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Plotzlicher Herztod
Definition

Der plotzliche Herztod ist ein unerwarteter Tod inner-
halb kiirzester Zeit - unerwartet und plétzlich — und
ist ein besonders tragisches Ereignis bei scheinbar ge-
sunden jungen Menschen, insbesondere bei sportlich
aktiven Jugendlichen.

Definitionsgemaf3 spricht man vom ,,plotzlichen Herz-
tod“, wenn der Tod innerhalb einer Stunde nach
Symptombeginn eintritt. Der plotzliche Herztod kann
jedoch auch iiberlebt werden, was zu einiger sprach-
licher Verwirrung fithrt. Im Englischen spricht man
dann von ,,aborted sudden cardiac death”. Ihm liegt in
der Regel ein Rhythmustod durch Kammerflimmern
zugrunde, der sehr unterschiedliche Ursachen haben
kann und gerade bei jungen Patienten als ,.elektrischer
Unfall des Herzens" in vielen Fllen dtiologisch unklar
bleibt. So ldsst sich in nahezu 30% der Fille auch au-
toptisch keine erkennbare Todesursache feststellen
[1]. Man spricht dann auch von ,sudden unexplained
death syndrom* (SUDS). Bei plétzlichem Tod unklarer
Ursache vor dem ersten Lebensjahr wird von einem
»sudden infant death syndrom* (SIDS) gesprochen,
was nicht Thema dieses Beitrages ist.

Primdr elektrische
Herzerkrankungen

Sport und das Risiko des
plotzlichen Herztodes
Bedeutung der molekularen
Autopsie

Ursachen

Altere Menschen. Allein in Deutschland sind ca.
100000 Menschen pro Jahr vom plétzlichen Herztod
betroffen. In der Mehrzahl sind dies dltere Menschen.
Die hdufigste Ursache ist die koronare Herzkrankheit
(KHK). Kammerflimmern kann auftreten als Erstmani-
festation der KHK im Rahmen eines akuten Myokard-
infarkts oder - hdufiger - als Folge eines frither ab-
gelaufenen Herzinfarkts bei eingeschrankter
linksventrikuldrer Funktion. In geringerer Anzahl ist
die dilatative Kardiomyopathie (ca. 10-15%) Ursache
des plotzlichen Herztodes bei dlteren Personen.

Patienten unter 35 Jahre. Bei Patienten unter 35 Jah-
ren - und darauf wird sich die folgende Ubersicht fo-
kussieren - liegen dem plotzlichen Herztod andere,
vielfdltige Ursachen zugrunde (Tab. 1). Die hdufigsten
Ursachen sind - in absteigender Reihenfolge - hyper-
trophe Kardiomyopathien, Koronaranomalien, Myo-
karditiden, arrhythmogene rechtsventrikuldre Kardio-
myopathien und primadr elektrische Herzerkrankungen
(z.B. Long-QT-Syndrom, Brugada-Syndrom, WPW-
Syndrom) [2]. Bei Kindern und Jugendlichen ist in der
letztgenannten Gruppe besonders auch die katechol-
aminerge polymorphe ventrikuldre Tachykardie zu
nennen. Ganz neu definiert - und erst kiirzlich publi-
ziert [3] - ist die frithzeitige Repolarisation bei idiopa-
thischem Kammerflimmern.
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Tabelle 1

Ursachen des plétzlichen Herztodes bei Patienten <35 Jahre
(nach [2]).

Ursache Haufigkeit
hypertrophe Kardiomyopathie 36%
Koronaranomalien 17%
Myokarditis 6%
arrhythmogene rechtsventrikuldre Kardiomyopathie 4%
primar elektrische Herzerkrankungen 3%

= Long-QT-Syndrom

= Brugada-Syndrom

= WPW-Syndrom

m katecholaminerge polymorphe ventrikuldre Tachykardie

= Short-QT-Syndrom

= friihzeitige Repolarisation bei idiopathischem Kammerflimmern

Herzklappenerkrankungen

= Aortenstenose (bikuspide Klappe) 3%

= Mitralklappenprolaps ?
kongenitale Herzerkrankungen (z.B. Fallot-Erkrankung) 2%
Aortenruptur (Marfan-Erkrankung) 2%
Systemerkrankungen (z.B. Sarkoidose, Amyloidose) 1%
Commotio cordis ?
Drogenabusus (Koronarspasmen durch Kokain) ?
unklare Ursachen >30%?

Fazit fiir die Praxis

Das EKG bringt in vielen Fallen nach tiberlebtem

plétzlichem Herztod bei Jugendlichen erste Hin-

weise auf die zugrunde liegende Herzerkrankung:

= abnorme Q-Zacken, Repolarisationsstérungen bei
hypertropher Kardiomyopathie

= passagere ST-Hebung/T-Negativierungen bei
Myokarditis

= Epsilonwelle bei rechtsventrikuldrer Dysplasie

= QT-Intervall

= Brugada-Zeichen

= Deltawelle

= friihzeitige Repolarisation
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Hypertrophe Kardiomyopathie

Die hypertrophe Kardiomyopathie ist die hdaufigste Ur-
sache des plotzlichen Herztodes bei Athleten, verant-
wortlich fiir tiber ein Drittel aller Fdlle [4].

Risikofaktoren des plétzlichen Herztodes

Die Inzidenz des pl6tzlichen Herztodes bei hypertro-

pher Kardiomyopathie liegt bei asymptomatischen

Patienten insgesamt bei ca. 1% pro Jahr. Damit ist der

plotzliche Herztod in dieser Altersgruppe kaum vor-

hersehbar [5]. Es gibt aber Pradiktoren, die das Risiko

des plotzlichen Herztodes deutlich erh6hen. Dazu ge-

horen [6]

m eine linksventrikuldre Wandstdrke von {iber 30 mm,

= eine Familienanamnese mit plétzlichem Herztod,

= unklare Synkopen,

= nicht anhaltende ventrikuldre Tachykardien und

m abnormes Blutdruckverhalten unter Belastung (z.B.
Blutdruckabfall unter Belastung).

Zwischen dem Ausmaf der Obstruktion und dem Risi-
ko des plotzlichen Herztodes besteht nur eine maRige
Korrelation. Ungekldrt ist auch die Abschdtzung des
plotzlichen Herztodes nach erfolgter septaler Alkohol-
ablation (TASH) bei obstruktiven Formen der Kardio-
myopathie [7]. Eine linksventrikuldre Hypertrophie
jedweder Ursache erhoht das Risiko des plétzlichen
Herztodes. Dies betrifft auch Patienten mit hyperten-
siver Herzerkrankung bzw. Patienten mit schwerer
Aortenstenose. Eine Assoziation des SUDS mit einem
Mitralklappenprolaps ist duRerst fraglich.

Mit einer Genotypisierung durch molekularbiologi-
sche Untersuchungen ist es derzeit noch nicht mog-
lich, das Risiko des plotzlichen Herztodes bei hyper-
tropher Kardiomyopathie sicher einzuschatzen.

Screening und Diagnostik

Bei Screening-Untersuchungen kann bereits das Ruhe-
EKG wertvolle Hinweise auf die Erkrankung geben, z.B.
abnorme, tiefe Q-Zacken bei Septumhypertrophie oder
auffillige Repolarisationsstérungen infolge der links-
ventrikuldren Hypertrophie (Abb. 1). In Italien hat al-
lein die obligate Ableitung von EKGs bei Hochleis-
tungssportlern die Inzidenz des pldtzlichen Herztodes
gesenkt, wobei Patienten mit vermuteter hypertropher



I-aVF

Abb. 1 Hypertrophe, nicht obstruktive Kardiomyopathie. 22-jah-
riger Patient nach tiberlebtem plétzlichem Herztod. Auffdllige
Q-Zackenin I, I, aVF, V5, V6. Ausgepragte Endstreckenverdnde-
rungen mit deszendierendem ST-Streckenverlauf und T-Negativie-
rungen.

Herzrhythmusstorungen

Kardiomyopathie vom Hochleistungssport ausge-
schlossen wurden [8].

Wegweisend fiir die Diagnose ist eine Echokardio-
grafie.

Prophylaxe

ICD. Bei iiberlebtem plotzlichem Herztod durch Kam-
merflimmern ist die Implantation eines Defibrillators
(ICD) die Therapie der Wahl (Sekunddrprophylaxe,
Klasse I, Evidenzgrad B). Problematischer ist die Frage,
welcher Patient mit gesicherter hypertropher Kardio-
myopathie einen ICD zur Pravention des plétzlichen
Herztodes erhalten soll (Primdrprophylaxe). Da das
Risiko des plétzlichen Herztodes bei ca. 4,7% pro Jahr
liegt, wenn 2 oder 3 Risikofaktoren vorliegen, ist nach
den aktuellen Leitlinien der Amerikanischen und Eu-
ropdischen Kardiologischen Gesellschaften in diesen
Fdllen ein ICD indiziert (Klasse II, Evidenzgrad C).

Amiodaron. Es gibt keine sicheren Daten zum Wert
einer prophylaktischen Gabe von Amiodaron.

Koronaranomalien

In einem Register aus den USA, das die Ursache eines
plotzlichen Herztodes bei Athleten unter 35 Jahren er-
fasst, fand sich eine Post-mortem-Diagnose einer Ko-
ronaranomalie in 17 % (Minneapolis Heart Institute
Foundation Registry, 1980 to 2005).

Risikofaktoren des plétzlichen Herztodes

Die hdufigste Variante einer Koronaranomalie, die mit
einem plotzlichen Herztod verbunden ist, ist der Ab-
gang des linken Hauptstamms aus dem rechten Sinus
valsalva (Abb. 2) [9]. Besonders gefdhrdet sind Patien-
ten, bei denen die Koronararterie in einem scharfen
Winkel aus dem rechen Koronarsinus entspringt und
dann interarteriell zwischen Pulmonalarterie und Aor-
ta verlduft. Als pathophysiologisches Korrelat wird
vermutet, dass die mit der starken korperlichen Akti-
vitdt einhergehende Steigerung des Herzzeitvolumens
die Aortenwurzel dilatiert, wodurch sich das Lumen
der fehlabgehenden Koronararterie verengt bzw. es zu
kritischen Abféllen der Perfusionsdrucks im intramu-
ralen Segment zwischen Pulmonalarterie und Aorta
ascendens kommt.
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Abb. 2 Ursprung des linken Hauptstamms aus dem rechten Sinus valsalva; RCA =rechte
Koronararterie, LCA = linke Koronararterie.

Interessanterweise scheint ein Fehlabgang der rechten
Koronararterie aus dem linken Sinus valsalva bzw. ein
Ursprung des R. circumflexus aus dem rechtsseitigen
Sinus valsalva nur mit einer geringen Inzidenz des
plétzlichen Herztodes verbunden zu sein.

Klinik

Patienten mit kongenitalen Koronaranomalien sind
hdufig symptomlos, unter Belastung konnen Angina-
pectoris-artige Beschwerden, Synkopen oder Prasyn-
kopen auftreten. Leider ist der plétzliche Herztod oft
das erste klinische Zeichen.

Bei jungen Sportlern mit Angina-pectoris-Be-
schwerden sollte an die Differenzialdiagnose eines
Fehlabgangs der Koronararterie gedacht werden.

Diagnostik und Therapie

Methoden der Wahl zur Diagnose sind die Computer-
bzw. Magnetresonanztomografie, aber auch die Herz-
katheteruntersuchung ist geeignet, um den Verlauf der
Koronararterien exakt darzustellen (Abb. 2). Therapie
der Wahl ist die chirurgische Reinsertion der fehlab-
gehenden Koronararterie.
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Myokarditis

Bei einem plotzlichem Herztod von Hochleistungs-
sportlern sind in 6-7 % Hinweise auf eine Myokarditis
zu finden [2].

Risikofaktoren des plétzlichen Herztodes

Eine akute Myokarditis ist hdufig assoziiert mit atria-
len Tachy- und Bradyarrhythmien, aber auch ventriku-
laren Herzrhythmusstérungen, die bis zum plétzlichen
Herztod fithren konnen. Eine abgelaufene Myokarditis
kann klinisch dem Bild einer dilatativen Kardiomyo-
pathie entsprechen bzw. es kénnen sich persistierende
segmentale Kontraktionsanomalien finden. Das Aus-
malfd der Kontraktionsstérungen mit daraus resultie-
render Verminderung der linksventrikuldren Funktion
bestimmt das Risiko des plotzlichen Herztodes.

Athleten mit klinischen Hinweisen auf eine Myokar-
ditis dtrfen nicht am Leistungssport teilnehmen.

Bei echokardiografischer Normalisierung der LV-Funk-
tion und fehlenden Hinweisen auf Arrhythmien (Kli-
nik, Langzeit-EKG) ist Leistungssport wieder moglich.

Diagnostik

Die Diagnose einer Myokarditis kann klinisch vermu-
tet werden bei Zeichen einer Herzinsuffizienz bei bis-
her gesunden jungen Personen, EKG-Verdnderungen
(am haufigsten passagere ST-Hebungen sowie Repola-
risationsstérungen mit T-Negativierungen (Abb. 3)
und globalen oder regionalen Kontraktionsstérungen
in der kardialen Bildgebung.

Arrhythmogene rechts-
ventrikuldare Kardiomyopathie

In Autopsieserien [2] nach unklaren plétzlichen To-
desfdllen bei Personen unter 35 Jahren finden sich in
etwa 4% Hinweise auf diese Erkrankung.

Risikofaktoren des plétzlichen Herztodes

Das Risiko des plotzlichen Herztodes ist bei einer ar-
rhythmogenen rechtsventrikuldaren Dysplasie erh6ht
[8]. Aus ungekldrten Griinden ist dieses Risiko bei Ju-



gendlichen in bestimmten Regionen Norditaliens be-
sonders hoch. Generell sollten Patienten mit arrhyth-
mogener rechtsventrikuldrer Kardiomyopathie nicht
an kompetitiven Sportarten teilnehmen, da maligne
Herzrhythmusstérungen hdufiger mit maximaler
symphatikotoner Aktivierung assoziiert sind.

Screening und Diagnostik

Auch bei dieser Erkrankung kann das EKG-Screening
von Athleten sehr hilfreich sein. Typische EKG-Zeichen
sind T-Negativierungen in den rechtsprédkordialen Ab-
leitungen V1 bis V3, eine QRS-Verbreiterung in V1 von
mehr als 110 ms sowie eine Epsilonwelle als Hinweis
auf eine verzogerte Erregung des rechtsventrikuldren
Myokards (Abb. 4). Liegen diese EKG-Zeichen vor, soll-
te eine Echokardiografie bzw. Magnetresonanztomo-
grafie durchgefiihrt werden.

Primar elektrische
Herzerkrankungen

Long-QT-Syndrom (LQTS)

m Kennzeichen und Ursachen

Kennzeichen. Kennzeichen der LQT-Syndrome ist eine
Verlangerung der QT-Zeit im EKG. Da die QT-Zeit-Ver-
langerung z.B. vom autonomen Status oder Elektrolyt-
verdnderungen abhdngig ist, muss sie nicht immer
nachweisbar sein. Wichtig ist auch, dass es beim QT-
Syndrom passager zu Veranderungen der T-Wellen-
Morphologie kommen kann, z.B. zu T-Negativierungen
(Abb. 5). Die Berechnung des QT.-Intervalls (korrigier-
tes QT-Intervall) bleibt die wichtigste Bestimmung, da
sie unabhdngig von der Frequenz ist.

Ursachen. Man unterscheidet kongenitale LQT-Syn-

drome von erworbenen LQT-Syndromen:

= Erworbene LQT-Syndrome: Sie sind bedingt durch
QT-Zeit-verlingernde Medikamente (z.B. Antiar-
rhythmika, Antihistaminika, Makrolidantibiotika,
Psychopharmaka) [10]. Eine aktuelle Auflistung von
infrage kommenden Medikamenten findet sich im
Internet (http://www.qtdrugs.org).

= Kongenitale LQT-Syndrome: Zwischenzeitlich sind
fiir die kongenitalen LQT-Syndrome mindestens
9 verschiedene Genorte auf den Chromosomen 3, 4,
7,11,12,17 und 21 identifiziert worden. Entspre-
chend ihren Mutationen werden sie den LQT-
Syndromen 1-9 zugeordnet. Zurzeit sind tiber 200

Herzrhythmusstorungen

a b

Abb. 3 Akute Perimyokarditis mit atemabhdngigen Thoraxschmerzen, geringem Peri-
karderguss und Perikardreiben. a Konkave ST-Hebungen in Ableitung | und Il (nicht in-
farkttypisch!). b Gleicher Patient wenige Stunden spater, Ausbildung von T-Negativierun-
genin I, Ill, aVF.

Abb. 4 Epsilonwelle
bei rechtsventriku-
larer arrhythmo-
gener Kardiomyo-
pathie. Auffallige
T-Negativierungen.

Mutationen bekannt, {iberwiegend in Kaliumkanal-
genen. Das LQT-1 ist am hdufigsten, hierbei ist der
sog. IKS, ein adrenerg gesteuerter Kaliumkanal, be-
troffen. Ursache fiir das LQT-3 ist die Mutation eines
Natriumkanals (SCN5a), die sich auch als eine der
Ursachen des Brugada-Syndroms findet!
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Abb.5 LQT-Syn-
drom Typ-1. Die
QT-Zeit betragt
0,60, die QTcZeit
0,67 s, T-Negativie-
rung in V3-Vg. Sehr
breite, prominente
T-Wellen, die fast
bis zur ndchsten
P-Welle (Pfeil) rei-
chen. EKG-Auf-
zeichnung 2 Tage
vor Auftreten von
Kammerflimmern.

600 ms

m Risikofaktoren des plétzlichen Herztods

Ein besonders hohes Risiko fiir den pl6tzlichen Herz-
tod haben Patienten, deren QT.-Intervall tiber 500 ms
lang ist (bei LQT-1 und LQT-2), und Mdnner (bei
LQT-3). Der typische Trigger fiir die Auslésung von po-
lymorphen ventrikuldren Tachykardien bei LQT-1 sind
laute Gerdusche oder Schreckmomente, z.B. beim
Klingeln eines Weckers.

Da Synkopen und plétzliche Todesfdlle beim langen
QT-Syndrom haufig adrenerge Trigger sind, sollten
Patienten mit bekanntem LQTS nicht am Leistungs-
sport teilnehmen.

» Diagnostik

EKG. Die Diagnose wird elektrokardiografisch gestellt.
Im EKG ist der normale Referenzwert fiir die QT -Zeit
<0,44-0,46 s (440-460 ms). Vorsicht ist geboten,
dass nicht fdlschlicherweise die U-Welle in die Mes-
sung mit einbezogen wird, wodurch die vermeintliche
QT-Zeit iberschdtzt wird. Bemerkenswert ist, dass
Frauen eine ldngere QT-Zeit aufweisen. Dementspre-
chend wird ein korrigiertes QT-Intervall von <0,44 s
bei Mannern und von 0,44 - 0,46 s bei Frauen als Nor-
malwert angesehen. Das EKG gibt auch Hinweise auf
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den Typ eines LQT-Syndroms. Beispielsweise zeigt das
LQT-1 eine sehr breite und prononcierte T-Welle,
wahrend das LQT-3 eine sehr lange ST-Strecke aufweist
mit einer sehr spdt auftretenden T-Welle. Typisch fiir
das LQT-1 ist auch, dass sich das QT-Intervall unter
Belastung nicht verkiirzt (,failure to shorten*).

Genetik. Die Diagnose kann durch genetische Testver-
fahren erhdrtet werden, was heute in 50-75% der Fille
moglich ist [10]. Das heift aber, dass ein negativer ge-
netischer Test die Diagnose eines LQT-Syndroms nicht
ausschlief3t. Trotzdem sind genetische Tests wertvoll.
Bei einem bekannten Gendefekt kann von einer Fami-
lie, die vom plétzlichen Herztod eines Angehorigen
betroffen ist, mit Sicherheit festgestellt werden, ob
dieser spezielle Genotyp bei einem Familienmitglied
ausgeschlossen werden kann.

m Prophylaxe und Therapie

Betablockertherapie. Eine Betablockertherapie ist
besonders wirksam bei LQT-1 aufgrund der adrener-
gen Steuerung des betroffenen Kaliumkanals. Sporadi-
sche Berichte {iber die Wirksamkeit von Mexitil und
Flecainid bei LQT-3 mit Normalisierung des QT-Inter-
valls sind kritisch zu werten, da diese Medikamente
das Risiko des plétzlichen Herztodes beim Brugada-
Syndrom erhéhen und hier - wie oben beschrieben -
ebenfalls SCN5a-Mutationen vorliegen konnen [11].

ICD. Patienten mit langem QT-Syndrom nach tiberleb-
tem plotzlichen Herztod wird die Implantation eines
ICD mit einer Betablockertherapie empfohlen (Klasse I,
Evidenzgrad A gemdf3 ACC/AHA/ESC-Guidelines) [12].
Der primarprophylaktische Einsatz des ICD ist haufiger
eine schwierige Einzelentscheidung, insbesondere bei

Fazit fiir die Praxis

Long-QT-Syndrom

= Verldngerung der QT-Zeit im EKG (nicht immer
nachweisbar; als DD kommen z. B. eine Hypokalz-
amie oder eine Unterfunktion der Schilddriise in-
frage)

= passagere Verdnderungen der T-Wellen-Morpho-
logie, z.B. T-Negativierung

= hohes Risiko fiir den plétzlichen Herztod bei QT
Intervall >500 ms (bei LQT-1 und LQT-2) und
Mannern (bei LQT-3)

= wegen mdglicher adrenerger Trigger sollten
Patienten mit bekanntem LQTS nicht am Leis-
tungssport teilnehmen

= Betablockertherapie besonders bei LQT-1, ICD-
Primarprophylaxe ist Einzelfallentscheidung



betroffenen Familienmitgliedern. Die Implantation
eines ICD bei einem QT -Intervall von tiber 500 ms und
rezidivierenden Synkopen trotz Betablockade ist weit-
gehend akzeptiert.

Brugada-Syndrom

m Kennzeichen

Das Brugada-Syndrom ist im EKG erkennbar an einer
typischen Veranderung in den rechtsprakordialen Ab-
leitungen, hier zeigt sich ein ,Pseudorechtsschenkel-
block” mit persistierender ST-Hebung in V; bis V3. Man
unterscheidet 3 elektrokardiografisch zu differenzie-
rende Formen [13]:

m Das klassische Brugada-Typ-1-EKG (Abb. 6) mit
einer ST-Hebung von iiber 2 mm mit einer konvexen
Woélbung der ST-Strecke, die in eine negative T-Wel-
le miindet (,,coved type*).

m Die Typ-2- und Typ-3-Muster des Brugada-Syn-
droms sind gekennzeichnet durch eine sattelformige
Verdanderung der T-Welle (,,saddleback*). Beim Typ-
3-Muster sind die ST-Hebungen nur gering ausge-
pragt (<1 mm).

Das typische tiefe S in den Ableitungen I und aVL, das
charakteristisch ist fiir einen Rechtsschenkelblock,
fehlt beim Brugada-Syndrom. Ahnlich wie beim LQT-
Syndrom gibt es auch beim Brugada-Syndrom tran-
siente Veranderungen, sodass die typischen Zeichen
im EKG nicht immer nachweisbar sind. Inwieweit das
Brugada-Syndrom eine primadr elektrische Herzer-
krankung darstellt, ist kritisch zu hinterfragen, da Pa-
tienten mit arrhythmogener rechtsventrikuldrer Kar-
diomyopathie gehduft ein Brugada-Muster im EKG
aufweisen [14].

m Risikofaktoren des plétzlichen Herztods

Patienten mit Brugada-Syndrom unterliegen nicht nur
einem Risiko maligner ventrikuldrer Arrhythmien, bei
diesem Syndrom ist auch die Inzidenz des Vorhofflim-
merns erhoht. Es gibt ferner einige Hinweise, dass
beim Brugada-Syndrom strukturelle Auffélligkeiten
auftreten kénnen, beispielsweise eine Dilatation des
rechtsventrikuldren Ausflusstrakts oder eine lokali-
sierte Entziindung bzw. Fibrosereaktion [15]. Der
plotzliche Herztod kann das erste und einzige klini-
sche Zeichen des Brugada-Syndroms sein, was bei ca.
einem Drittel der Patienten der Fall ist.

Herzrhythmusstérungen

a b

Abb. 6 Brugada-Zeichen im EKG. a Brugada-Typ 1, ,coved type“. b Brugada-Typ 2,

,saddle-back*®.

m Screening und Diagnostik

Die Rolle einer elektrophysiologischen Testung zur Ri-
sikoabschdtzung ist umstritten [16,17]. Auch der Wert
eines molekularbiologischen Screenings ist noch nicht
abschdtzbar.

Die Diagnose eines Brugada-Syndroms darf dann ge-

stellt werden, wenn das klassische Typ-1-Muster im

EKG (,,coved type*) in mehr als einer rechtsprakordia-

len Ableitung vorliegt und eines der folgenden Krite-

rien zusdtzlich erfillt ist [13]:

= dokumentiertes Kammerflimmern

= selbstlimitierende polymorphe ventrikuldre Tachy-
kardien

= in der Familiengeschichte plétzlicher Herztod (unter
45 Jahren)

= Induzierbarkeit von ventrikuldren Tachykardien
oder unklare Synkopen

Durch die intravenose Gabe von Antiarrhythmika, z.B.
Ajmalin (1 mg/kgKG) oder Flecainid (2 mg/kgKG) kann
ein Brugada-Syndrom demaskiert werden, in dem die
vorbestehende ST-Hebung stdrker hervortritt bzw.
eine Konversion vom Typ 2 (oder Typ 3) zu Typ 1 er-
folgt.

Der elektrokardiografische Typ 2 (bzw. Typ 3) -
~saddleback type“ - ist nicht diagnostisch und nur
im Falle einer Konversion zu Typ 1 unter medika-
mentdser Provokation verwertbar.
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m Prophylaxe

Die Frage, welcher Patient von der Implantation eines
ICD profitiert, ist schwierig. Es gibt einen Konsensus —
das 2008 erschienene Positionspapier von ACC/AHA/
HRS [18] sieht folgende Indikation: Eine ICD-Implan-
tation ist gerechtfertigt bei allen Patienten mit vo-
rausgegangenem Herzstillstand (Klasse I, Evidenzgrad
C). Ebenfalls wird man bei Patienten mit vorausgegan-
genen Synkopen und Brugada-Typ 1 im EKG die Im-
plantation eines ICD befiirworten (Klasse Ila, Evidenz-
grad C). Dies gilt ebenso fiir Brugada-Patienten mit
ventrikuldren Tachykardien ohne vorausgegangene
Reanimation. Allerdings muss man beriicksichtigen,
dass eine relativ hohe Inzidenz von inaddquaten
Schocks in der Literatur beschrieben ist, in bis zu 6-9%
pro Jahr [19].

WPW-Syndrom

m Kennzeichen und Hdufigkeit

Das manifeste WPW-Syndrom, elektrokardiografisch
charakterisiert durch eine kurze PQ-Zeit mit einer
Deltawelle, die mit dem QRS-Komplex fusioniert, tritt
in ca. 0,15-0,25% in der Bevolkerung auf.

m Risikofaktoren des plétzlichen Herztods

Die klassische Rhythmusstérung ist die einer AV-
Reentry-Tachykardie mit schmalem QRS-Komplex, be-
dingt durch anterograde Leitung iiber das normale
Reizleitungssystem und retrograde Leitung iiber eine
akzessorische Bahn. Bei Auftreten von Vorhofflimmern
konnen durch eine schnelle anterograde Leitung tiber
die akzessorische Bahn sehr hohe Kammerfrequenzen
auftreten. Bei kurzer Refraktdrzeit der akzessorischen
Bahn (unter 250 ms) ist durch die schnelle Ventrikel-
aktivierung eine Degeneration in Kammerflimmern
moglich. Dies ist selten, die Angaben der Literatur
schwanken aber betrachtlich von 0,39-3,6% [20]. Be-
merkenswert ist, dass Vorhofflimmern bei Patienten

Abb.7 WPW mit Vorhofflimmern, typisches EKG mit verbreitertem QRS-Komplex bei
unregelmiRiger Uberleitung, maximale Kammerfrequenz 280/min, Z.n. Synkope, notfall-
maRige Defibrillation.
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mit WPW-Syndrom hdaufiger auftritt als in der Nor-
malbevdlkerung und meistens aus einer AV-Reentry-
Tachykardie heraus entsteht. Dies ist {iberraschend, da
hier in der Regel keine strukturelle Herzerkrankung
besteht, die zu Vorhofflimmern pradisponieren kann.
Eine Hypothese ist die, dass der Vorhof durch die ab-
norme retrograde Leitung tiber die akzessorische Bahn
in einer vulnerablen Phase aktiviert wird.

Patienten mit intermittierendem WPW-Syndrom oder
mit ,,concealed WPW* (nur retrograde Leitung) haben
kein erhohtes Risiko fiir einen plétzlichen Herztod.

Substanzen wie Verapamil oder Digitalis sollten
vermieden werden, da sie zu einer schnelleren
Uberleitung iiber die akzessorische Bahn fiihren
kénnen.

= Diagnostik

Bei anterograder Leitung findet man wegen der Umge-
hung des normalen Reizleitungssystems einen ver-
breiterten QRS-Komplex, der bei Vorliegen von Vor-
hofflimmern typischerweise unregelmaRig ist (Abb. 7).

m Therapie

Therapie der Wahl ist die Ablation der akzessorischen
Bahn, bei der die Erfolgsrate in erfahrenen Zentren
tiber 95% liegt. Inwieweit bei Kindern (bei asympto-
matischem WPW-Muster im EKG) eine Ablation sinn-
voll ist, wird kontrovers diskutiert.

Polymorphe ventrikuldre Tachykardie
mit normalem QT-Intervall

Die Rhythmusstérung wird hdufig auch als katechola-
minerge polymorphe ventrikuldre Tachykardie (CPVT)
bezeichnet. Sie ist selten, tritt familidr und eher bei
Kindern auf. Molekularbiologisch findet man Mutatio-
nen im Gen des Ryanodinrezeptors RYR2 [21]. Eine
strukturelle Herzerkrankung kann nicht nachgewiesen
werden.

m Risikofaktoren des plétzlichen Herztods

Es finden sich hier Kinder mit lebensbedrohlichen
polymorphen ventrikuldren Tachykardien und norma-
lem QT-Intervall nach emotionalem oder physischem
Stress, oft verbunden mit Synkopen.

m Prophylaxe und Therapie

Betablocker zeigen nur eine begrenzte Wirksamkeit,
sodass beim Auftreten dieser Rhythmusstdrung eine
ICD-Implantation empfohlen wird.



Short-QT-Syndrom

Dies ist ein sehr seltenes familidres Syndrom mit ab-
norm kurzer QT.-Zeit <340 ms. Es konnten bislang 5
Mutationen in den Kaliumkanalgenen lokalisiert wer-
den, die auch mit dem Long-QT-Syndrom assoziiert
werden.

m Risikofaktoren des plétzlichen Herztods

Die beschleunigte Repolarisation fiihrt zu einem ver-
kiirzten Aktionspotenzial. Das Risiko des plétzlichen
Herztodes infolge von Kammerflimmern ist erhoht
[22].

Das Short-QT-Syndrom ist charakterisiert durch
Synkopen, plétzliche Herztode sowie Vorhofflim-
mern (auch schon im Neugeborenenalter).

m Prophylaxe und Therapie

Die klinische Bedeutung eines zufdllig entdeckten kur-
zen QT-Intervalls bei sonst unauffdlligen Personen ist
strittig. Bei symptomatischen Patienten ist die Thera-
pie der Wahl der implantierbare Defibrillator.

Friithzeitige Repolarisation

Eine im Jahre 2008 erschienene Publikation [3] be-
schreibt erstmals die Assoziation einer frithzeitigen
Repolarisation mit dem plétzlichen Herztod. Bei 206
Fédllen mit idiopathischem Kammerflimmern konnte in
31% eine frithzeitige Repolarisation gefunden werden.
Die Bedeutung dieser Beobachtung ist noch unklar,
zumal man ein frithzeitiges Repolarisationsmuster bei
Jugendlichen sehr haufig findet (Abb. 8).

Sport und das Risiko des
plétzlichen Herztodes

Die Frage, ob es ein erhdhtes Risiko des plotzlichen
Herztodes bei sportlicher Aktivitdt gibt, erscheint pa-
radox, da fiir Patienten mit KHK gut belegt ist, dass die
Progression einer arteriosklerotischen Herzerkran-
kung durch korperliche Aktivitdt verzogert werden
kann. Allerdings geht es beim Spitzensport um maxi-
male kdrperliche Aktivitat.

Herzrhythmusstorungen

Abb. 8 Friihzeitige
Repolarisation. Auf-
fallige Knotung des
terminalen QRS-
Komplexes in den
Ableitungen II, Il
aVF sowie konkave
Hebungen der ST-
Strecke in V3-Vg
(Pfeile). Junger
Patient mit rezidi-
vierendem Kam-
merflimmern und
nachfolgender
Asystolie.

I-IlljaVR-F V,-Vg
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Risiko bei maximaler sportlicher Belastung

Spitzensportler. Untersuchungen aus Italien zeigen
[8], dass das Risiko des plotzlichen Herztodes bei Spit-
zensportlern bis zu 2,8-fach erhéht ist. Sport allein
scheint dabei nicht zur erh6hten Mortalitit zu fithren,
er kann aber bei Athleten mit nicht erkannten kardio-
vaskuldren Erkrankungen zum unerwarteten plotzli-
chen Herztod fiihren.

Nicht trainierte Personen. In dlteren Untersuchungen
tiber Jogger in Rhode Island [23] sowie in Seattle [24]
war das Risiko des plétzlichen Herztodes wéahrend
extremer korperlicher Aktivitdten 7 - 14-fach erhoht.
Eine mogliche Erkldarung liegt in einer erh6hten Blut-
pldttchenaggregation bei symphatikotoner Aktivie-
rung. Bei Personen {iber 35 Jahre ist die KHK dies-
beziiglich die hdufigste Ursache des plotzlichen
Herztodes. Bei Leistungssportlern unter 35 Jahren

sind - wie oben dargestellt - die hypertrophe Kardio-
myopathie, Koronaranomalien und die Myokarditis die
hdufigsten Ursachen.
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Vorsorgeuntersuchung

Erstaunlicherweise sehen die amerikanischen Leitlini-
en [2] bei Leistungssportlern nur die Erfassung der Fa-
milienanamnese und eine physikalische Untersuchung
vor. Die Ableitung eines EKGs und ein Echokardio-
gramm werden nicht gefordert. Demgegeniiber zeigen
Daten aus Italien [8], dass allein durch Ableitung eines
EKGs viele Ursachen einer moglichen Gefihrdung von
Leistungssportlern erfasst werden und damit die Inzi-
denz des pldtzlichen Herztodes gesenkt werden kann
(s.0.). Dementsprechend ist gemdfS der S-I-Leitlinien
[25] ,Vorsorge-Untersuchungen im Sport* der Deut-
schen Gesellschaft fiir Sportmedizin und Pravention
die Ableitung eines Ruhe-EKGs eine obligate Untersu-
chung. Belastungs-EKGs und Echokardiografien sind
nur bei bestimmten Symptomen und Befunden indi-
ziert.

Die Untersuchung mit einem 12-Kanal-EKG wurde
auch in die aktuellen Empfehlungen der Euro-
paischen Gesellschaft fiir Kardiologie (ESC) aufge-
nommen.

Bedeutung der
molekularen Autopsie

Die Betreuung einer betroffenen Familie nach dem
unerwarteten plotzlichen Herztod eines jungen Men-
schen ist eine besondere Herausforderung. Es ist ver-
standlich, dass es ein ausgepragtes Informationsbe-
diirfnis tiber die Todesursache gibt.

Autopsieergebnisse

Studien zeigen, dass die Todesursache auch nach einer
Autopsie in ca. einem Drittel der Falle nicht mit Si-
cherheit festgestellt werden kann. In postmortalen ge-
netischen Untersuchungen kénnen allerdings in bis zu
35% Hinweise fiir eine kardiale lonenkanalerkrankung
nachweisen [1]. In den meisten Fillen wurden hier
Gendefekte gefunden, die fiir ein Long-QT-Syndrom,
ein Brugada-Syndrom oder eine katecholaminindu-
zierte ventrikuldre Tachykardie sprechen.
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Molekulargenetik in der Prdvention

Eine Pravention durch molekulare Autopsie bei be-
troffenen Familienangehdrigen ist derzeit nur schwer
moglich. Allerdings kann ein bekannter Gendefekt bei
Familienangehorigen ausgeschlossen werden. Bei
asymptomatischen Gentragern muss versucht werden,
das individuelle Risiko der betroffenen Person abzu-
schdtzen, indem die Angehorigen durch Humangene-
tiker, Kardiologen und Padiater beraten werden.

Leider ist es derzeit nicht moglich, durch eine
alleinige molekulargenetische Untersuchung das
individuelle Risiko abzuschatzen.

ICD-Implantation

Eine primdrprophylaktische Implantation eines Defi-
brillators bei einem jungen Menschen muss gut be-
griindet sein und kann im Einzelnen zu schweren
Traumatisierungen fithren, wenn die ICDs inaddquate
Schocks abgeben oder Sondenrevisionen erforderlich
sind. Diesbeziigliche Entscheidungen sind besonders
schwierig bei asymptomatischen Gentragern der ver-
schiedenen QT-Syndrome und beim Brugada-Syndrom
[19]. Es muss in diesem Zusammenhang auch aus-
driicklich darauf hingewiesen werden, dass eine kar-
diale Erkrankung nicht ausgeschlossen ist, wenn keine
Genverdnderung nachzuweisen ist: Die meisten plotz-
lichen Todesfdlle von Jugendlichen kénnen derzeit
nicht molekularbiologisch aufgekldrt werden.

Fazit fiir die Praxis

Genetische Analysen bei primar elektrischen Herz-
erkrankungen erlauben derzeit noch keine Risiko-
einschatzung. Allerdings ist es mit genetischen
Screening-Untersuchungen moglich, die Diagnose
einer primar elektrischen Herzerkrankung (z.B. QT-
Syndrom, Brugada-Syndrom) in bis zu einem Drittel
der Félle ungeklérter Todesursachen zu stellen (mo-
lekulare Autopsie).



Abstract

Sudden cardiac death (SCD) (as defined as death within
one hour after onset of symptoms) occurs with an inci-
dence of nearly 100000 cases per year in Germany. In the
elderly acute or previous myocardial infarction or (less
common) dilated cardiomyopathy are the main reasons.
In persons younger than 35 years the following causes
are most often found: hypertrophic cardiomyopathy,
anomalous origin of the coronary arteries, myocarditis,
arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy and
primary electrical diseases, e.g., long (or short) QT syn-
drome, Brugada syndrome, WPW syndrome, catechola-
minergic polymorphic ventricular tachycardia and pro-
bably early repolarization with idiopathic ventricular
fibrillation. In one third even after autopsy no abnorma-
lities are evident after SCD. Post mortem genetic testing
allows the diagnosis of ion channel disease in a substan-
tial number of cases. Unfortunately no risk stratification
of SCD is currently possible by genetic screening me-
thods in persons with known structural or primary elect-
rical heart diseases.
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