenwachstum mit Veranderung
des Schockvektors - insbesondere bei Patienten mit subkutanen und pleuralen Schockelektroden) ist
eine regelmaRige Detektions- und Defibrillationsschwellentestung notwendig (39).

Wegen haufiger psychologischer Probleme bei Heranwachsenden mit ICDs ist eine fachliche
psychologische Unterstiitzung grof3zligig anzubieten.

Einschrankungen fir Fahrzeuglenker mit einem implantierten ICD wurden neulich durch das
Consensus Statement der European Heart Rhythm Association festgelegt (siehe Tabelle) (40).

Einschrankungen fiir Fahrzeuglenker mit einem implantierten ICD

Art und Lange der Einschrankung

Ereignis Privater Lenker Professioneller Lenker
ICD-Implantation fiir sekundare Pravention 3 Monate Permanent
ICD-Implantation fiir primare Pravention 4 Wochen Permanent
Nach adaquater ICD-Therapie 3 Monate Permanent
Nach nichtaddquater ICD-Therapie Bis zur Beseitigung der Ur-  Permanent

sache
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Nach ICD-Wechsel 1 Woche Permanent

Nach Elektrodenwechsel 4 Wochen Permanent
Ablehnung einer primarpraventiven ICD- Keine Einschrankung Permanent
Implantation
Ablehnung einer sekundarpraventiven ICD 7 Monate Permanent
Implantation

Hinsichtlich sportlicher Betatigung von Patienten mit implantierten ICDs gibt es Ubereinstimmende
Empfehlungen der Bethesda Conference #36 (41) und der ESC (42): keine Teilnahme an
Wettbewerbssport mit moglicher Ausnahme sportlicher Tatigkeit niedriger Intensitdt ohne
Verletzungsgefahr, wie z. B. Golf. Der Wunsch eines Athleten, weiterhin kompetitiven Sport zu
betreiben, soll keine primare Indikation fir eine ICD Implantation darstellen.

Die Berufswahl ist bei Patienten mit implantierten ICDs und synkopalen arrhythmischen Ereignissen
generell wie folgend limitiert: Berufe, bei denen eine kurzfristige Bewusstlosigkeit das Leben des ICD
Tragers und/oder anderer Personen bedroht, sowie Tatigkeiten, die in starken elektromagnetischen
Feldern ausgelibt werden miissen, sind nicht geeignet. Konkrete Hinweise Uber Auswirkungen
elektromagnetischer Storfelder aus der Umwelt auf ein ICD Aggregat konnen bei dem jeweiligen ICD
Erzeuger nachgefragt werden oder missen im Zweifelsfall im Feldversuch geklart werden.

7. Pravention

Eine spezifische Pravention gibt es nicht. Die individuelle Risikoeinschatzung zur primaren
praventiven ICD-Implantation muss bei allen genannten Diagnosegruppen aktiv unternommen
werden und die Situation mit den Patienten und deren Familien offen und unter Abwagung der
langfristigen Vorteile und Risiken einer ICD-Therapie diskutiert werden. Das Potenzial der
genetischen Diagnostik muss (wenn diagnosespezifisch sinnvoll) genutzt werden, um das individuelle
Risiko zu stratifizieren und die Erkrankung bei den Familienmitgliedern zu bestadtigen oder
auszuschliel3en.
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