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Zusammenfassung

Herzrhythmusstorungen im Kindesalter kénnen sich in unterschiedlichster Weise
prasentieren. Die Symptomatik hangt von der Form der Arrhythmie, sowie vom
Alter des Kindes ab. Sie werden abhangig von Ursache und Auspragung
unterschiedlich therapiert, daher bedarf es einer guten Sammlung der aktuellen
diagnostischen und therapeutischen Moglichkeiten. Dies ist im Rahmen dieser
Arbeit erfolgt. Sie bietet einen Uberblick iiber Pathophysiologie und Atiologien
der wichtigsten Herzrhythmusstérungen im Kindesalter, sowie eine detaillierte
Sammlung der aktuellen diagnostischen und therapeutischen Ansatze. Die
Arbeit soll als Nachschlagewerk fir den padiatrisch-klinischen Alltag und als

Grundlage fir weitere Studien dienen.

Zielsetzung:

Intention dieser Diplomarbeit ist es, einen kompakten Uberblick tiber die,
derzeit zur Verfiigung stehende Literatur und den aktuellen Wissensstand zu
den verschiedenen Arrhythmien im Kindesalter zu verschaffen und
Informationen Uber Formen, aktuelle Diagnostik und Behandlungsmethoden in
eine gesammelte Form zu Gberflihren, um eine fundierte Basis fir weitere
Studien aufzuweisen. Insbesondere Atiopathogenese, Epidemiologie,
Pathologie, Symptomatik, Diagnostik und Therapie der verschiedenen

Herzrhythmusstorungen sollen ausfihrlich erlautert werden.

Material und Methoden:

Im Rahmen dieser Diplomarbeit wurde eine systematische, detaillierte
Literaturrecherche durchgefihrt. Als Grundlage dieser Literaturrecherche
diente aktuelle Literatur aus Fachbuichern, medizinischen Fachzeitschriften
sowie deutsch-und englischsprachigen Publikationen. Zudem wurde

padiatrische und pharmakologische Fachliteratur einer Recherche nach aktuell
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verwendeten Wirkstoffen unterzogen. Die weitere Datenerhebung fand aus
Metadatenbanken und Datenbanken wie PubMed, Mesh, Google Scholar und
Leitlinien der AMWEF-, sowie der European Heart Rhythm Association (EHRA),
der Heart Rhythm Society(HRS) und der Asia Pacific Heart Rhythm Society
(APHRS) statt, um fir die Fragestellung relevante Artikel und Reviews ausfindig
zu machen. Fiur die Recherche zum Off-Lable-Use wurden die Datenbanken,
JKinderformularium” aus Deutschland, das ,British National Formulary for
Children” aus England und das ,swisspeddose” aus der Schweiz herangezogen.
Die verwendeten Lehr- und Fachbicher wurden entweder erworben oder im
Zuge des verfligbaren Angebots der Medizinischen Universitat Graz aus der
Bibliothek entlehnt beziehungsweise online abgerufen. Wenn vorhanden,

wurde aktuelle Literatur priorisiert.

Ergebnisse:

In dieser Arbeit wurde der Fokus auf die haufigsten Herzrhythmusstérungen im
Kindesalter gelegt, wobei Pathophysiologie und Pathogenese, sowie Klinik,
diagnostische Moglichkeiten und die spezifische Therapie genau erarbeitet
wurden. Weiters wurden die Dosierungsmaoglichkeiten der jeweiligen
medikamentdsen Therapie aus Studien, Leitlinien und den oben genannten

Datenbanken gesammelt.

Diskussion:

Zusammenfassend sind Pathophysiologie und die Therapie von
Herzrhythmusstérungen im Kindesalter sehr komplex. Aufgrund der fehlenden
Studienlage zu medikamentésen Behandlungsmdglichkeiten werden viele
Medikamente ,off-label”, ohne entsprechende Zulassung fir die jeweilige
Altersgruppe angewandt. Datenbanken, in denen die solche Anwendungen

dokumentiert und gesammelt werden, stellen eine wichtige Grundlage fir die



Sicherheit der kleinen Patientinnen und Patienten dar. Um die Datenlage zu
erweitern, ware es sinnvoll, jede klinische Anwendung von betreffenden
Medikamenten in den bestehenden Datenbanken zu dokumentieren und in
weiterer Folge selbige zu fusionieren oder zu verknipfen. Diese gesammelten
Informationen kdnnen auch eine Grundlage fir weitere Studien bieten, die eine
Zulassung der jeweiligen Medikamente fir jiingerer Altersgruppen als
Zielsetzung haben. Es konnte hilfreich sein die Datenbanken fir den klinischen
Alltag leicht zuganglich zu machen, um eine schnellere, sichere Anwendung im
Notfall gewahrleisten zu konnen. Des weiteren sollten bestehende Algorithmen

international standardisiert und eingehalten werden.

X1



Abstract

Cardiac arrhythmias in childhood can present in a variety of ways. The clinical
presentation depends on the form of arrhythmia, as well as the age of the child.
They are treated differently depending on their cause and severity, so a good
collection of current diagnostic and therapeutic options is needed. This has
been done in the context of this paper. It provides an overview of
pathophysiology and etiologies of the major cardiac arrhythmias in childhood,
as well as a detailed collection of current diagnostic and therapeutic
approaches. The work is intended to serve as a reference for everyday pediatric

clinical practice and as a basis for further studies.

Objective:

The intention of this thesis is to provide a compact overview of the currently
available literature and the current state of knowledge on the various
arrhythmias in childhood and as well to transfer information about forms,
current diagnostics and treatment methods into a collected form to show a
sound basis for further studies. In particular, etiopathogenesis, epidemiology,
pathology, symptomatology, diagnosis, and therapy of the various cardiac

arrhythmias will be explained in detail.

Material and Methods:

In the context of this diploma thesis, a systematic, detailed literature research
was performed. Current literature from textbooks, medical journals, and
German- and English-language publications served as the basis for this
literature search. In addition, pediatric and pharmacological literature was
searched for currently used agents. Further data collection was performed from
metadatabases and databases such as PubMed, Mesh, Google Scholar, and

guidelines of the AMWEF-, as well as the European Heart Rhythm Association
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(EHRA), the Heart Rhythm Society(HRS), and the Asia Pacific Heart Rhythm
Society (APHRS) to identify articles and reviews relevant to the research
question. . For the research on off-label use, the databases, "Kinderformularium"
from Germany, the "British National Formulary for Children" from England and
the "swisspeddose" from Switzerland were consulted. The textbooks and
reference books used were either purchased or borrowed from the library of the
Medical University of Graz in the course of what was available or accessed

online. If available, current literature was prioritized.

Results:

In this work, the focus was placed on the most common cardiac arrhythmias in
children, whereby pathophysiology and pathogenesis, as well as clinic,
diagnostic possibilities and specific therapy were considered in detail.
Furthermore, the dosing options of the respective drug therapy were collected

from studies, guidelines and the databases mentioned above.

Discussion:

In summary, the pathophysiology and therapy of cardiac arrhythmias in children
are very complex. Due to the lack of studies on drug treatment options, many
drugs are used "off-label", without appropriate approval for the respective age
group. Databases in which such applications are documented and collected
represent an important basis for the safety of young patients. In order to
increase the data base, it would be useful to document every clinical use of the
drugs in question in the existing databases and subsequently to merge or link
them. These collected data could also provide a basis for further studies aiming
at the approval of the respective drugs for younger age groups. It could be

helpful to make the databases more accessible to ensure a faster and safer
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application in case of emergency. Furthermore, existing algorithms should be

standardized and adhered to internationally.
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Einleitung

Herzrhythmusstérungen im Kindesalter lassen sich in benigne und potentiell
behandlungsbedirftige bzw. maligne Arrhythmien unterscheiden. Die Inzidenz
fir benigne Herzrhythmusstorungen betragt ca. 10%, fir potentiell
behandlungsbedirftige Arrhythmien belauft sich die Inzidenz auf 0,1-0,8%.
Dabei lassen sich ebenso altersspezifische Haufigkeitsgipfel beobachten: die
Manifestation einer supraventrikularen Tachykardie erfolgt beispielsweise am
haufigsten im Neugeborenenalter, danach zeigt sich im frilhen Schulalter der 7-
bis 8-Jahrigen eine Haufung, sowie eine weitere bei Jugendlichen im Alter
zwischen 13 und 15 Jahren.(1)

Eine genauere Klassifikation der Herzrhythmusstérungen kann sich nach
verschiedenen Kriterien ausrichten. Dabei werden Herzfrequenz, Atiologie,
Entstehungsort, Manifestation im EKG, Klinik, Dauer und Art des Auftretens
sowie die Bedrohlichkeit berlicksichtig.(1,2) In dieser Arbeit werden
ausgewahlte Formen genauer betrachtet sowie die aktuellen Méglichkeiten in

Bezug auf Diagnostik und Therapie angefihrt.



1. Herzrhythmusst6rungen

1.1. Definition

.Der Begriff Herzrhythmusstérungen fasst alle kardialen ,Erregungsablautfe”
zusammen, die vom normalen Sinusrhythmus abweichen. Sie kbnnen zu einer zu
langsamen (bradykarden) oder zu schnellen (tachykarden) Herzschlagfolge
fihren” (K. H.-W. Baenkler, 2009).

1.2. Einteilung

Herzrhythmusstérungen kénnen allgemein nach unterschiedlichen Kriterien
eingeteilt werden. Entsprechend der Herzfrequenz werden zunachst bradykarde
und tachykarde Herzrhythmusstérungen unterschieden.(3,4) Im Rahmen dieser
Einteilung lassen sich die Arrhythmien weiter nach dem Ort der Entstehung der
Pathologie unterteilen. So ist eine Klassifikation der Tachykardien in
supraventrikuldre und ventrikulare Tachykardien moglich.(3) Im Bereich der
bradykarden Rhythmusstérungen unterscheidet man als Ort des Ursprungs der
Pathologie den Sinus-Knoten und den AV-Knoten, wobei ersteres auch als
primare Pathologie der Reizentstehung wirken kann und letzteres hauptsachlich
im Rahmen einer Reizleitungsstérung auffallig wird. Zur genaueren
Klassifizierung der Herzrhythmusstorungen dient der Rhythmus an sich, wobei

zwischen rhythmisch und arrhythmisch unterschieden wird.(4)

1.3. Anatomische und Physiologische Grundlagen

1.3.1. Anatomische Verhaltnisse

Das Herz ist ein muskuldres Hohlorgan, das im unteren Mediastinum im
Brustkorb liegt. AuBen ist es von Perikard, bestehend aus Serosa umkleidet, in
der Mitte liegt das Myocard, der Herzmuskel und innen ist es mit Endothel, dem
Endocard ausgekleidet. Es lasst sich in zwei Atrien und zwei Ventrikel
unterteilen, wobei zwischen den Atrien und Ventrikeln die

Atrioventrikularklappen bzw. Segelklappen liegen. Als Verbindung vom



Ventrikel mit dem jeweiligen, anliegenden Kreislaufsystem dienen die Taschen-
oder Semilunarklappen. Die komplexe Form des Herzens entsteht durch
Faltungs- und Septierungsprozesse in der Embryonalzeit. Das Blut findet seinen
Weg durch die obere und untere Hohlvenen zum rechten Atrium, Gber die
Trikuspidalklappe in den rechten Ventrikel und von dort Gber die
Pulmonalklappe in den Truncus Pulmonalis und somit in den Lungenkreislauf,
wo der Gasaustausch stattfindet, indem Sauerstoff aufgenommen und
Kohlendioxid abgegeben wird. Danach gelangt es Uber die Pulmonalvenen in
den linken Vorhof, tGber die Mitralklappe in den linken Ventrikel und weiter tber
die Aortenklappe in die Aorta und damit den Kérperkreislauf.(5) Die
Blutversorgung des Herzens wird durch die Koronararterien gewéhrleistet, die
im Ursprung der Aorta, dem Bulbus Aortae entspringen und findet in der

diastolischen Phase der Herzaktion statt.(5)

1.3.2. Erregungsbildung und Erregungsleitung

Um den kontinuierlichen Blutfluss zu erzeugen, kontrahiert sich das Herz
regelmaBig selbst. Dies ist durch die autonome Schrittmachfunktion der
Erregungsbildung moglich. Als autonomer Schrittmacher fungiert der
Sinusknoten. Dieser liegt im rechten Vorhof, und erzeugt aufgrund seiner
zelluldren Besonderheiten, den Schrittmacherzellen, mit einer Frequenz von 60-
100/min ein Aktionspotential. Dieses breitet sich liber die Vorhofe aus und wird
Uber den, im Koch-Dreieck liegenden AV-Knoten und das HIS-Biindel in den
Ventrikel geleitet. Dort wird es tGber die Tawara-Schenkel und Purkinje-Fasern in
das Arbeitsmyocard weitergeleitet. AV-Knoten und HIS-Biindel fungieren auch
als sekundarer bzw. tertidarer Schrittmacher und treten bei Ausfall des

Sinusknoten mit einer langsameren Eigenfrequenz in Aktion.(5)

1.3.3. Pathophysiologie

Die Durchblutung und somit die Sauerstoffversorgung des Herzens findet

wahrend der Diastole statt, da die Arteriolen und Kapillaren wéahrend der



Systole aufgrund durch die Kontraktion des Myocards komprimiert werden. Ist
nun die Diastole aufgrund einer tachykarden Herzrhythmusstérung verkdirzt, ist
auch die Sauerstoffversorgung des Myocards vermindert. Gleichzeitig ist der
Sauerstoffbedarf des Herzens wéahrend einer Erhéhung der Herzfrequenz
gesteigert. Dies kann zur Herzinsuffizienz oder zum Kreislaufversagen fihren.(5)
Bei bradykarden Herzrhythmusstorungen fihrt das verminderte

Herzzeitvolumen zur klinischen Symptomatik.(6)

2. Tachykarde Herzrhythmusstérungen

2.1. Definition

Tachykarde Herzrhythmusstérungen sind definiert durch eine permanente oder
intermittierende Erhdhung der Herzfrequenz im Bereich der Vorhofe und/oder
der Kammern Uiber das, dem jeweiligen Alter entsprechende, als normal
definierte MaB hinaus.(3) Sie kénnen in jedem Alter auftreten und prasentieren
sich klinisch abhangig von vielen Faktoren, wie zum Beispiel der Hohe der
Herzfrequenz, dem Patientenalter oder der Dauer der Arrhythmie.
Dementsprechend finden sich von asymptomatische Zufallsbefunden bis hin zur

Peri-arrest-Situation verschiedenste Manifestationen.(7)

2.2. Einteilung & Formen

Entsprechend der Einteilung nach dem Entstehungsort konnen Tachykardien in
ventrikuldre und supraventrikuldre Arrhythmien unterschieden werden und
dariber hinaus kénnen diese nochmals in weitere Formen unterteilt werden.(3)
Vom klinischen Standpunkt aus, erscheint allerdings die funktionelle Einteilung
in Schmalkomplextachykardien bzw. in Breitkomplextachykardien
praktikabel.(7) In dieser Arbeit werden unter den supraventrikularen
Tachykardien die AV-Knoten-Reentrytachykardie (AVNRT), AV-
Reentrytachykardien (AVRT) und Praexzitationssyndrome, das Vorhofflimmern

und Vorhofflattern, die junktionale Reentry-tachykardie sowie die fokale atriale



Tachykardie gesondert betrachtet. In Verbindung mit den ventrikuldren
Tachykardien werden additiv lonenkanalerkrankungen wie das Brugada
Syndrom oder die Long- und Short-QT-Syndrome, sowie die polymorphe

ventrikuldre Tachykardie beschrieben.(7)

VR

Supraventrikulare
achykardie

~
= = =N

AVRT & . .
Praexzitationssyndrom AVNRT Vo\r/%'}ﬂglf'f'g@gm & f.f.’gg#;?gr'&lg
N— N— N— N—

Da im Kindesalter eine hohe physiologische Variabilitat der Herzfrequenz in
Bezug auf das Alter besteht, muss die Definition der Tachykardie individuell am
Kind beurteilt werden. Eine grobe Unterteilung der Herzfrequenz auf die

jeweilige Altersgruppe bezogen istin Tabelle 1 dargestellt.(7)

Altersgruppe Herzfrequenz
Neugeborene >200
Sauglinge >190
Kleinkinder >160
Schulkinder >140
Jugendliche >120
Erwachsene >100

2.3. Supraventrikulére Tachykardien

Unter den Terminus ,Superventrikulare Tachykardie” fallen eine Vielzahl an
Tachykardien, die sich in ihren Pathomechanismen unterscheiden.
Supraventrikuldre Tachykardien sind definiert durch mindestens 3 konsekutive
Tachykardie-Zyklen, sowie durch eine, gegeniiber dem Grundrhythmus um
mindestens 20% verkirzte Zykluslange. Zudem zeichnen sie sich dadurch aus,
dass die anatomische Strukturen oberhalb der Bifurkation des His-Biindels

mafgeblich an der Entstehung und Aufrechterhaltung der Tachykardie beteiligt



sind.(1,3) Supraventrikulare Tachykardien gelten als die haufigsten
Dysrhythmien im Kindesalter. Darunter gilt wiederum die AV-Knoten-
Reentrytachykardie als am Haufigsten.(7) Als weitere Formen von klinischer
Bedeutung gelten Préexzitationssyndrome, die junktionale Reentry-Tachykardie,
fokale atriale und junktionale Tachykardien, sowie Vorhofflattern bzw. die
intraatriale Reentrytachykardie und das Vorhofflimmern.(8)

Supraventrikuldre Tachykardien sind in der Regel nicht mit strukturellen
Herzerkrankungen assoziiert, obwohl es Ausnahmen gibt (z. B. das
Vorhandensein akzessorischer Leitungsbahnen bei hypertropher
Kardiomyopathie oder Ebstein-Anomalie und Vorhoftachykardien bei Patienten

mit angeborenen oder erworbenen Herzerkrankungen).(9)
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2.3.1. AVNRT
Die AV-Knoten-Reentrytachykardie gilt als eine der haufigsten

Herzrhythmusstorungen im Kindesalter. Es handelt sich um eine kreisende
Erregung die den AV-Knoten mit einbezieht.(3)

Pathophysiologie

Es liegen innerhalb des AV-Knotens, im Rahmen einer funktionellen
Langsdissoziation zwei separate Leitungsbahnen mit unterschiedlicher
Leitungsgeschwindigkeit vor. So leitet eine der beiden Bahnen mit einer
hoheren Geschwindigkeit als die andere. Umgekehrt verhélt es sich mit der
Refraktarzeit. Die Refraktarzeit des schnell-leitenden Schenkels (,fast pathway”)
ist im Vergleich zu der, des langsam-leitenden Schenkel (,slow pathway)
verlangert.(7) Auch anatomisch unterscheiden sich die beiden

Leitungswege: wahrend sich die langsame Leitungsbahn in der Region des
Ostiums des Sinus coronarius posteroseptal im rechten Vorhof befindet, verlauft
die schnelle Leitungsbahn anteroseptal zum His-Biindel hin.(11) Fallt nun eine
atriale Extrasystole friih, in dem Zeitraum in dem die schnelle Bahn noch
refraktar ist ein, wird die Erregung antegrad tber die langsame Leitungsbahn
geleitet. Beim Auftreffen der Aktivierungsfront der langsamen Bahn auf die
schnelle Bahn, ist diese wieder erregbar und es kommt zur retrograden
Aktivierung. In weiterer Folge trifft die Erregung erneut auf die langsame Bahn,
die aufgrund der kirzeren Refraktarzeit, zu diesem Zeitpunkt ebenfalls wieder
erregbar sein kann. Somit entsteht eine kreisende Erregung. Die hier
beschriebene Form, wird als ,slow-fast”-Typ bezeichnet und stellt die haufigste
Form da. In 5-10% der Falle kénnen auch atypische Formen wie ,fast-slow"-

oder ,slow-slow"-Typ vorkommen.(9,10)



Sinusknoten

Vorhofebene AV-Knoten

Ventrikelebene / \

Diagnose

Die AVNRT tritt meist nach dem 4. Lebensjahr auf. Das lange PR-Intervall kann
im EKG hinweisend sein. P-Wellen sind im Anfallsgeschehen oft nicht sichtbar,
weil sie, durch die simultane Erregung von Vorhéfen und Kammern zeitgleich
mit dem QRS-Komplex auftreten und somit darin versteckt sein kdnnen.(1)

Therapie
Eine therapeutische Behandlung erfolgt in Abhangigkeit der klinischen

Symptomatik. Bei instabilen Kreislaufverhaltnissen soll eine elektrische
Kardioversion mit 1-2J/kg Kopergewicht erfolgen. Die intravendse Therapie der
Wahl im Akut-Ereignis stellt Adenosin dar.(12) Entsprechend den aktuellen
Leitlinien kann die Dosierung von 0,1-0,3mg/kg i.v. erfolgen.(3) Qureshi AU et
al. und Diaz-Parra S. et al konnten in experimentellen und retrospektiven
Studien jedoch eine initial héhere Dosis von 0,2mg/kg als effektiver
zeigen.(12,13) Jingere Kinder kénnen als Dauermedikation Propafenon,
Flecainid oder Betablocker, sowie eine Kombinationstherapie aus Propafenon
und Flecainid erhalten.(1,14,15) In den Tabellen 2 bis 4 sind Dauer- und
Akutmedikation, sowie die Einzeldosistherapie inklusive Dosierungsvorschlagen

angefihrt.



Eine Katheterablation der langsamen Leitungsbahn ist ab dem 6. Lebensjahr, in
Form einer Kryoablation empfohlen.(1) Die Katheterablation der langsamen
Leitungsbahn ist die Behandlung der Wahl bei der AVNRT.(16) Sowohl mit
Radiofrequenzablation, als auch mit Kryotherapie kénnen Erfolgsraten von 98%
bis 100% erreicht werden.(16) Laut Lee P-C et.al, die die Langzeiterfolgsraten
der Katheter-Ablation bei 228 padiatrischen Patienten im Alter von 5 bis 18
Jahren untersuchten, konnte eine Langzeit Effektivitat der Ablation in 97% der
Patienten festgestellt werden. Es kamen keine sekundare Arrhythmien vor,
allerdings kam es in einigen Fallen zu einem erneuten Auftreten einer AVNRT
nach 5 Jahren post Ablation.(17) Zu denselben Erkenntnissen gelangte Backhoff
D. et al im Rahmen einer Follow-Up-Studie, bei der die Langzeitverlaufe von 241
Patientinnen und Patienten unter 18 Jahren Gber im Schnitt 5,9 Jahre verfolgt
wurden. So kam es zwar bei initialer Erfolgsrate von 96%-100%, in 11% der
Patientinnen und Patienten zu AVNRT-Rezidiven nach =5 Jahren, jedoch zu
keinen unerwiinschten Folgeerscheinungen oder Spatkomplikationen.(16)
Vagale Manéver kénnen bei supraventrikuldren Tachykardien wie der AVNRT
erfolgsversprechend sein, sie haben eine Erfolgsrate von ca. 50%. Ebenso kann
Adenosin zur Terminierung verwendet werden. Es blockiert kurzfristig den
AV-Knoten und supprimiert die Sinusknoten-Automatie, so verursacht es
typischerweise eine Asystolie, die aufgrund der kurzen Halbwertszeit aber nur

voribergehend ist und in der Regel 5 Sekunden nicht tGberschreitet.(18)

Akuttherapie AVNRT

Medikament Dosierung i.v.
Adenosin (0,7mg’kg) 0,2 - 0,3mg/kg (3,12,13,19)
Propafenon 0,2 - 1 mg/kgKG Uber 10 min oder 2 mg/kg lber 2 h

(max. kumulativ 2 mg/kgKG)(1,9,20)

Dauerinfusion: 4 - 7 - 10pg mg/kg/min(1,20)

Flecainid 1,5 -2 mg/kg tber 5 - 10 min (9,20)




Esmolol Initial: 250 - 500 pg/kg tber 1 min

Dauerinfusion: 50 - 200 pg/kgKG/min(1,9)
Amiodaron Initial: 5 mg/kg i.v. Gber 30 min

Dauerinfusion: 10 - max. 20 mg/kg/Tag(3)
Propranolol 0,05 - 0,2 mg/kgKG Uber 2 Minuten max. 5-10 mg(9)

Dauertherapie AVNRT

Medikament Dosierung p.o.
Propranolol 1 -4 mg/kg/Tagin 3-4ED(1)
80 - 240 mg/Tag(1,9)
Atenolol 1 -3 mg/kg/Tag(1)
50 - 100 mg/Tag(?)
Metoprolol 1 -4 mg/kg/Tagin 2 ED(1)
50 - 200 mg/Tag(?)
Bisoprolol 2,5-10 mg/Tag(?)
Diltiazem 180 - 360 mg/Tag(9)
Verapamil 120 - 480 mg/Tag(9)
Digoxin 0,125-0,375 mg/Tag(?)
Propafenon 10 - 20 mg/kg/Tag in 3 ED(1,6)
450 - 900 mg/Tag(9)
Flecainid 3-6mg/kg/Tagin 2 ED (2.-10 LJ: 3 ED)(1)

100-400mg/Tag(1,9)

Einzeldosis-Therapie AVNRT

Medikament Dosierung p.o.
Flecainid 100 - 300mg/Tag (9)
Propafenon 150 - 450 mg/Tag (9)
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Verapamil 40 - 160 mg/Tag (9)

2.3.2. AVRT und Praexzitationssyndrome

Die Atrio-Ventrikulare-Reentrytachykardie ist eine supraventrikulare
Tachykardie, die durch akzessorische, extranodale Leitungsbahnen verursacht
wird.(18) Die haufigste Form ist das Wolff-Parkinson-White-(WPW-)Syndrom.(1)
Pathophysiologie

Als Voraussetzung fiir das Zustandekommen dieser Tachykardieformen besteht
eine extranodale, akzessorische Leitungsbahn, im Falle des WPW-Syndroms das
sogenannte ,Kent-Biindel”, zwischen Vorhof- und Ventrikelmyokard.(1) Die
akzessorischen Leitungsbahnen lassen sich nach ihren leitenden Eigenschaften
in Leitungsbahnen, die retrograd oder antegrad leiten kdnnen, unterscheiden.
Leitungsbahnen, die ausschlieBlich retrograd (ventrikulo-atrial) leiten kénnen,
werden als versteckt (,concealed”) bezeichnet.(1,7) Die haufigste Manifestation
einer Tachykardie in diesem Fall ist die orthodrome AVRT mit einer
charakteristischen Leitung antegrad tUber den AV-Knoten und das His-Purkinje-
System durch den Ventrikel, gefolgt von einer retrograden Leitung Uber die
akzessorische Leitungsbahn und zuriick durch den Vorhof und schlieBlich
wieder Uber den AV-Knoten in den Ventrikel. Charakteristischerweise ist das
EKG im Sinusrhythmus unaufféllig ohne Deltawellen und geht nicht mit einer
Préexzitation einher. Dennoch kénnen die Patientinnen und Patienten haufige
Episoden paroxysmaler supraventrikuldrer Tachykardien aufweisen.(21)
Hingegen ist im EKG bei denjenigen, mit antegrader (atrio-ventrikularer)
Leitung, durch die schnellere Leitung tber die akzessorische Leitungsbahn, eine
Verkilrzung der PQ-Zeit und eine Delta-Welle zu Beginn des QRS-Komplexes
ersichtlich. Dies wird als overte Praexzitation bezeichnet. Zudem kommt es zu

einer Verbreiterung des QRS-Komplex.(1,7)
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Im Falle einer Tachykardie, handelt es sich trotzdem in der Regel um eine
orthodrome Reentry-Tachykardie mit schmalen Kammerkomplexen, da ca. 90%,
der akzessorische Leitungsbahnen wéhrend einer Tachykardie ausschlieBlich in
ventrikulo-atrialer Richtung leiten.(7) Die Erregung lauft dabei, wie zuvor
beschrieben antegrad lGber den AV-Knoten und retrograd tber die
akzessorische Leitungsbahn, weshalb der QRS-Komplex wéhrenddessen schmal
erscheint und die Delta-Welle verschwindet.(1,7) Wesentlich seltener, in nur 3-
10% der Falle, verlauft die Erregung antegrad tber die akzessorische
Leitungsbahn und retrograd tUber das His-Biindel. Hier kommt es zur
antidromen Tachykardie und die WPW-typische Konfiguration des QRS-
Komplex bleibt wahrenddessen bestehen bzw. imponiert die Tachykardie im
12-Kanal-EKG wie eine Breitkomplex-Tachykardie.(1,3,8) In seltenen Fallen kann
es bei Patientinnen und Patienten mit einer overten Praexzitation zum Auftreten
von Kammerflimmern und dem pl6tzlichen Herztod kommen.(3,7) Ursachlich
daflir ware eine Vorhofflimmerarrhythmie, die Giber die akzessorische
Leitungsbahn ungebremst Gbergeleitet wird, wahrend keine Filterung oder
Bremsung durch den AV-Knoten stattfindet.(1) Im EKG ware dies an einer FBI-
Tachykardie (FBI: ,fast”, ,broad”, ,irregular”) erkennbar.(7) Die Gefahrdung ist
abhangig von den antegraden effektiven Refraktarperioden des AV-Knotens,
sowie der antegraden Refraktérzeit der Leitungsbahn, welche die
Leitungskapazitat selbiger bestimmt und somit die Kammerfrequenz
determiniert.(3,7)

Diagnose

Im Ruhe-EKG ist durch die schnellere Leitung tber die akzessorische
Leitungsbahn, eine Verkiirzung der PQ-Zeit und eine Delta-Welle zu Beginn des
QRS-Komplexes ersichtlich, sowie eine Verbreiterung von selbigen.(1)

Fir die Risiko-Abschatzung werden die Ergometrie, die transdsophageale

Vorhofstimulation und die elektrophysiologische Untersuchung herangezogen.
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Verschwindet die Delta-Welle bei Belastung oder Herzfrequenzanstieg im
Langzeit-EKG besteht keine (dringliche) Behandlungsindikation.(1) Kommt es
bei der Vorhofstimulation oder bei der elektrophysiologischen Untersuchung zu
einem induzierten Vorhofflimmern mit schneller antegrader Uberleitung, so
besteht die Indikation zur Ablation. Ein antegrad Uber die akzessorische Bahn
geleitetes RR-Intervall <240 ms bzw. eine effektive Refraktarperiode <240 ms
sind Pradiktoren potenziell lebensbedrohlicher Arrhythmien.(1,7) Ab einem
Alter von >8 Jahren soll bei asymptomatischen Patientinnen und Patienten mit
Praexzitationsmuster im Ruhe-EKG und einer Persistenz der Deltawelle bei
Belastung eine elektrophysiologische Untersuchung zur weiteren
Risikostratifizierung durchgefihrt werden. Bei einer potentiell
lebensbedrohlichen Gefahrdung, die definiert ist als das Vorliegen einer
antegraden effektiven Refraktarperiode der akzessorischen Leitungsbahn <240
ms oder multipler akzessorischer Leitungsbahnen, sollte, sofern kein
nennenswertes Risiko (z. B. AV-Block I1I°) besteht, eine Ablationsbehandlung

durchgefihrt werden.(3)
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Therapie

Die Therapie erfolgt in Abhangigkeit des Risikos des plotzlichen Herztodes
sowie der Symptomatik. Zur Risiko-Abschatzung erfolgt eine fahrrad-
ergometrische Untersuchung oder ein Langzeit-EKG. Verandert sich die sich die
Konfiguration des QRS-Komplexes unter Belastung bzw. einem Anstieg der
Herzfrequenz hingehend dem Verschwinden der Delta-Welle, ergibt sich keine
Behandlungsindiktion. Besteht die Delta-Welle hingegen weiter, kann eine
nicht-invasive, trans-6sophageale Vorhofstimulation erfolgen. Wird im Rahmen
des provozierten Vorhofflimmerns, die Erregung lber die schnelle Bahn

antegrad Ubergeleitet besteht die Indikation zur Behandlung.(1) Entsprechend
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der Diagnostik ergeben sich somit drei Indikationen zur Ablation bei WPW-
Syndrom: symptomatische Tachykardie, Synkope und positive
Risikostratifizierung.

Als medikament6se Behandlungsmdglichkeiten stehen Betablocker, Amiodaron
oder Propafenon zur Verfiigung.(3) Im Falle einer akut refraktaren Tachykardie
kann die intravendse Gabe von Procainamid, Lidocain oder Amiodaron wirksam
sein, wobei Procainamid in dieser Situation wirksamer als Amiodaron sein
kann.(22) Verapamil ist kontraindiziert, da es durch Hemmung der Leitung tber
den AV-Knoten, die Leitung Uber die akzessorische Leitungsbahn beglinstigen
und somit die Kammerfrequenz wahrend Vorhofflattern und -flimmern erhéhen
kann. Digitalis ist ebenfalls in jeder Altersstufe bei Patientinnen und Patienten
mit Praexzitationssyndrom kontraindiziert, da es die antegrade effektive
Refraktérperiode der akzessorischen Leitungsbahn verkirzen und somit eine
hochfrequente atrioventrikulire Uberleitung wahrend Vorhofflattern und -
flimmern beglinstigen kann.(3) Adenosin gilt zwar als sehr effektiv, kann
allerdings zur Provokation von Tachykardien mit breitem QRS-Komplexen bei
Patienten mit multiplen akzessorischen Verbindungen oder Torsades des
pointes fuhren. Gelegentlich [6st Adenosin nach erfolgreicher Beendigung
einer tachykarden Episode, eine erneute Tachykardie aus. Grund hierfur ist die,
durch die Adenosin-induzierte Katecholaminausschittung ausgeloste
Reflextachykardie.(22) Bei Patientinnen und Patienten mit orthodromer
reziproker Tachykardie unter Einschluss einer langsam, retrograd leitenden
akzessorische Verbindung, kann Terminierung und Kontrolle der Tachykardie
erschwert sein. Hier ist es meist notig, eine Kombination aus Medikamenten
anzuwenden, die sowohl auf die akzessorische Verbindung als den AV-Knoten
wirken, wie beispielsweise eine Kombination aus Propranolol und Sotalol,
Amiodaron oder Flecainid.(22) Przybylski, R. et al konnten in einer prospektiven

Kohorten-Studie zeigen, dass Procainamid fir die Behandlung von SVT bei
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Kindern wirksam ist. Es wurden als Bolus 2,5-13 mg/kg oder als Dauerinfusion
10-30 pg/kg/min verabreicht. Um die Wirksamkeit zu erh6hen, sollte eine
héhere Procainamid-Bolusdosis in Betracht gezogen werden.(23)

Bei Sduglingen kann ein spontanes sistieren der Tachykardien wahrend des
ersten Lebensjahres erwartet werden, weshalb in diesem Alter eine
medikamentdse Therapie in Form einer Anfallsprophylaxe mit dem Ziel der
Préavention der SVT sinnvoll ist.(3)

Zur Anfallsprophylaxe als dauerhafte, medikamentése Behandlung von
supraventrikuldren Tachykardien mit Préaexzitation, stehen Medikamente, die die
Refraktarzeit der akzessorischen Verbindungen verlangern und somit das Risiko
einer schnellen antegraden Erregungsleitung verringern, zur Verfiigung. Dazu
gehoren Procainamid, Sotalol, Propafenon, Flecainid und Amiodaron, die
jedoch aufgrund des Nebenwirkungsprofils, der Kosten, der Haufigkeit der
Verabreichung und der Dosierungsprobleme im Kindesalter nicht zu den
Medikamenten der ersten Wahl gehoren. Im Kindesalter kann die AVRT durch
eine Sinustachykardie ausgel6st werden, weshalb orale Betablocker in der
Regel das Mittel der ersten Wahl darstellen. Betablocker haben keinen direkten
Einfluss auf die antegrade Erregungsleitung tGber die akzessorische Verbindung,
aber Verringern das Risiko von tachykarden Episoden, die Vorhofflimmern
provozieren kénnen. Antiarrhythmika der Klasse lll konnen bei Patienten mit
rezidivierenden SVT eingesetzt werden, auch die Kombination von Betablocker
und Klasse lll Antiarrhythmika ist moglich.(22)

Abgesehen von der Dauertherapie kann auch das ,Pill-in-the-pocket”-Prinzip
eine wirksame Therapieform darstellen. Fir Patientinnen und Patienten mit
seltenen (d. h. nicht mehr als ein paar pro Jahr), aber l[angeren (d. h. mehr als
ein bis zwei Stunden dauernden) Episoden supraventrikularer Tachykardie, die
hamodynamisch gut vertragen werden, oder fir Patientinnen und Patienten, die

nur eine einzige Episode supraventrikuldrer Tachykardie hatten, besteht eine
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weitere Moglichkeit darin, eine pharmakologische Einzeldosis-Therapie ("Pill in
the Pocket") zu verschreiben, die bei Bedarf fir ein arrhythmisches Ereignis
eingenommen wird. Zu den Medikamenten, die auf diese Weise verabreicht
werden, gehdren verschiedene Betablocker, Flecainid (100 bis 300 mg) und
Propafenon (150 bis 450 mg).(?) In den Tabellen 5-8 sind die moglichen
Antiarrhythmika und Dosierungsempfehlungen zur medikamentdsen
Dauertherapie zusammengestellt.

Die Ablation gilt als sicher und effizient (Erfolgsrate >95% in Abhangigkeit von
der Lokalisation der Leitungsbahn, AV-Block-Risiko <1%) und kann vor allem bei
Kindern mit symptomatischen Tachykardien aufgrund von akzessorischen
Leitungsbahnen eine sinnvolle Alternative zur medikamentdsen Therapie
sein.(3) Dies soll erst am dem Schulalter erfolgen, da es bis zum 6. Lebensjahr zu
einem spontanen Verschwinden der Delta-Welle durch Veranderung der
effektive Refraktarzeit kommen kann.(1)

Aufgrund der héheren Sicherheit wird bei His-Blindel-nahen akzessorischen

Leitungsbahnen die Cryoablation empfohlen.(3)

Akuttherapie

Medikament Dosierung i.v.

Flecainid 0,5 - 2 mg/kg/kg lber 5 -10 Minuten(6,9)
Sotalol 0,2 - 1,5 mg/kg einmalig Gber 5-10 Minuten(27)
Propafenon 0,2 - 1 mg/kgKG, alle 10 Minuten oder 2 mg/kg

Uber 2 h (max. kumulativ 2 mg/kgKG)
Dauerinfusion: 4-7-10pg /kg/min (1,20)

Amiodaron 5 mg/kg KG tber 30 min als Kurzinfusion (bei
Bedarf wiederholen)

Dauerinfusion: 10 mg/kgKG/Tag(6)

Procainamid 2,5-15mg/kg (23,25)

Dauerinfusion: 10-30 pg/kg/min (9,23)
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Lidocain

1-5 mg/kg (28,29)

Dauertherapie AVRT

Medikament Dosierung p.o.
Flecainid 100 - 400 mg/Tag (9,24)
3-6mg/kg/Tagin 2 - 3 ED, max. 8mg/kg/Tag(24)
Sotalol 2 -5-(max. 10) mg/kg KG/Tag in 2 - 3 ED(25)
160 - 320mg/Tag(?)
Propafenon 10 - (20) mg/kg KG/Tag in 3 ED(25)
450 - 9200 mg(9)
Amiodaron 10 mg/kg/Tag in 2 ED (Initialdosis Uber 10 Tage)

Erhaltungsdosis: 2,5 -5 mg/kg/Tagin 1 - 2 ED, max.
600 mg/Tag. (25,26)

Procainamid

50-100 mg/kg KG/Tag in 6 ED(25)

Einzeldosis-Therapie

Medikament Dosierung p.o.
Flecainid 100 - 300mg/Tag(9)
Propafenon 150 - 450 mg/Tag(?)

2.3.3. Vorhofflattern und Vorhofflimmern

Bei Vorhofflattern und intra-atrialen Reentry-Tachykardien handelt es sich um

primar atriale Tachykardien, ohne kritische Beteiligung des AV-Knoten oder der

Ventrikel.(3) Diese Tachykardien entstehen nach operativen Eingriffen um

narbenbedingte oder anatomische Barrieren im rechten Vorhof, oder durch

Druck- oder Volumenbelastung der Vorhofe.(8) Vorhofflattern (VHFI) und

Vorhofflimmern (VHF) sind sehr seltene Arrhythmien in der allgemeinen

padiatrischen Bevolkerung.(30,31) Wie alle Rhythmusstorungen kénnen sie
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idiopathische Arrhythmien in einem gesunden Herzen sein oder, wie es haufig
vorkommt, bei Patientinnen und Patienten mit kardialen oder systemischen,
auslosenden Bedingungen auftreten. Entsprechend ihrer Pathogenese werden
Vorhofflattern und Vorhofflimmern in priméare bzw. idiopathische und sekundare
Formen eingeteilt. Sekundare Formen werden beispielsweise bei Kindern mit
angeborenen Herzerkrankungen oder erworbenen Kardiomyopathien, nach
Operationen am offenen Herzen oder im Rahmen neuromuskulérer oder
rheumatischer rheumatischen Erkrankungen usw. beobachtet.
Vorhofflattern kann bereits bei der Geburt vorhanden sein oder in den ersten
Lebenstagen auftreten. Dies gilt insbesondere bei Kindern mit angeborenen
Herzerkrankungen. Bei dlteren herzgesunden Kindern oder Jugendlichen ist es
sehr selten.
Vorhofflimmern hingegen ist eine seltene spontane Arrhythmie bei Kindern
(24% der Falle unter 12 Jahren in der elektrophysiologischen Studie), bei
Jugendlichen tritt sie etwas haufiger auf.(31)
Pathophysiologie
Der zugrundeliegende Pathomechanismus beim Vorhofflimmern sind Mikro-
Reentry-Kreise die ihren Ursprung im linken Vorhof finden.(8) Vorhofflimmern
kann entsprechend der Terminierbarkeit und zeitlichen Persistenz in 3 Formen
klassifiziert werden:

1) Paroxysmales Vorhofflimmern (mit einer spontanen Unterbrechung der

Arrhythmie innerhalb von 24-48 Stunden)
2) Persistierendes Vorhofflimmern (es erfordert medizinische oder
elektrotherapeutische MaBnahmen)

3) Chronisches Vorhofflimmern
Gleich wie bei Erwachsenen verursacht das typische Vorhofflattern durch eine
kontinuierlich fortgeleitete Depolarisationswelle um die Trikuspidalklappe in

Form eines Makro-Reentry-Kreises eine wiederholte Vorhofaktivierung.
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Entsprechend einer moglichen Klassifizierung kann das Vorhofflattern auch im
Kindesalter in typische und atypische Formen eingeteilt werden, wobei der
zuvor beschriebene Mechanismus die typische Form beschreibt. Die anderen
bzw. atypische Formen sind im Kindesalter extrem selten.(31) Die Makro-
Reentry-Kreise beim Vorhofflattern fiihren dazu, dass die Vorhofe bis zu finfmal
schneller als normal, etwa 240-400 mal pro Minute kontrahieren. Zudem wird
ein Verhaltnis von 1:1 bis 4:1 zwischen Vorhof- und Ventrikelkontraktion
beobachtet.(8,31)

Diagnose

Beim Vorhofflimmern kénnen aufgrund der Flimmerwellen keine eindeutigen P-
Wellen abgrenzt werden. Die Vorhoffrequenz liegt zwischen 600 und 700/min.
Auf Ventrikelebene findet sich eine absolute Arrhythmie. Aufgrund der
variablen Uberleitung durch den AV-Knoten ist die Frequenz auf Ventrikelebene
geringer.(8) Im EKG beim Vorhofflattern prasentieren sich sdgezahnartig
konfigurierte P-Wellen mit negativem Vektor in den Ableitungen Il und lll, bei
atrialen Frequenzen zwischen 250 und 400/min. Die Uberleitung auf die
Kammern kann zwischen 1:1 und 4:1 variieren, am haufigsten findet sich eine
2:1-Uberleitung.(8) Das klinische Erscheinungsbild von Vorhofflimmern und
Vorhofflattern hangt von der ventrikularen Ansprechrate ab.(30)

Therapie

Im Rahmen der Therapie erfolgt bei instabilen Kreislaufverhaltnissen zunachst
eine elektrische Kardioversion und im weiteren Verlauf eine medikamentose
Behandlung. Eine weitere Méglichkeit ist die Pulmonalvenenisolation, die im
Rahmen einer elektrophysiologischen Untersuchung vorgenommen wird, um
eine weitere Ausbreitung der Flimmerwellen Gber den Vorhof zu verhindern.(8)
Bei stabilen Kreislaufverhaltnissen ist der Pharmakotherapie der Vorzug zu
geben. Antiarrhythmika konnen einerseits fir die medikamentdse Kardioversion

verwendet werden, andererseits werden sie zur Sekundarprophylaxe eingesetzt.
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Vor der Einleitung einer Pharmakotherapie mussen allerdings Nebenwirkungen
gegen die Wirksamkeit abgewogen werden.(31)

Vorhofflimmern bei Kindern mit zugrundeliegenden strukturellen
Herzerkrankungen tritt viel haufiger wieder auf als isoliertes Vorhofflimmern bei
Sauglingen und gilt als schwieriger kontrollierbar, da die Spontanremission nur
bei etwa 20 % liegt. Umso wichtiger ist es in diesem Fall das Vorhofflimmern bei
Neugeborenen nach der Geburt vollstandig zu terminieren, da unbehandeltes
Vorhofflimmern (selbst bei Kontrolle der ventrikularen Ansprechrate) mit einem
vierfachen Anstieg der Sterblichkeitsrate assoziiert ist. Bei Neugeborenen ohne
strukturelle Herzerkrankung ist eine chronische Therapie in der Regel nicht
erforderlich, sobald der Sinusrhythmus hergestellt ist. Eine chronische Therapie
sollte bei Saduglingen mit einer strukturellen Herzerkrankung, bei Saduglingen mit
rezidivierendem Vorhofflimmern oder bei Kindern auBBerhalb der
Neonatalperiode in Betracht gezogen werden. Digoxin ist bei der Kontrolle von
Vorhofflimmern insbesondere bei Patientinnen und Patienten nach Operationen
oder bei Patientinnen und Patienten mit angeborenen Herzerkrankungen nur
bedingt wirksam. Kommt es unter einer Digoxin-Therapie erneut zum Auftreten
einer Vorhofflimmerarrhythmie, kann ein Antiarrhythmikum der Klasse la
hinzugefligt werden. Zudem scheint Amiodaron eine wirksame Alternative zu
sein. Der Nutzen von Antiarrhythmika der Klasse le und Sotalol fir die
Behandlung von Vorhofflimmern muss noch geklart werden.(30) Entsprechend
den aktuellen Leitlinien wird eine Kombinationstherapie eines Klasse Ic-
Préaparates mit einem B-Blocker oder mit einem Kalzium-Antagonisten
empfohlen. Eine Monotherapie mit Antiarrhythmika der Klasse Ic sollte
vermieden werden. Grund hierfir ist die Verminderung der Vorhoffrequenz bei
unzureichender Verlangerung der effektiven Refraktarperiode des AV-Knotens,

dadurch kann eine hochfrequente 1:1-AV-Uberleitung begiinstigt werden.(3)
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Akuttherapie Vorhofflimmern/-flattern

Medikament Dosierung i.v.

Procainamid 2,5-15mg/kg (23,25)
Dauerinfusion: 10-30 pg/kg/min(9,23)

Flecainid 2 mg/kg Uber 10 Minuten(9)
Propafenon 2 mg/kg Uber 10 Minuten(9)
lbutilid =60 kg: Tmg Uber 10- 30 Minuten

<60 kg: 0,01 mg/kg Gber 10 Minuten
bei Bedarf: nach 10 Minuten wiederholen(7,9)

Dauertherapie Vorhofflimmern/-flattern

Medikament Dosierung p.o.

Atenolol 1 -3 mg/kgKG/Tagin 1-2ED(1)
50-100 mg/Tag(7,9)

Bisoprolol 2,5-10 mg/Tag(?)

Metoprolol 1 -4 mg/kg/Tagin 2 ED(1)
50 - 200 mg/Tag(?)

1-5mg/kg/Tagin 1- 2 ED(7)

Propranolol Start: 0,5 -1 mg/kg/Tagin 3-4 ED
Ziel: 2 -4 - 6 mg/kg/Tag in 3 -4 ED(1,7)

Diltiazem 180 - 360 mg/Tag(9)
Verapamil 120 - 480 mg/Tag(2,29)
Digoxin 0,125-0,375 mg/Tag(?)

Initialdosis: 25 - 45 pug/kg/Tag in 3 ED
Erhaltungsdosis: 10 pg/kg/Tag in 2 ED(29)

Flecainid 3-6mg/kg/Tagin 2 ED (2.-10 LJ: 3ED)(1)
100-400mg/Tag(1,9,29)




Propafenon 10 - 20 mg/kg/Tag in 3 ED(1,6)
450 - 900 mg/Tag(9)

2.3.4. permanente junktionale Reentry-tachykardie

Die permanente junktionale Reentry-Tachykardie (PJRT) ist eine seltene Form
der supraventrikuldren Tachykardie, bei der die antegrade Erregung ber den
AV-Knoten und die retrograde Uber eine akzessorische Leitungsbahn verlauft.
Die Leitungsbahn ist in der Regel im posterioren Septumbereich oder entlang
der AV-Klappen lokalisiert, besitzt dekrementale Leitungseigenschaften und
leitet ausschlieBlich retrograd.(3,8)

Diagnose

Im EKG zeigen sich typischerweise tief-negative P-Wellen in den Ableitungen I,
lll, aVF, in der Ableitung | prasentieren sie sich iso-elektrisch bis leicht positiv.
Das RP-Intervall ist kiirzer als das PR Intervall (Verhaltnis <1).(3) Aufgrund der
AV-Dissoziation sind die P-Wellen oft gut im Oberflachen-EKG abgrenzbar. Die
Kammerfrequenz betragt zwischen 120-200 Schlége pro Minute.(1) Da diese
Tachykardie typischerweise permanent auftritt, kann es vor allem bei
Patientinnen und Patienten mit hoher Tachykardiefrequenz zur Entwicklung
einer tachykardieinduzierten Kardiomyopathie kommen.(7)

Therapie

Zur Therapie stehen sowohl medikament&se Ansatze, als auch die
Hochfrequenzstromablationstherapie zur Verfligung. Ein Therapieversuch mit
Amiodaron ist sinnvoll, zumal bei Ansprechen auf die medikamentdse Therapie
der damit erzielte Zeitgewinn ein Wachstum des Kindes erlaubt und das Risiko
eines post-interventionellen AV-Blocks III° bei der PJRT minimiert.(32) Die
medikamentdse Therapie sollte eine Herzinsuffizienztherapie beinhalten. Es
stehen Antiarrhythmika zur Frequenzregulierung (Betablocker, Digitalis) oder

zur Konversion (oft schwierig, Klasse Ic) Amiodaron zur Verfigung. Ab 15 kg
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Korpergewicht (ggf. auch friher) ist eine Ablationstherapie moglich, die sehr

effektivist.(1) In den Tabellen 10 und 11 sind medikament6se Akut- und

Dauertherapien angefihrt.

Akuttherapie permanente junktionale Reentry-Tachykardie

Medikament Dosierung i.v.

Esmolol 100 - 500 pg/kg tUber 1 Minute
dann 50 - 200 pg/kg/min(1,7)

Amiodaron 5 mg/kg tber 10-30 Minuten

Bei Bedarf wiederholen mit je 5 mg/kg bis zu einer

Maximaldosis von 20 mg/kg (7)

Dauertherapie permanente junktionale Reentry-Tachykardie

Medikament Dosierung p.o.
Propafenon 5mg/kg/Tag in 3 ED bis 10-15mg/kg/Tag in 3 ED(7)
Flecainid 3-6mg/kgin 2 ED(7) max. 8mg/kg/Tag(24,29)
100 - 400 mg/Tag (9,24)
Amiodaron 10 - 15 mg/kg/Tag in 2 ED (Initialdosis GUber 10 Tage)
nach 10 Tagen: 2,5-5 mg/kg/Tagin 1 -2 ED
max. 600 mg/Tag
Ziel: 1-2,5 mg/kg/Tag (1 ED)(7,25,26)
Propranolol Start: 0,5 -1 mg/kg/Tag in 3-4 ED
Ziel: 2-4 - 6 mg/kg/Tagin 3 -4 ED(7)
Atenolol Start: 0,8 - 1 mg/kg/Tagin 1-2ED
Ziel: 1-2mg/kgin1-2ED
max. 100 mg/Tag(7)
Metoprolol 1-5mg/kg/Tagin 1- 2 ED(7)
Digitalis 20 - 25 pg/kgin 3 ED

Erhaltung: 5-10 pg /kg in 1-2 ED(7)
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2.3.5. Fokale atriale Tachykardie
Die ektope oder fokale atriale Tachykardie (EAT/FAT) kann in beiden Vorhofen

entstehen, und beruht auf einem atrialen oder av-nodalen Fokus mit
gesteigerter Automatie.(3,8)

Pathophysiologie

Dieser Fokus steht unter dem Einfluss des vegetativen Nervensystems und zeigt
somit umfangreiche Schwankungen der Herzfrequenz in der
Tachykardiesituation abhangig von der Aktivitat oder Tageszeit. Die FAT macht
insgesamt 4-8% aller supraventrikulédren Tachykardien im Kindesalter aus und
kann in jedem Alter, ohne eindeutige Haufung auftreten.(11)

Diagnose

Im EKG zeigt sich eine atypisch konfigurierte P-Welle, die sich im Laufe der
Tachykardie nicht verandert. Typisch sind ebenfalls eine Zunahme der Frequenz
bei Tachykardiebeginn (,warm up”) und eine Abnahme der Frequenz vor
Terminierung (,cool down”).(3) Die Uberleitung findet in der Regel in einem 1:1
Verhaltnis statt, selten kann es zu AV-Blocken kommen.(8) Bei haufig
auftretenden oder langer andauernden Episoden kann es zu Zeichen der
Herzinsuffizienz aufgrund einer ventrikularen Dysfunktion kommen. Es kann zu
einer Spontanregression der fokale atriale Tachykardie kommen, dies erfolgt
zumeist bei Kindern unter 3 Jahren. Eine Sonderform der FAT stellt die
multifokale atriale Tachykardie dar, die vor allem im 1. Lebensjahr und in >50%
bei strukturellen Herzerkrankungen auftritt. Im Oberflachen-EKG finden sich
mindestens 3 verschiedene P-Wellenmorphologien, sowie variierende PR-
Intervalle. Die atrialen Frequenzen bewegen sich in diesem Fall zwischen 100-

300/min.(11)

2.4. Ventrikulare Tachykardien

Eine ventrikulare Tachykardie (VT) besteht, wenn eine Serie von mindestens drei

konsekutiven Depolarisationen in den Herzkammern oder unterhalb des HIS-
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Blndels mit verbreitertem QRS-Komplex vorliegt bei einer gleichzeitigen
Steigerung der Kammerfrequenz um mehr als 20% der Frequenz des
vorangegangenen Rhythmus. (3,8) Die QRS-Dauer ist altersabhéangig.(7)

Bei Kindern sind ventrikulare Tachykardien duBerst selten und treten im Rahmen
von Herzoperationen, hier typischerweise nach Korrektur eine Fallot-Tetralogie
oder Herzentziindungen oder Kardiomyopathien auf.(33,34) Ventrikulare
Tachykardien die weniger lange als 30 Sekunden andauern gelten
definitionsgemal als nichtanhaltend und werden in der Regel gut toleriert,
wobei die individuelle Toleranz des Kindes von der Frequenz abhangig ist.(34)
Diagnose

Ventrikuldre Tachykardien gelten im Kindesalter als duBBerst selten, weshalb eine
kardiale Grunderkrankung wie Myokarditis, Tumor, Kardiomyopathie,
Herzfehler, Elektrolytimbalancen, Ischdmien, lonenkanalerkrankungen und
Digitalisintoxikation immer ausgeschlossen werden missen. Des weiteren
mussen Breitkomplextachykardien mit regelmaBigen QRS-Komplexen immer
von Supraventrikularen Tachykardien mit vorbestehenden oder funktionellem
(tachykardie-induziertem) Schenkelblock, sowie von einer antidromen AVRT
differenziert werden. Bei polymorphen und unregelméaBigen Tachykardien, wie
bei LQTS (Long-QT-Syndrom) oder CPVT (katecholaminerge polymorphe
ventrikuldre Tachykardie) muss differentialdiagnostisch vom tachykarden
Vorhofflimmern mit vorbestehendem Schenkelblock bzw. Vorhofflimmern mit
Préexzitation unterschieden werden. Bis zum Beweis des Gegenteils muss eine
Breitkomplextachykardie wie eine ventrikulare Tachykardie behandelt
werden.(7)

Therapie

Fir die Einleitung der Therapie muss in hamodynamisch stabil und instabiles
Kind unterschieden werden.(35) Die Therapie der Wahl beim hdmodynamisch
instabilen Kind stellt die synchronisierte Kardioversion mit 1-2Joule/kg dar.

Nach erfolgter Kardioversion kann Amiodaron zur Rezidivprophylaxe
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verabreicht werden. Langfristig sollte die Implantation eines implantierbaren
Kardioverter/Defibrillator (ICD) erwogen werden. (35,36) Wenn die
Patientin/der Patient als hdmodynamisch stabil eingestuft wird, besteht die
Moglichkeit Amiodaron als therapeutische MaBnahme einzusetzen. Des
weiteren kann Adenosin als Bolus zu diagnostischen Zwecken einsetzt werden,
um von der SVT im breitem Kammerkomplex zu unterscheiden.(35,37)
AnschlieBend an die Akutversorgung ist meist eine prophylaktische Therapie,
vor allem bei Patientinnen und Patienten mit einem angeborenen Herzfehler
(speziell nach Herzoperation) indiziert.(7) Eine weitere Therapiemdglichkeit
stellt die elektrophysiologische Untersuchung mit Katheterablation dar und ist
bei Kindern alter als 5 Jahre (>15 kg) bei anhaltender, symptomatischer VT, bei
therapierefraktérer VT und bei signifikanten Nebenwirkungen der
medikamentdsen Therapie zu Uberlegen. In besonders komplexen Fallen
(ARVCM, HCMP, LQTS, Brugada-Syndrom), v. a. nach Reanimation wegen

Kammerflimmerns, ist die Implantation eines ICD indiziert.(7)

Stabil Instabil Dekompensiert
+ Wach /pulslos
« Bewusstsein
+ Beginnende AZ- v + Bewusstlos
Verschlechterung » RKZ1 2-35 . Keine Spontanatmung
+« RKZ max.2s = Pulse schwach

» Kein Puls

vorhanden

+ Pulse gut tastbar

CPR
Defibrillation 4 J/kgKG,

« Supportive Therapie

- Gof Amiodaron
(5 mg/kakG) als Kl

danach direkt 2 min
CPR

Abbildung 6 Vorgehen bei Breitkomplextachykardien(37)
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Akuttherapie ventrikulére Tachykardien

Medikament Dosierung i.v.

Lidocain 1 mg/kg

Amiodaron 5 mg/kg tUber 20 bis 60 Minuten
Magnesium 25 - 50 mg/kg

Dauertherapie ventrikulare Tachykardien

Medikament Dosierung p.o.

Mexiletin 10 - 20 mg/kg

Propranolol 2 -6 mg/kg

Sotalol 2 -6 mg/kg

Amiodaron 3 - 5 mg/kg (initial 10 mg/kg Gber 5 Tage)

Verapamil 2 - 8 mg/kg (bei Verapamil-sensitiver ventrikularer
Tachykardie)

2.4.1. lonenkanalerkrankungen

lonenkanalerkrankungen kénnen zunehmend als Ursache fir pl6tzliche
Todesfalle im Kindesalter und plotzlichen Herztoden bei Adoleszenten
identifiziert werden. Zu den lonenkanalerkrankungen werden verschiedene
Ursachen fur tachykarde oder bradykarde Arrhythmien, ventrikuldren oder
supraventrikuldren Ursprungs und daraus resultierender klinischer Manifestation
in Synkopen bis zum pl&tzlichen Herztod zusammengefasst. Als haufigste
Ursachen gelten hier u.a. das Long-QT-Syndrom, Brugada-Syndrom, Short-QT-

Syndrom und die Katecholaminerge polymorphe ventrikulare Tachykardie.(38)

2.4.1.1. Brugada-Syndrom

Bei dem Brugada-Syndrom handelt es sich um eine genetisch bedingte

Erkrankung mit Familiarer Haufung. Die Erkrankung ist durch Genmutationen
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des Genes SCN5A, das auf Chromosom 3 lokalisiert ist, hervorgerufen. Dieses
Gen ist an der Steuerung des kardialen Natriumkanals beteiligt. Es handelt sich
um eine ,primar elektrophysiologisch” Erkrankung ohne strukturelle
Veranderungen des Herzens. Klinisch manifestiert sich das Brugada-Syndrom in
Episoden von polymorphen Kammertachykardien oder Kammerflimmern,
wobei die Symptomatik von Tachykardiefrequenz und -dauer bestimmt wird.
Kurze Episoden kdnnen von sich asymptomatisch oder mit Schwindel oder
Palpitationen prasentieren, wahren anhaltenden Episoden von Synkopen bis hin
zum Herz-Kreislauf-Stillstand fiihren kénnen. Prodromi sind in der Regel nicht zu
erwarten.(39)

Diagnose

Zur Diagnosestellung dienen bestimmte morphologische Kriterien im 12-Kanal-
Oberflachen-Elektrokardiogramm, wobei drei verschiedene Typen differenziert
werden, die die Ableitungen V1-V3 betreffen.
e Bei,Typ 1”sind eine ST-Strecken-hebung =2mm mit folgender negative
T-Welle definiert.
e ,Typ 2" istdurch eine sattelférmige ST-Strecken-Hebung= 2mm mit einer
positiven oder biphasischen T-Wellen charakterisiert.
o Als,Typ 3" gilt eine sattelformige ST-Strecken-Hebung die <1mm
betragt.
Die ST-Strecken-Hebung beim Brugada-Syndrom wird als ,J-Welle” bezeichnet
und ist differentialdiagnostisch von der dhnlich aussehenden ,Epsilon-Welle”,
die im Rahmen einer arrhythmogenen, rechtsventrikularen Dysplasie auftritt, zu
unterscheiden. Als weiteres EKG-Kriterium gilt der rechtsschenkelblockartig-
veranderte QRS-Komplex. Die EKG-Veranderung kann unter Einfluss von

Natriumkanalblockern oder anderen Medikamenten (Tabelle 14) auftreten.(39)

Proarrhythmische Wirkstoffe bei Brugada-Syndrom

Kategorie Wirkstoff
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Antiarrhythmika

Ajmalin

Flecainid

Pilsicainid

Procainamid

Propafenon

Antidepressiva/
Antipsychotika/
Antiepileptika

Amitriptyline

Clomipramin

Lithium

Loxapin

Nortriptylin

Trifluoperazin

Anasthetika Bupivacain
Propofol

Andere Acetylcholin
Kokain

Die Kombination einer der genannten Morphologien der ST-Strecken und
einem kardiologischen Ereignis, wie dokumentiertes Kammerflimmern oder

einer polymorphe ventrikuldren Tachykardie, einer Synkope oder dem

plotzlichen Herztod in der Familie im Alter unter 45 Jahren macht ein Brugada-

Syndrom wahrscheinlich. Da die EKG-Veranderungen auch intermittierend

vorliegen kénnen, gibt es fir diagnostische Zwecke die Moglichkeit

sogenannter Provokationstests. Hierflr eignen sich die in Tabelle 15 genannten

Substanzen in den jeweiligen Dosierungen. Eine weitere Moglichkeit zur

diagnostischen Unterstiitzung ist die elektrophysiologische Untersuchung.
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Hierbei konnten bei ca. 80% der Patienten mit Brugada-Syndrom durch 1 bis 2

Extrastimuli eine polymorphe Tachykardie induziert werden. Ob dies in

Zusammenhang mit einem erhohten Risiko eines plotzlichen Herztodes steht, ist

noch unklar.(39)

Medikamente zur Demaskierung

Wirkstoff Dosierung

Ajmalin 1 mg/kg Gber 5 Minuten i.v.
Flecainid 2 mg/kg Uber 10 Minuten i.v.
Flecainid 400 mg p.o.

Pilsicainid 1 mg/kg Gber 10 Minuten i.v.

Procainamid

10 mg/kg tber 10 Minuten i.v.
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Therapie

Da die betroffenen Patientinnen und Patienten durch das Auftreten von
Episoden polymorpher ventrikularer Tachykardien oder Kammerflimmern
hinsichtlich eines plotzlichen Herztodes gefahrdet sind, ist die Therapie der
Wahl die Implantation eines automatischen Defibrillators. Entsprechend der
aktuellen europaischen Leitlinie zur Pravention des pl&tzlichen Herztodes soll

eine ICD-Implantation bei Uberlebtem Herztod oder anhaltender VT stattfinden.
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Bei Synkopen oder einer induzierbaren VT soll die Implantation erwogen

werden. Bei asymptomatischen Patienten soll nicht standartmaBig eine ICD-

Implantation erfolgen. Eine weitere Therapiemaoglichkeit stellt die

Katheterablation dar.(39,41)

Eine medikamentdse Therapie hat sich weder fir die Primar- noch fur die

Sekundarpravention des Brugada-Syndroms als vorteilhaft erwiesen.

Pharmakologische Therapien kdnnen ergdanzend eingesetzt werden, um das

Risiko von wiederkehrenden Ereignissen und ICD-Stlirmen zu verringern.

Hierflr kdnnen Kalziumkanal-Blocker oder -Modulatoren eingesetzt werden, die

das epikardiale Aktionspotenzial des rechten Ventrikels wiederherstellen und

die ST-Segmente normalisieren kénnen. Zu diesen Medikamenten gehoren

Chinidin, Denopamin, Cilastozol, Bepridil, Tedisamil, Mexilitin, Disopyramid und

Isoproterenol.(42) Zur Behandlung lebensbedrohlicher ventrikularer

Tachykardien im Akutfall kann Isoprenalin oder Orciprenalin i.v. zur

Stabilisierung eingesetzt werden. (3,43) Zudem wurde dhnlich dem SQTS auch

ein positiver Effekt von Chinidin beschrieben. Die Anwendung von B-Blockern

ist nicht empfohlen.(3)

Dauertherapie Brugada-Syndrom

Medikament

Dosierung p.o.

Chinidin

15 - 60 mg/kg/Tag auf 3 ED(25)

Orciprenalin

<1.Lj.: 12-24 mg auf 6 ED
1.-3.Lj: 18-36 mg auf 6 ED
4.-10. Lj: 36-60 mg auf 6 ED(25)

Mexitilen

10 - 20 mg/kg(6)

Akuttherapie Brugada-Syndrom

Medikament

Dosierung i.v.

Isoprenalin

0,01 - 0,5 pg/kg/min(18)
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Isoproterenol 0,1 -1 pg/kg/min(25)

Orciprenalin 1,5 - 3,0 pg/kg langsam
0,15-0,5 pg/kg/min(18)

2.4.1.2. Long-QT-Syndrom

Beim Long-QT-Syndrom handelt es sich um eine lonenkanalerkrankung, die
durch verschiedene Genmutationen zur Fehlfunktion eines Kalium- oder
Natriumkanals fihrt. Dadurch entstehen eine Verlangerung des
Aktionspotentials und eine pathologisch verlangerte QTc- Zeit im Oberflachen
EKG. Die obere Grenze der QTc-Zeit liegt bei ménnlichen Patienten <440 ms,
bei weiblichen Patienten zwischen Menarche und Menopause <450 ms. Die
ersten 3 Typen (LQT1-LQT3) machen rund 85% der Falle aus.(34)

Als Triggermechanismen fir VT/VF gilt ein erhohter Sympathikotonus im
Rahmen korperlicher oder emotioneller Belastung (typisch fir LQTS Typ 1 und
2) oder Klingelgerausche (LQTS Typ 2). Schwimmen gilt als starker Trigger bei
LQTS Typ 1. Patientinnen und Patienten mit LQTS Typ 3 erleiden VT/VF eherim
Schlaf.(3)

Diagnose

Die Diagnose LQTS sollte bei allen mannlichen Patienten mit einem QTc >440
Millisekunden (ms) und bei allen weiblichen Patienten mit einem QTc >460 ms
in Betracht gezogen werden. Das EKG sollte je nach klinischem Verdacht haufig
wiederholt werden, da das QT-Intervall dynamisch sein kann. Nach dem
Ausschluss struktureller Herzerkrankungen und erworbener Ursachen fir die
QT-Verlangerung stehen zwei klinische Scoring-Systeme, Schwartz und Keating,
zur Verfiigung, um die Diagnose zu unterstitzen. Die beiden klinischen Scoring-
Systeme kombinieren EKG und klinische Befunde fiir die Diagnose.(42) Der

Schwartz-Score ist in Tabelle 18 angefihrt.
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Die bestehenden klinischen Kriterien weisen eine gute Spezifitat bei der
Identifizierung von Mutationstragern auf, jedoch erscheint ihre Sensitivitat fur

den klinischen Einsatz zu gering. Die Analyse der QTc-Dauer allein ist fir das

Screening auf LQTS-Tragerschaft (QTc = 430 ms) nutzlicher, da ihre Sensitivitat,

bei ebenso akzeptabler Spezifitat, im Vergleich weitaus besser ist. In

genotypisierten Familien ist der Gentest der bevorzugte diagnostische Test.(44)

Koexistierende Faktoren, wie z. B. angeborene Taubheit, kdnnen ein
Anhaltspunkt fir eine syndromale Erkrankungen sein. In den
Konsensempfehlungen von HRS/EHRA/APHRS werden folgende Kriterien fir

die Diagnose von LQTS genannt:

1) bei Vorliegen eines LQTS-Risikoscores =3,5 bei Fehlen einer sekundaren

Ursache fur die QT-Verlangerung und/oder
2) beiVorliegen einer eindeutig pathogenen Mutation in einem der LQTS-
Gene oder
3) beiVorliegen eines herzfrequenzkorrigierten QT-Intervalls nach der
Bazett-Formel (QTc) =500 ms im wiederholten EKG und in Abwesenheit
einer sekundéaren Ursache fir die QT-Verlangerung.
LQTS kann diagnostiziert werden, wenn ein QTc zwischen 480- 499 ms in
wiederholten 12-Kanal-EKGs bei einem Patienten mit unerklarlichen Synkopen
ohne sekundare Ursache fur die QT-Verlangerung und bei Fehlen einer

pathogenen Mutation.(42,45)

Schwartz Score

EKG-Prasentation

QTc =480 ms 3
QTc 460-479 ms 2
QTc 450-459 ms (méannliche Pat.) 1
QTc = 480 ms 4 Minuten nach Belastung 1
Torsade de pointes 2
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T-Wellen-Alternans 1
T-Wellen-Kerbungen 1
Niedrige Herzfrequenz 0,5
Klinik

Synkope mit Stress 2
Synkope ohne Stress 1
Taubheit/Innenohrschwerhorigkeit 0,5
Familienanamnese

LQTS bei einem Familienmitglied 1
unerklarter plotzlicher Herztod <30J. 0,5
Wahrscheinlichkeit fiir LQTS

gering <1
mittel 1,5-3
hoch =23,5
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Therapie
Die Beta-Blockade ist bei LOT1 am wirksamsten.(6,42,48) Hier senken Beta-

Blocker die SCA-Rate (sudden cardiac arrest) im Laufe von 5 Jahren auf 1%.
Entsprechend einer Studie traten bei LQT1-Patientinnen und -Patienten, die
eine Beta-Blocker-Therapie erhielten und alle QT-verlangernden Medikamente
absetzten, keine erneuten Ereignisse auf.(42) Die beste Datenlage besteht fiir
Propranolol. Die hierfir erforderliche Mehrfachgabe stellt jedoch ein Problem
dar. Andere Beta-Blocker wie Metoprolol oder Bisoprolol und im Ausland auch
Nadolol werden ebenfalls eingesetzt. Im LQTS-Register zeigte Atenolol
ebenfalls genotypabhangig gute Ergebnisse.(38) Hingegen ist das Ansprechen
auf Beta-Blocker bei LQT2 und LQT3 nicht erwiesen. Selbst unter Beta-Blockade
wurde die SCA-Rate mit 6,6 %/5 Jahren bzw. 14 %/5 Jahren angegeben.(42) Im
Rahmen der Suche nach alternativen therapeutischen Strategien konnte bei
LQTS Typ 3 Mexiletin als wirksam identifiziert werden. (6,42) Die Wirksamkeit
von Mexiletin scheint jedoch mutationsspezifisch zu sein und kann in seltenen
Fallen auch zu einer weiteren QT-Verlangerung fihren. Daher sollten die
Vorteile des Einsatzes von Mexiletin gegen die Risiken abgewogen werden und
die Patientinnen und Patienten sollten sehr sorgfaltig Gberwacht werden.(42)
Eine weitere Therapiemdglichkeit stellt die Implantation eines internen
Kardioverter-Defibrillators dar.(6) Dies sollte vor allem in Betracht gezogen
werden, wenn Synkopen unter Beta-Blocker-Therapie auftreten.(38) Daten dazu
wurden im europaischen LQTS-Register gesammelt. Von 233 Patientinnen und
Patienten, die 4,6+/-3,2 Jahre lang nachbeobachtet wurden, erhielten 28%
einen geeigneten Schock. Zu den Pradiktoren fir eine angemessene Therapie
gehorten ein Alter von <20 Jahren bei der ICD-Implantation, ein QTc-Wert von
>500 ms, ein friherer SCA und SCD (sudden cardiac death)-Ereignisse trotz [3-
Blocker-Therapie. Auffallig war, dass niemand ohne einen, der vorgenannten

Pradiktoren bzw. Risikofaktoren einen geeigneten Schock erhielt. Die
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Risikofaktoren zeigten sich als additiv; 70% der Patientinnen und Patienten mit
allen Pradiktoren erhielten einen geeigneten ICD-Schock. In Ubereinstimmung
mit den Empfehlungen des HRS/EHRA/APHRS-Expertenkonsens scheint die
ICD-Implantation somit bei folgenden Patientinnen und Patienten sinnvoll:
1) bei Patienten, die einen SCA Uberlebt haben
2) bei Patienten mit Synkopen trotz B-Blockern
3) beiasymptomatischen Patienten mit QTc >550 ms mit elektrischer
Instabilitat (z. B. T-Wellen-Alternans) oder langen Sinuspausen, die das
Auftreten friiher Nachdepolarisationen beglinstigen konnen.
Eine ICD-Implantation kann bei weiblichen Patientinnen mit LQT2 mit QTc >500
in Betracht gezogen werden, die entweder Symptome haben oder Beta-Blocker
nicht vertragen. Der routinemaBige Einsatz von ICDs bei LQT3 scheint nicht

wirksam zu sein.(42)

Dauermedikation LQTS

Medikament Dosierung p.o.

Mexiletin 10 - 20 mg/kg

Propranolol 2 -6 mg/kg

dl-Sotalol 2 -6 mg/kg

Amiodaron 3 -5 mg/kg (initial 10 mg/kg Gber 5 Tage)

Verapamil 2 - 8 mg/kg (bei Verapamil-sensitiver ventrikularer
Tachykardie)

2.4.1.3. Short-QT-Syndrom

Im Jahr 2003 wurde erstmalig ein familiar gehauft auftretendes kurzes QT-
Intervall in Verbindung mit plotzlich auftretenden Herztoden beschrieben. Als
Ursache konnte eine Mutation in KCNH2 (HERG) identifiziert werden, die zu

einem vermehrten Kaliumeinstroms Ixg fUhrt. Weitere Mutationen von
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ionenkanalkodierenden Genen konnten in KCNQ1 und KCNJ2 identifiziert
werden, die fir den Iksund lx1 kodieren.(49)

Diagnose

Klinisch duBert sich das Short-QT-Syndrom (SQTS) in Synkopen und pl&tzlichen
Herztoden in allen Altersgruppen. Es sind Falle von Manifestationen intrauterin
bis hin ins hohe Alter beschrieben.

Im EKG lasst sich eine frequenzkorrigierte QT-Zeit bei Kindern von weniger als
310ms feststellen. Eine weitere Auffélligkeit kann eine deutlich Gberhdhte T-
Welle in den septalen und rechtsprakordialen Ableitungen, mit einer T-
Wellen/R-Zacken-Ration von >1 darstellen. Die T-Welle geht dhnlich, dem
frihen Repolarisations-Syndrom direkt aus der S-Zacken hervor. Eine weitere
Besonderheit ist die fehlende Anpassung der QT-Zeit an die Herzfrequenz bei
Patientinnen und Patienten mit Short-QT-Syndrom. Pathophysiologisch kann die
QT-Zeit-Verklirzung in einer Veranderung der Dichte oder Kinetik von
Inaktivierung und Reaktivierung des Kaliumstroms erklart werden. Des weiteren
kann eine Veranderung der Kalziumkanale und daraus folglich gednderte
Kalziumstrome zu einer Verkiirzung der QT-Zeit fihren.(49)

Therapie

Therapeutisch kann die Anwendung von Chinidin zu einer Normalisierung der
QT-Zeit und der ventrikularen Refraktarzeiten fiihren und dazu beitragen
klinische Ereignisse wie Synkopen, Vorhof- und Kammerflimmern zu vermeiden.
Das Mittel der Wahl zur Primarprophylaxe des pl6tzlichen Herztodes stellt

allerdings die ICD-Implantation dar.(49)

Dauertherapie SQTS

Medikament Dosierung

Chinidin 15 - 60 mg/kg/Tag in 3 ED(25)
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2.4.1.4. Katecholaminerge polymorphe ventrikuldre Tachykardie
Bei der katecholaminergen polymorphen ventrikularen Tachykardie (CPVT)

handelt es sich um eine angeborene lonenkanalerkrankung, die durch Episoden
polymorpher ventrikulérer Tachyarrhythmien gekennzeichnet ist und zu
Synkopen oder zum plétzlichen Herztod fiihren kann. CPVT werden durch
korperliche oder psychischen Stresssituationen ausgelodst. Situationen, die zu
einer erhohten Freisetzung von Katecholaminen fihren, wirken Arrhythmie-
beglnstigend.(42)

Pathophysiologie

Im Rahmen der CPTV wirken verzogerte Nachdepolarisationen auf zellularer
Ebene proarrhythmisch. Es wird vermutet, dass diese durch eine vermehrte
Offnung des Ryanodin-Rezeptors oder eine spontane Freisetzung von Kalzium
aus dem sarkoplasmatischen Retikulum wahrend der Diastole, die durch eine
verminderte Pufferkapazitat begriindet wird, induziert wird. Die spontane
diastolische Calciumfreisetzung wird insbesondere durch B-adrenergen
Stimulation verstarkt.(42) An Mutationslokalisationen wurden bisher der kardiale
Ryanodin-Rezeptor (RYR2; CPVT-1), das Calsequestrin (CASQ2, CPVT-2) und
das Triadin-Gens beschrieben.(50) Die Mutation im Gen CPVT1, das fur den
kardialen Ryanodin-Rezeptor (RyR2) kodiert, erzeugt die autosomal dominante
Form. Die seltenere autosomal rezessive Form resultiert aus der Mutation im
Gen fur kardiales Calsequestrin. Beide Gene sind an der Kontrolle der
Calciumfreisetzung aus dem Sarkoplasmatisches Retikulum (SR) beteiligt: RyR2
ist der SR-Calcium-freisetzende Kanal und CASQ2 ist ein Kalzium-pufferndes
Protein im SR, das auch eine regulatorische Funktion von RyR2 austiben kann. In
60% der CPVT-Fall betrifft die Mutation den Ryanodin-Rezeptor.(42)

Klinik

Klinisch prasentiert sich die CPVT am haufigsten in Form von Palpitationen oder
Synkopen bei Kindern im Alter von 3 bis 16 Jahren, oft verbunden mit

Ereignissen korperlichen oder emotionalen Stresses. Oft wird zunachst
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falschlicherweise eine Epilepsie diagnostiziert, da die Synkopen oft mit
krampfartigen Bewegungen verbunden sind und sich in Form von konvulsiven
Synkopen duBern.(42) Im duBersten Fall reicht die Symptomatik bis hin zum
plotzlichen Herztod. In der Familienanamnese kdnnen ebenfalls haufig
Synkopen und in 30% der CPVT-Patientinnen und -Patienten bis zum 40.
Lebensjahr ein plotzlicher Herztod erhoben werden.(42,50)

Diagnose

Differentialdiagnostisch sollte eine strukturelle Herzerkrankung mittels
bildgebender Verfahren und weitere lonenkanalerkrankungen wie das Long-
QT-1-Syndrom und das Anderson-Tawill-Syndrom ausgeschlossen werden.

Zur Diagnose soll ein standardisierter Stresstest erfolgen, bei dem eine
langsame Steigerung der Belastung angestrebt wird, da es bei einer
Pulsfrequenz zwischen 110 und 130 pro Minute zu Arrhythmie-Ereignissen
kommt. Haufig kommt es zu ventrikuldren Extrasystolen die sich, mit steigender
Herzfrequenz haufen und zu Bigeminus fiihren kénnen. Danach treten Couplets
oder selbstlimitierende VT's auf die auch bidirektional prasentieren konnen.(42)
Fir kleine Kinder, bei denen ein standardisierter Stresstest nicht moglich ist,
konnen Langzeit-EKG-Untersuchungen oder die intravendse Katecholamingabe
eine alternative diagnostische Moglichkeit darstellen. Weiters soll eine
genetische Untersuchung bei Familienangehérigen erfolgen.(50)

Therapie

Da die betroffenen Kinder durch das Auftreten von Arrhythmien hinsichtlich
eines plotzlichen Herztodes gefahrdet sind, ist die Implantation eines
automatischen Defibrillators empfohlen. Dies gilt sowohl sekundar bei
Uberlebten plotzlichen kardialen Ereignis, als auch praventiv bei synkopalen
Ereignissen. Bei Patientinnen und Patienten mit plotzlichen Todesféllen in der
Familienanamnese kann die Implantation eines ICD auch primarprophylaktisch
erfolgen. Hier ist wichtig zu erwdhnen, dass eine inadédquate ICD-Therapie

ebenso proarrhythmisch wirken kann, da eine Schockabgabe eine
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Katecholamin-Ausschittung induziert, was in weiterer Folge zu anhaltenden
Arrhythmien mit multiplen Schockabgaben und somit letalen Ausgang fiihren
kann.

Als medikamentdse Therapie steht die Behandlung mit 3-Blockern zur
Verfiigung. Hier werden Praparate mit langer Halbwertszeit, wie Nadolol (1-
2,5mg/kg/Tag; HWZ: 14-24h) oder Propranolol (2-4mg/kg/Tag; HWZ von 4-5h)
empfohlen, um eine durchgehende Therapie zu erzielen. Einen weiteren
therapeutischen Ansatzpunkt stellt die Gabe von Kalziumantagonisten vom
Verapamiltyp dar, was auf dem zuvor erwahnten, vermuteten Patho-
mechanismus der induzierten Kalziumfreisetzung durch den Kalziumkanal vom
L-Typ, welcher durch die fehlregulierten Ryanodin-Rezeptoren beeinflusst wird,
begrindet wird. Ob die Therapie mit Verapamil in der Wirksamkeit den -
Blockern gegentber gleichzustellen ist, ist noch nicht geklart.

Eine zusatzliche Alternative ist durch das Klasse-IC-Antiarrhythmikum Flecainid
gegeben, dessen Angriffspunkt die direkte Inhibierung des RYR2-Rezeptors
umfasst. Zusatzlich eignet sich Propafenon zur Therapie.

Eine nichtmedikament&se Therapieoption, erganzend zur Pharmakotherapie
stellt die linkskardiale sympathische Denervation dar. Dies ist vor allem bei
Kindern, bei denen es zuvor unter B-Blocker-Therapie zu keiner ausreichenden
Arrhythmiekontrolle gekommen ist, eine therapeutische Mdglichkeit. Das
Absetzten der medikament&sen Therapie nach erfolgreicher Denervation ist
allerdings nicht empfohlen.

Im akuten Notfall durch einen ,elektrischen Sturm”, der durch wiederholte CPVT
oder Kammerflimmern verursacht ist, stellen, bei bekannter Erkrankung die
intravendse B-Blocker-Gabe und eine tiefe Analgosedierung versprechende

Therapieoptionen dar.(42)

Akuttherapie CPVT bei ,elektrischem Sturm”

Medikament Dosierung i.v.
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Esmolol 100 - 500 pg/kg tber 1 Minute
dann 50 - 200 pg/kg/min(7,29,51)

Dauertherapie CPVT

Medikament Dosierung p.o.
Nadolol 1-2,5mg/kg/Tag(42)
Propranolol Start: 0,5 - 1 mg/kg/Tag in 3-4 ED(7)

Ziel: 2 -4 - 6 mg/kg/Tag in 3-4 ED(7,42)

Verapamil 100 - 250 mg/m? KOF in 3 ED(52)
2 -8 mg/kg/Tag(6)

Flecainid 3-6mg/kgin 2 ED(7) max. 8mg/kg/Tag(24)
100 - 400 mg/Tag (9,24)

2.5. Arrhythmogene rechtsventrikulare Dysplasie

Die arrhythmogene rechtsventrikulare Dysplasie (ARVD) stellt eine genetisch
determinierte Erkrankung dar, die mit ventrikuldren Arrhythmien einhergeht
und sich haufig primar im pl&tzlichen Herztod duBert. Die Erkrankung wird
autosomal-dominant vererbt und betrifft Mutationen auf 4 verschiedenen
Genen. Die betroffenen Gene kodieren fir interzellulare Bindungsproteine, die
Desmosomen. Es kommt zum Zerfall der Myozyten, die in weiterer Folge durch
fibroses Fettgewebe ersetzt wird. Dies betrifft hauptséchlich die Wand des
rechten Ventrikels. Durch den Zerfall kommt es zu einer Stérung der
Reiziibertragung und somit zur elektromechanischen Entkopplung. Dadurch
kann es zu ventrikularen Tachykardien kommen. Im Verlauf kommt es durch den
zunehmenden Umbau des Gewebes zu einer VergréBerung und Einschrankung
der Funktion des rechten Ventrikels.(53)

Klinik

Die ARVD bleibt in der Regel lange asymptomatisch oder sehr subtil.

Typischerweise manifestiert sie sich im Jugend- und Adoleszentenalter in Form
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von malignen Herzrhythmusstorungen unter korperlicher Belastung. In seltenen
Fallen konnen Synkopen, Palpitationen oder Herzinsuffizienzzeichen
auftreten.(53)

Diagnostik

Die Diagnose gestaltet sich aufgrund der unspezifischen Symptome oft
schwierig. Im Rahmen der EKG-Diagnostik gelten eine QRS-Verbreiterung
>110ms, ein Rechtsschenkelblock, Epsilon-Welle, ST-Hebungen und T-
Welleninversion in den rechtprékordialen Ableitungen V1-V3 als typisch. Bei
linksventrikularer Beteiligung kénnen sich die Veranderungen auch in V4-Vé6
zeigen. Weiters zeigen sich ventrikulare Extrasystolen und Tachyarrhythmien.
Mittels echokardiographischer Untersuchung kann meist eine ausgediinnte
rechtsventrikulare Wand sowie eine VergréBerung und eingeschrankte
Pumpfunktion des rechten Ventrikels zur Darstellung kommen. Im Kardio-MRT
kann der Ersatz der Herzmuskulatur durch Fettgewebe dargestellt werden,
sowie regionale Wandbewegungsstérungen mit typischen, multiplen
Ausstllpungen wahrend der Kontraktion (,accordeon sign”). Eine weitere
diagnostische Moglichkeit ist der Nachweis der genetischen Mutation, wobei
auch die Familienmitglieder symptomatischer Patientinnen und Patienten
untersucht werden sollten.(53)

Therapie

Als Therapie ist eine medikamentdse antiarrhytmische Behandlung

anzustreben, die bei Bedarf durch eine elektrophysiologische Ablation
arrhythmogener Substrate und Implantation eines ICD erganzt werden kann.

Fir die Patientinnen und Patienten gilt ein lebenslanges strenges Sportverbot,
auch Stresssituationen sollen vermieden werden.(52,53)

Alle Kinder mit Symptomen sollen antiarrhythmisch eingestellt werden.
Aufgrund mangelnder Studienlage gibt es nicht viele Empfehlungen zum
Vorgehen, jedoch erscheint die Gabe von B-Blockern aufgrund des Risikos einer

adrenalinvermittelten Tachykardie durchaus sinnvoll. Zudem wird bei
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symptomatischen Patientinnen und Patienten ein implantierter Defibrillator
empfohlen, der allerdings immer mit einem Antiarrhythmikum kombiniert
werden sollte. Zusatzlich konnen Antiarrhythmika wie Sotalol, Verapamil und
Amiodaron angewendet werden. Bei progredientem Verlauf ist die

Herztransplantation eine Option.(52)

Dauertherapie ARVD

Antiarrhythmikum Dosierung p.o.
Metoprolol 1-2mg/kg/Tagin 1-2 ED (7,52)
Propranolol Start: 0,5 - 1 mg/kg/Tag in 3-4 ED

Ziel: 2 -4 - 6 mg/kg/Tag in 3-4 ED(7)

Atenolol Start: 0,8 - 1 mg/kg/Tagin 1-2 ED
Ziel: 1-2mg/kgin 1-2 ED
Maximal 100 mg/Tag(7)

Amiodaron 10 - 15 mg/kg/Tagin 2 ED
Nach 10 Tagen: 3 - 5 mg/kg/Tag
Ziel: 1-2,5 mg/kg/Tag (7)

Verapamil 100 - 250 mg/m? KOF in 3 Dosen(52)

2.6. Diagnostik

Die Diagnose einer tachykarden Herzrhythmusstérung basiert auf einer
grindlichen klinischen Anamnese und Elektrokardiogrammen (EKG) oder
Rhythmusstreifen, die zum Zeitpunkt der Tachykardie und im Sinusrhythmus
aufgezeichnet werden. Ergénzend sollen in ausgewahlten Fallen
Provokationstests, Laboruntersuchungen und molekulargenetische

Bestimmungen sowie elektrophysiologische und bildgebende Diagnostik.(3,54)

2.6.1. EKG
Die elektrokardiographische Diagnostik dient der Identifikation und

Dokumentation tachykarder Herzrhythmusstérungen. Bei sporadisch
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auftretenden Tachykardien stellt das Langzeit-EKG eine gute diagnostische
Moglichkeit dar, die Tachykardie aufzuzeichnen. Das Belastungs-EKG dient der
Identifikation von belastungsinduzierten Arrhythmien, Graduierung der
chronotropen Kompetenz und der Abschatzung der Effizienz einer 3-Blocker-
Therapie. Bei Patientinnen und Patienten mit unklaren Synkopen kann eine
Event-Recorder hilfreich sein. Die im EKG dargestellten Marker dienen der

genaueren Diagnosestellung.(1,3)

2.6.2. Provokationstests

Als Provokationstests zur genaueren Diagnose einer tachykarden
Herzrhythmusstérung stehen unter anderem Folgende zur Verfliigung:
- Adenosin als Differenzialdiagnostik und Therapie bei Vorhoftachykardien
- Adenosin als Differenzialdiagnostik bei Tachykardien mit verbreiterten
QRS-Komplexen
- Ajmalin zur Expression des charakteristischen EKG-Musters beim
Brugada-Syndrom
- Flecainid zur Expression des charakteristischen EKG-Musters beim
Brugada-Syndrom
- Adrenalin bei Differentialdiagnose LQTS Typ 1 und in Ausnahmefallen

bei katecholaminsensitiver polymorpher ventrikularer Tachykardie(3)

2.6.3. Laboruntersuchungen

Laboruntersuchungen sollten zum Nachweis von Myozytenschadigung (z. B.
Troponin |, CK/CKMB) und differentialdiagnostisch zum Ausschluss einer
Hyperthyreose oder anderen endokrinen Erkrankungen durchgefihrt

werden.(3)

2.6.4. Elektrophysiologische Diagnostik
Die Indikation zur elektrophysiologischen Untersuchung (EPU) besteht bei

46



e SVT und VT durch Reentry-Mechanismus zur
Diagnosestellung/Identifizierung des elektrophysiologischen
Mechanismus vor einer Ablationsbehandlung

o Risikostratifizierung bei Kindern und Jugendlichen >8 Jahre mit
permanenter Praexzitation

Zudem kann sie potentiell zur Risikostratifizierung bei Patientinnen und
Patienten mit einem angeborenen Herzfehler, speziell der Fallotsche Tetralogie
eingesetzt werden. Beim Brugada Syndrom besteht nur fraglicher Nutzen und

bei LQTS, SQTS und CPVT ist keine EPU indiziert.(3,7,11)

2.6.5. Molekulargenetische Diagnostik
Eine molekulargenetische Diagnostik ist indiziert bei Brugada-Syndrom, LQTS,

SQTS, CPVT und ARVD, um Genmutationstrager (einschlieBlich
asymptomatischer Familienmitglieder) zu identifizieren und das Risiko

einzustufen.(3,18)

2.6.6. Hdmodynamische und bildgebende Diagnostik

Zur hamodynamischen und bildgebenden Diagnostik stehen die
Echokardiographie (Struktur, Hdmodynamik), das Thorax-Réntgen (ggf. bei
Herzinsuffizienz), die Magnetresonanztomographie (bei ARVD, Myocarditis),
die Herzkatheteruntersuchung mit selektiver Koronarangiographie und
Myokardbiopsie (zur Ermittlung der aktuellen Hdmodynamik und bei ARVD
oder Myokarditis).(3)

2.7. Therapie

2.7.1. Akut-Therapie
Die Therapie im Akutfall richtet sich nach der klinischen Symptomatik,

Rhythmusstérungen kédnnen nun entweder durch i.v. Gabe von Antiarrhythmika,

Kardioversion/Defibrillation oder mit transkutaner Kammerstimulation
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behandelt werden. Bei hamodynamischer Instabilitat ist das Mittel der Wahl die

elektrische Kardioversion.(18)

Empfohlene Energiewahl bei externer Kardioversion/Defibrillation

Arrhythmie Energie [J/kg]
supraventrikuldre Tachykardie 0,25-0,5(18)
Vorhofflattern 0,5(18)
Vorhofflimmern 0,5-1(18)
Kammertachykardie 0,5-1(18)
Kammerflimmern 4(18)

Zur medikamentdsen Akuttherapie konnen abhangig von der

hamodynamischen Stabilitédt des Kindes zudem verschiedene Wirkstoffe

eingesetzt werden. Entsprechend den aktuellen Leitlinien wird fur

supraventrikuldre Tachykardien zunachst die Applikation von Adenosin als i.v.-
Bolus empfohlen. Zudem kénnen Antiarrhythmika der Klasse Ic oder I, wie

Flecainid, Propafenon oder Amiodaron eingesetzt werden.(3) Fir ventrikulare

Tachykardien gelten Amiodaron oder Lidocain als Mittel der Wahl.(36) Fir diese

und weitere Akutmedikamente sind in Tabelle 25 und Tabelle 26 die jeweiligen,

spezifischen Indikationen und Dosierungen angefihrt.

Indikationen fir Akutmedikamente bei Arrhythmien

Medikament Indikation

Adenosin AVNRT (3,12,13,19)

Ajmalin AVNRT (18)

Amiodaron AVNRT(3), AVRT(6), PJR(7), VT(7,36)
Atropin Bradykardie

Esmolol AVNRT(1,9), CPVT(7), PJR(1,7)
Flecainid AVNRT(9,20), AVRT(6,9), VHFA/VHFI(?)
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lbutilid

VHFA/VHFI(7,9)

Isoprenalin Bradykardie, BRS(18)
Isoproterenol BRS(18,42)
Lidocain AVRT(22,28), VT (36)

Magnesium

LQTS, VT(Torsade-de-Pointes) (36)

Orciprenalin

Bradykardie, BRS(18)

Propafenon AVNRT (1,9,20) VHFA/VHFI(9)
Procainamid AVRT(9,23) VHFA/VHFI(9)
Sotalol AVRT(27)

Dosierungen fur Akutmedikamente bei Arrhythmien

Medikament | Dosierung (i.v.)
Initialbolus Dauerinfusion
Adenosin 0,1-0,3mg’kg(3,12,13,19,55) -
Ajmalin 1,0 mg/kg Gber 5min(18) -
Amiodaron 5 mg/kg tber 10 - 30min (3,6,7,18,36) 10 - 15 pg/kg/min
(18)
Atropin 20 pg/kg (10 - 40 pg/kg)(18,37,56) -
Esmolol 100 - 500 pg/kg Gber Tmin(1,7,9,18) 50 - 200 pg/kg/min
(1,7,9,18)
Flecainid 1,0 mg/kg tber 5min (0,5 - 2 mg/kg) -
(6,9)
lbutilid =60 kg: Tmg Uber 10 - 30min -
<60 kg: 0,01 mg/kg Gber 10min(7)(?)
Isoprenalin - 0,01 - 0,5 pg/kg/min

(18)
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Isoproterenol

0,1 -1 pg/kg/min(25)

Lidocain

1,0 mg/kg (18,36) (1 - 5mg/kg) (22,28)

8-25 pg/kg/min (18)

Magnesium

25 - 50 mg/kg (35,36)

0,5 mekv/kg/h(18)

Orciprenalin

1,5-3,0 pg/kg (18)

0,15-0,5
ug/kg/min(18)

Propafenon

1,0 - 2 mg/kg Gber 5min(1,9,18,20)

4-7
ug/kg/min(1,18)

Procainamid

2,5-15mg/kg (23,25)

10 - 30 pug/kg/min
(9.23)

Sotalol

0,2 - 1,5 mg/kg Uber 5-10min(27)

2.7.2. Prophylaxe und Dauertherapie

Zur oral-medikamentdsen Dauertherapie und Rezidiv-Prophylaxe kénnen

unterschiedliche Medikamente zum Einsatz kommen. Bei supraventrikuléren, als

auch Tachykardien werden haufig Beta-Blocker, sowie Antiarrhythmika der

Klassen Ic und Ill, wie beispielsweise Flecainid und Propafenon oder Sotalol und

Amiodaron zur Dauertherapie eingesetzt.(3) In den Tabellen 29 und 30 sind die

haufigsten Medikamente mit der jeweiligen Indikation und

Dosierungsvorschlagen angefihrt.

Indikationen der medikamentdsen Dauertherapie bei Arrhythmien

Medikament Indikation

Amiodaron ARVD(7), AVRT(6), PJR(7), LQTS(6), VT(6)

Atenolol ARVD(7), AVNRT(1,9), PJRT(7), LQTS(6,38,42),
VHFA/VHFI(3)

Bisoprolol ARVD(7), AVNRT(1,9), LQTS(6,38,42), VHFA/VHFI(3)

Chinidin BRS(25), SQTS(25)

Digoxin AVNRT(9), PJRT(7), VHFA/VHFI(3)

Diltiazem AVNRT(9), VHFA/VHFI(3)
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Flecainid

AVNRT(1,9), AVRT(9), CPVT(7), PJRT(7),

VHFA/VHFI(3)

Metoprolol ARVD(7), AVNRT(9), PJRT(7), LQTS(6,38,42),
VHFA/VHFI(3)

Mexiletin VT(6)

Orciprenalin BRS(25)

Propafenon

AVRT(25), AVNRT(1), PJRT(7)

Propranolol

CPVT(7), PJRT(7), LQTS(38,42), VHFA/VHFI(3), VT (6)

Procainamid

AVRT(25)

Sotalol

AVRT(27), LQTS, (6), VT (36)

Verapamil

ARVD(50) AVNRT(9), CPVT(6), VHFA/VHFI(3), VT(6)

Dosierung der medikamentdsen Dauertherapie bei Arrhythmien

Medikament Dosierung p.o.

Amiodaron 10 - 15 mg/kg/Tag in 2 ED (Initialdosis Gber 10 Tage)
Erhaltungsdosis: 2,5 -5 mg/kg/Tagin1-2ED
max. 600 mg/Tag(36)

Atenolol 1 -3 mg/kg/Tag
50-100 mg/Tag(1,9)

Bisoprolol 2,5-10 mg/kg/Tag(1,9)

Chinidin 15 - 60 mg/kg/Tag in 3 ED(25)

Digoxin 20 - 25 pg/kgin 3 ED
Erhaltungsdosis: 5-10 pg/kg in 1 -2 ED(7)
0,125 -0,375 mg/Tag(9)

Diltiazem 180 - 360 mg/Tag(9)

Flecainid 3-6mg/kg/Tagin2-3ED
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100 - 400mg/Tag (1,9)

Metoprolol 1-4mg/kg/Tagin 2 ED
50-200 mg/Tag (1,9)

Mexiletin 10 - 20 mg/kg/Tag (6)

Orciprenalin <1.Lj:12-24 mg/Tagin 6 ED
1.-3. Lj: 18-36 mg/Tag in 6 ED
4.-10. Lj: 36-60 mg/Tag in 6 ED(25)

Propafenon 10 - 20 mg/kg/Tag in 3 ED
450 - 900 mg/Tag(1,9)

Procainamid 50 - 100 mg/kg/Tag in 6 ED (25)
Propranolol 2 - 6 mg/kg/Tagin 3 -4 ED(7)
Sotalol 2 -5-(max. 10) mg/kg/Tag in 2 - 3 ED(25)

160 - 320mg/Tag(8)

Verapamil 2 -8 mg/kg/Tag (6)
120 - 480 mg/Tag (9)

3. Bradykarde Herzrhythmusstérungen

3.1. Definition

Bei bradykarden Herzrhythmusstorungen liegt temporar oder permanent eine,

unter die altersentsprechenden Norm, verminderte Herzfrequenz vor.(57)

Alter Herzfrequenz [1/min]
0-7Tage 90-160 (125)

1 -4 Wochen [110-180 (140)

1 -6 Monate |110-180(145)

6 -12 Monate|110 - 160 (130)
1-2Jahre |90-150(120)
3-7Jahre |70-135(110)
8-11Jahre |65-130(100)

12-15 Jahre |60 - 120 (85)
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3.2. Einteilung und Formen

Bradykarde Herzrhythmusstérungen kénnen in Reizbildungs- und
Reizleitungsstorungen unterteilt werden.(1) Zu den relevantesten Formen der
Reizbildungsstorungen zahlen die Sinusbradykardie und das Sick-Sinus-
Syndrom, inklusive Bradykardie-Tachykardie-Syndrom. Zu den
Reizleitungsstorungen gehdren Sinu-Atrial-Blocke und Atrio-Ventrikulér-Blocke,
insbesondere der hochgradige atrioventrikulare Block (AV-Block 11° Typ 2,
Uberleitung >2:1), sowie der komplette atrioventrikulare Block (AV-Block
111°).(1,18,57) In dieser Arbeit werden die Sinusbradykardie, das Sick-Sinus-

Syndrom und die AV-Bl6cke genauer behandelt.

3.3. Sinusbradykardie

Die pathologische Sinusbradykardie muss von der physiologischen
Sinusbradykardie, wie sie z.B. bei Hochleistungssportlern beobachtet wird
unterschieden werden.(57) Eine pathologische Bradykardie entsteht meist als
Folge einer Hypoxie, einer Hypothermie, einer Azidose und/oder einer
schweren Hypotonie.(37) Weiters kann es im Rahmen einer Sonderform des
sogenannten Sick-Sinus-Syndrom zu einer permanenten Erniedrigung der
Herzfrequenz unter die alters-entsprechende, physiologische Frequenz
kommen.(58)

Diagnose

Bei der Sinusbradykardie findet sich im Oberflachen-EKG eine, unter der
altersentsprechende Norm liegende Herzfrequenz mit regelmalBigen P-Wellen

vor jedem QRS-Komplex.(57)

3.4. Sick-Sinus-Syndrom

Das Sick-Sinus-Syndrom ist eine Erkrankung, die auf eine
Sinusknotendysfunktion zurlick zu fihren ist. Diese Erkrankung duf3ert sich in
verschiedenen Herzrhythmusstérungen. Im Kindesalter ist es entweder mit einer

direkten Schadigung des Sinusknotens im Rahmen einer kardialen Operation
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oder mit angeborenen Herzfehlern assoziiert oder kann ohne morphologisch-
strukturelles Korrelat auftreten. (59)

Diagnose

Das Sick-Sinus-Syndrom &duBert sich in verschiedenen Formen. Eine ist, wie
bereits oben erwdhnt die permanente Sinusbradykardie, bei der dauerhaft eine
Bradykardie mit erkennbaren regelméaBigen P-Wellen besteht.

Eine weitere Form stellt der sinu-atriale Block und Sinusarrest dar. Bei dieser
Form werden Sinusknotenimpulse nicht oder nur intermittierend auf den Vorhof
Ubergeleitet oder gar nicht erst gebildet. Da diese Impulse nicht im
Oberflachen-EKG dargestellt werden kénnen, sondern nur die darlber
ausgeloste Vorhofaktion, prasentiert sich im EKG eine Pause ohne sichtbare P-
Wellen.

Von einem Sinusarrest spricht man, wenn im EKG innerhalb der physiologischen
Variationsbreite des aktuellen Herzrhythmus keine P-Welle darstellbar ist (meist
fir mehr als 2 Sekunden). Im Rahmen eines Sinusarrest, kann ein junktionaler

Ersatzrhythmus aus dem ,Ersatz-Schrittmacher”, dem AV-Knoten, mit schmalen

QRS-Komplexen auftreten.(58)
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3.4.1. Bradykardie-Tachykardie-Syndrom
Das Bradykardie-Tachykardie-Syndrom zahlt ebenfalls zu den Unterformen des

Sick-Sinus-Syndrom. Es ist charakterisiert durch Phasen in denen
Vorhofflimmern auftritt. In diesen Phasen leitet der AV-Knoten
physiologischerweise nicht jede Aktion, sondern durch vagale und
sympathische Einflisse oft nur jede zweite, dritte oder vierte Herzaktion auf den
Ventrikel weiter. Dies bewirkt vor allem bei kérperlicher Belastung eine
Tachyarrhythmie-Neigung. Wenn das Vorhofflimmern nun spontan sistiert
kommt es zu einer langeren Pause (praautomatische Pause), bevor der

Sinusrhythmus wiedereinsetzt. Im Gegensatz zum Sinusarrest, tritt die

Praautomatische Pause nur im Rahmen einer Konversion von einem anderen

3.4.2. Chronotrope Sinusknoten-Inkompetenz

Die letzte Form des Sick-Sinus-Syndrom bezeichnet die chronotrope
Inkompetenz. Hier besteht die Unfahigkeit des Sinusknotens auf korperliche
Belastung entsprechend zu reagieren und die, vom Kérper benétigte
Herzfrequenz bereit zu stellen. Zur Diagnose existieren unterschiedliche formale
Definitionen, die fir eine therapeutische Entscheidung jedoch oft nicht hilfreich
sind. Fir den klinischen Alltag hat sich die Definition bewahrt, dass von einer

klinisch relevanten chronotropen Sinusknoten-Inkompetenz ausgegangen
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werden kann, wenn an der anaeroben Schwelle (Spiroergometrie) oder im
Langzeit-EKG bei Alltagsbelastung die maximale Herzfrequenz < 90-100 / min

liegt.(58)

3.5. AV-Block

Fin atrio-ventrikularer (AV-) Block bezeichnet eine Uberleitungsstérung
zwischen Vorhof und Ventrikel. Dies kann im Rahmen einer verzogerten
Erregungsleitung als AV-Block 1. Grades auftreten. Als teilweise Unterbrechung
in Form der AV-Bl6cke Grad 2a und 2b oder als komplette Diskonnektion der
Vorhofe und Ventrikel als AV-Block 3. Grades.

Pathophysiologie

Der AV-Block 1. Grades ist definiert als eine Verldngerung der PQ-Zeit im EKG.
Der AV-Block 2. Grades lasst sich in 2 Formen unterscheiden. Der AV-Block 2a
entspricht dem Typ 1 oder Wenckebach-Block, bei dem es zu einer
zunehmenden Verlangerung der PQ-Zeit bis zum Ausfall der Uberleitung
kommt. Der AV-Block 2b, Typ 2 oder Mobitz ist charakterisiert durch
regelmaBigen oder unregelmaBigen Ausfall der Uberleitung auf die
Ventrikelebene.

Der AV-Block 3. Grades stellt eine vollstandige Unterbrechung der
Erregungsleitung, mit Dissoziation zwischen Vorhof- und Kammererregungen
als Folge dar. Um eine ausreichende Kammertatigkeit aufrechterhalten zu
kénnen, muss ein Ersatzrhythmus aktiv werden, dessen Ursprung von einem
sekundaren (AV-Region) oder tertidren Zentrum (Ventrikel-Ebene) ausgeht. Je
naher der Ursprung des Ersatzrhythmus am Ventrikel liegt, desto geringer wird
die jeweilige Frequenz.(8)

Diese Formen der Uberleitungsstdrungen kénnen angeboren oder erworben,
im Rahmen von Katheterintervention/-ablation, postoperativ oder nach
Infektionen oder Traumata, sein. Die Angeborenen treten sowohl isoliert, als

auch assoziiert mit angeborenen Herzfehlern auf. Als haufigste Ursache des
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angeborenen AV-Blocks gilt die Kollagenose der Mutter. Der AV-Block wird in
diesem Fall, durch Autoantikérper der Subklasse IgG gegen nukleéres Protein
(Anti-Ro/Anti-SS-A) die nach transplazentaren Ubertritt das spezifische
Reizleitungsgewebe in der 16.-24. Schwangerschaftswoche schadigen,
ausgelost. Damit assoziiert sind typischerweise kongenital korrigierte
Transposition der groBen Arterien und Heterotaxiesyndrome. Als weitere
seltenere Ursache bleibt das Long-QT-Syndrom zu nennen. Die Haufigkeit der
postoperativen/-interventionellen hochgradigen AV-Blocke liegt bei 1-3% der
Patientinnen und Patienten nach einem kinderherzchirurgischen Eingriff, nach
elektrophysiogischer Untersuchung und Katheterablation. Der postoperative
AV-Block, ist mit einer hohen Letalitat assoziiert, wenn er nicht mit einem

Schrittmacher behandelt wird.(57)

3.6. Diagnostik

Die Diagnostik dient der Identifikation relevanter Bradykardien sowie zur
Bestimmung deren Dauer, Haufigkeit und Beziehung zu der jeweiligen Klinik. Im
Rahmen manifester bradykarder Herzrhythmusstérungen stellt das Oberflachen-
EKG eine zuverlassige diagnostische Méglichkeit dar. Wichtig ist hier der lange
Rhythmusstreifen. Weitere Moglichkeiten bieten das Langzeit-EKG, Belastungs-
EKG, Event-Recorder (extern oder implantierbar) und bei ausgewahlten

Patientinnen und Patienten die Kipptisch-Untersuchung.(57)

3.6.1. EKG

Mittels EKG kann eine manifesten bradykarden Herzrhythmusstérung
zuverlassig identifiziert werden. Bei sporadisch auftretenden Bradykardien
ermoglicht das Langzeit-EKG eine Dokumentation und in weiterer Folge eine
Zuordnung in Zusammenhang mit der jeweiligen Klinik. Dauer, Haufigkeit und
Abhangigkeit von unterschiedlichen Faktoren, wie kdrperliche Aktivitat oder
Tageszeit konnen so identifiziert werden. Das Langzeit-EKG dient nicht nur dem

diagnostischen Zweck, sondern erlaubt in weitere Folge auch eine Beurteilung
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der Effizient der eingeleiteten Therapie. Im Belastungs-EKG zeigen sich
chronotrope Kompetenz und mégliche belastungsindizierte Arrhythmien. Zur
Abklarung von Synkopen kann eine Kipptisch-Untersuchung (bei kardio-
inhibitorischen Synkopen) oder der Einsatz von Event-Recordern (bei

sporadischen Synkopen) hilfreich sein.(57)

3.6.2. Laboruntersuchung
Beim angeborenem AV-Block sollten Mutter und Kinder auf Ro-SSA/La-SSB-

Antikorper untersucht werden. Des weiteren ist es bei bradykarden
Herzrhythmusstérungen sinnvoll den Schilddriisenhormonstatus zu bestimmen

und andere endokrine Erkrankungen auszuschlieBen.(57)

3.7. Therapie

Bei symptomatischen Patientinnen und Patienten und/oder bei
lebensbedrohlichen bradykarden Herzrhythmusstérungen ist eine Therapie
indiziert. Dabei unterscheidet sich die Akut- von der Dauertherapie bzw.
Implantation eines Herzschrittmachers.(57)

Beim héamodynamisch stabilen Kind sollte zunachst die mégliche Ursache fir
die Bradykardie erhoben und wenn moglich behoben werden. Mégliche
reversible Ursachen stellen die Hypoxie, Elektrolyentgleisungen, Hypothermie,

Intoxikationen, etc. dar.(1)

3.7.1. Akuttherapie

Die Akuttherapie beinhaltet als medikamentdse Therapiemdoglichkeiten die
intravenose Applikation von Epinephrin, Isoprenalin, Orciprenalin, Atropin oder
lpratropiumbromid.(6,18) Bei persistierender symptomatischer Bradykardie ist
die Anwendung eines transkutanen Schrittmachers indiziert. Alternativ kann
eine passagere transvenose Stimulation erfolgen.(57). Die pharmakologische

Therapie bei persistierender Bradykardie dient hauptsachlich der
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Uberbriickung bis zur Implantation eines Herzschrittmacher, da sie nicht

ausreichend und zuverlassig wirksam ist.(6)

Akuttherapie Bradykardie

Medikament Dosierung i.v.

Atropin 0,01-0,04 mg/kg(18,56)
Isoprenalin 0,01-0,5 pg/kg/min (18)
Orciprenalin 1,5-3,0 pg/kg langsam (18)

0,15-0,5 pg/kg/min(18)

3.7.2. Indikationen zur Implantation eines Herzschrittmachers

Als Indikationen zur Implantation eines Herzschrittmachers im Kindesalter

gelten:

e Angeborener hochgradiger oder kompletter AV-Block mit

symptomatischer Bradykardie (Prasynkopen, Synkopen), progredienter

VentrikelvergroBerung, Herzinsuffizienz

e Angeborener hochgradiger oder kompletter AV-Block ohne Symptome

unter den folgenden Bedingungen:

Einschrankung der linksventrikularen Funktion/ventrikulare
Dysfunktion

Verléangertes QTc-Intervall

Komplexe ventrikuldre Ektopie

Ventrikularer Ersatzrhythmus (verbreiterte QRS-Komplexe)
Kammerfrequenz <50/min. (bei angeborenem Herzfehler <70/min)

Asystolie > 3x RR-Intervall des Ersatzrhythmus

o Postoperativer/postinterventioneller hohergradiger AV-Block mit einer

Dauer >7-10 Tagen oder als irreversibel eingeschatzt

e Sinusknotendysfunktion:
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klare Korrelation der Symptome mit der Bradykardie, einschlieB3lich
Bradykardie-Tachykardie-Syndrom

Sinusknotendysfunktion mit fir das Lebensalter inadaquater,
symptomatischer Bradykardie

Sinusbradykardie in Kombination mit einem komplexen Herzfehler
und einer Ruhe-Kammerfrequenz <40/min oder Asystolien >3s

Dauer(8,57)
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Diskussion

In dieser Ubersichtsarbeit wurden Pathophysiologie, Klinik und diagnostische
Moglichkeiten von Arrhythmien im Kindesalter beschrieben, sowie die
spezifische Therapie inklusive Dosierungsmaoglichkeiten der aktuell
empfohlenen Behandlungsmdoglichkeiten aus Studien, Leitlinien und

verschiedenen Datenbanken gesammelt.

Herzrhythmusstorungen im Kindesalter erscheinen aufgrund der variablen
Auspragungen und der unterschiedlichen therapeutischen Moglichkeiten sehr
komplex. Wegen der grof3en Breite des Korpergewichts in der padiatrischen
Kohorte, gestalten sich die Dosierungen von Kind zu Kind sehr unterschiedlich.
Die zudem liickenhafte Studienlage zu medikamentdsen
Behandlungsmaoglichkeiten erschwert den padiatrisch-klinischen Alltag.

|II

Viele Medikamente werden aus diesem Grund ,off-label”, ohne entsprechende
Zulassung fur die jeweilige Altersgruppe angewandt.

Datenbanken, in denen diese Anwendungen dokumentiert, gesammelt und in
weiterer Folge nachgeschlagen werden kdnnen, stellen eine wichtige

Grundlage fur die Sicherheit der kleinen Patientinnen und Patienten dar.

Es erscheint sinnvoll jede klinische Anwendung von betreffenden
Medikamenten auBerhalt des altersspezifischen Zulassungsrahmens zu
dokumentieren, um die Datenlage zu erweitern. Zudem kdnnten eine
Verknlpfung oder Zusammenfiihrung der bestehenden Datenbanken hilfreich
sein. Die in dieser Form gesammelten Daten konnten als Grundlage fir weitere
Studien dienen, die eine Zulassung der jeweiligen Medikamente fir jingerer
Altersgruppen als Zielsetzung haben.

Um im klinisch-padiatrischen Alltag eine schnellere, sichere Anwendung im

Notfall gewahrleisten zu kdnnen, sollten Dosierungsmaoglichkeiten aus den
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Datenbanken einfach und schnell zuganglich zu gemacht werden, sowie

bestehende Algorithmen international standardisiert und eingehalten werden.
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