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1 Hintergrund

Ein elektrischer Sturm (ES) ist ein haufig
lebensbedrohlicher Zustand kardialer elek-
trischer Instabilitdt [ 1-3]. Die klinische Pra-
sentation reicht von milder Symptomatik
beihdamodynamisch tolerierten ventrikula-
ren Tachykardien (VT) bis zu vollstandiger
hamodynamischer und/oder elektrischer
Instabilitat. Unabhdngig von der initialen
Prasentation ist ein ES mit einer hohen
Kurz- und Langzeitmortalitat assoziiert [2].

Der ES sollte nicht als isoliertes Akuter-
eignis, sondern als Endpunkt eines Konti-

nuums progredienter elektrischer Instabi-
litat verstanden werden (B Abb. 1). Dieses
reicht von einzelnen VA (ber rezidivie-
rende Episoden und Arrhythmiecluster bis
zum manifesten ES. Wiederholte VA und
Therapien eines implantierbaren Kardio-
verter-Defibrillators (ICD) kénnen bereits
in den Tagen bis Monaten vor einem ES
prognostisch relevante Warnsignale dar-
stellen. Wiederholte ICD-Schocks sind zu-
dem mit psychischer Belastung, progre-
dienter Herzinsuffizienz und erh6hter Mor-
talitat assoziiert [4].

Vor diesem Hintergrund sollten bereits
bei drohendem ES eine unmittelbare,
strukturierte Evaluation und Behandlung
erfolgen. Ziel ist es, eine weitere Progres-
sion elektrischer Instabilitat zu verhindern,
Betroffene klinisch zu stabilisieren und
friihzeitig eine ursachenorientierte The-
rapieentscheidung zu treffen. Diese sollte
sich an Substrat, Triggern und Arrhythmie-
charakterisierung (STA-Triade) orientieren
und die hamodynamische Situation, Ko-
morbiditaten sowie ggf. lokale Expertise
und Ressourcen beriicksichtigen bzw. friih-
zeitig die Kontaktaufnahme mit Zentren
besonderer elektrophysiologischer und in-
tensivmedizinischer Expertise beinhalten.
Die STA-Triade biindelt dabei als klinisch-
systematisches Konzept etablierte Stan-
dards, um Diagnostik, Risikostratifikation,
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Positionspapiere

Zusammenfassung

Therapieplanung und interdisziplindre
Abstimmung zu vereinfachen und zu
standardisieren.

Ziel des vorliegenden Positionspapiers
ist es, praxisnahe und im deutschen Ge-
sundheitssystem umsetzbare Handlungs-
empfehlungen fiir die Versorgung von Pa-
tienten mit drohendem oder manifestem
ES bereitzustellen.

2 Pathophysiologie und Atiologie:
STA-Triade des elektrischen Sturms

DerES entstehtin der Regel auf dem Boden
eines arrhythmogenen Substrats in Kom-
bination mitarrhythmogenen Triggern [7].
Die damit einhergehenden Arrhythmie-
charakteristika — von monomorphen oder
polymorphen VT bis hin zum Kammer-
flimmern (VF) — bilden neben Substrat
und Trigger eine gleichrangige Dimensi-
on, da sie klinische Manifestation, Verlauf,
Akutgefahrdung und Therapie des ES mal3-
geblich bestimmen. Substrat, Trigger und
Arrhythmie stehen damit als STA-Triade
unter Berticksichtigung der hamodynami-
schen Gesamtsituation Betroffener patho-
physiologisch und klinisch im Zentrum der
Versorgung[4, 8].Sie soll helfen, die Versor-
gung Betroffener zu strukturieren und die
interdisziplindre sowie interprofessionelle
Abstimmung zu erleichtern. Die Vermei-
dung rezidivierender VA und ICD-Therapi-
en stellt dabei ein wesentliches prognosti-
sches Ziel der Akut- und Langzeittherapie
dar.

Substrat. Welche strukturelle, inflamma-
torische, infiltrative oder primar elektrische
Erkrankung liegt den Arrhythmien zugrun-
de? Welches Narbenmuster — falls vorhan-
den - liegt vor?

Trigger. Welche akuten, reversiblen oder
modulierbaren Faktoren initiieren oder
perpetuieren die Arrhythmien?

Arrhythmie. Welche Arrhythmieformen
liegen vor und wie sind Morphologie,
Frequenz, Zyklusldngenstabilitdt, hdmo-
dynamische Toleranz und Therapierbarkeit
einzuschdtzen?

Beim ES handelt es sich ursachlich in
Uber 80% der Fdlle um monomorphe,
narbenassoziierte Reentry-Tachykardien
(,monomorpher VT Sturm”). [7, 9]. Diese

2 DieKardiologie

Ein elektrischer Sturm (ES) als Haufung rezidivierender ventrikuldrer Arrhythmien
(mindestens 3 anhaltende Episoden innerhalb von 24 Stunden) ist ein lebensbe-
drohlicher Zustand kardialer, elektrischer und oftmals hdmodynamischer Instabilitat
mit hohem Morbiditats- und Mortalitatsrisiko, dessen Behandlung eine besondere
interprofessionelle Herausforderung darstellt. Demografische und medizinische
Entwicklungen sowie die verbesserte Prognose bei strukturellen Herzerkrankungen
und fortgeschrittener Herzinsuffizienz haben das Risiko fiir einen ES trotz verbesserter
Versorgungsstrukturen in den vergangenen Jahren erhoht. Rezidivierende ventrikuldre
Arrhythmien sind dabei bereits vor Entwicklung eines manifesten ES Ausdruck einer
prognostisch bedeutsamen Arrhythmieprogression. Entsprechend ist ein ES oftmals
Endpunkt eines Kontinuums progredienter elektrischer Instabilitat, das verhindert
oder mdglichst friih durchbrochen werden sollte. Die Adressierung des zugrunde
liegenden arrhythmogenen Substrats, arrhythmogener Trigger und die detaillierte
Arrhythmiecharakterisierung bilden unter Beriicksichtigung der hamodynamischen
Gesamtsituation die Grundlage fiir Risikostratifikation, Diagnostik und spezifische
Therapie des ES. Diese 3 Dimensionen — Substrat, Trigger und Arrhythmie — werden im
vorliegenden Positionspapier als STA-Triade des elektrischen Sturms zusammengefasst.
Die meisten ES treten bei Menschen mit struktureller Herzerkrankung auf, insbesondere
bei ischamischer oder nichtischamischer Kardiomyopathie und damit einhergehender
fortgeschrittener Herzinsuffizienz. Seltener liegen primér elektrische bzw. hereditére
Arrhythmiesyndrome zugrunde. Neben der Behandlung reversibler Ursachen stellen
Device-Management einschlief3lich der Reprogrammierung von implantierbaren Kar-
dioverter-Defibrillatoren, antiarrhythmische Medikation, Sedierung, Katheterablation,
autonome Modulation, optimierte Behandlung der kardialen Grundkrankheit inklusive
Herzinsuffizienz und mechanische Kreislaufunterstiitzung zentrale Eckpfeiler der
spezialisierten Akuttherapie dar. Zentrales therapeutisches Ziel ist die Vermeidung
rezidivierender ventrikuldrer Arrhythmien und — bei ICD-Tragern - repetitiver ICD-
Therapien. Begleitende Herausforderungen und aktuelle Moglichkeiten werden im

vorliegenden Positionspapier adressiert.

Schliisselworter

Rhythmologie - Ventrikuldre Arrhythmien - ICD - Katheterablation - Pl6tzlicher Herztod

sind therapeutisch besonders relevant, da
sie heute durch eine Substratmodifikation
oder gezielte VT-Ablation gut behandelt
werden konnen. Gleichzeitig besteht bei
Menschen mit ES oft eine fortgeschrit-
tene strukturelle Herzerkrankung, meist
begleitet von Herzinsuffizienz und mul-
tiplen kardiovaskuldren Komorbiditaten.
Dies erschwert Diagnostik, Stabilisierung
und Therapieentscheidungen und erfor-
dert ein strukturiertes, interprofessionell
abgestimmtes Vorgehen.

Die Substrat-Trigger-Arrhythmie-Cha-
rakterisierung ist dementsprechend ein
zentrales Element der systematischen
Therapieplanung (B8 Abb. 2). Da diese
3 Faktoren dynamisch interagieren kon-
nen, richtet sich die Reihenfolge diagnos-
tischer und therapeutischer MafSnahmen
nach der individuellen klinischen Situa-
tion, der hdmodynamischen Stabilitat
und den jeweils vorrangig behandelbaren
Faktoren.

Dariiber hinaus sollten relevante Risiko-
faktoren sowohl bei der Akutbehandlung
alsauchinderLangzeitbetreuung von Pati-
enten mit einem erhdhten Risiko fiir einen
ES beriicksichtigt werden, da sowohl funk-
tionelles und morphologisches Substratals
auch Trigger und Arrhythmiecharakteris-
tika dynamisch durch entsprechende Fak-
toren beeinflusst werden kénnen.

2.1 Arrhythmogenes Substrat

Das Substrat besteht typischerweise aus
strukturellen Verdnderungen des Myo-
kards, insbesondere aus Narben nach
friiherem Myokardinfarkt oder aus in-
terstitieller Fibrose bei nichtischamischer
Kardiomyopathie. Dariiber hinaus sollten
infiltrative, inflammatorische und metabo-
lische Kardiomyopathien wie Amyloidose,
Sarkoidose, Hamochromatose, Morbus
Fabry und Myokarditiden sowie arrhyth-
mogene Kardiomyopathien beriicksich-
tigt werden. Leitungsheterogenitdt, ver-
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Abb. 1 A Bedeutung einer Risikoprogression von ventrikuldren Arrhythmien und Herzinsuffizienzim Verlauf bis zum elek-
trischen Sturm. Die Abbildung veranschaulicht schematisch das Risiko einer hdufig bestehenden parallelen Zunahme elek-
trischer und hamodynamischer Instabilitét Gber die Zeit: von einem Basisrisiko mit seltenen oder fehlenden (anhaltenden)
ventrikuldren Arrhythmien (VA) und friihem Stadium einer Herzinsuffizienz (H) tiber rezidivierende VA/ICD-Therapien und
zunehmende HI-Symptomatik bis zum ES. Repetitive ICD-Schocks, adrenerge Aktivierung und HI-Dekompensation kon-
nen sich wechselseitig verstérken und einen klinisch relevanten Eskalationskreislauf unterhalten. Daraus ergibt sich die Not-
wendigkeit eines frithzeitigen, parallelen Managements von HI-Therapie, Device-Funktion, Triggern, antiarrhythmischer
Stabilisierung, Sedierung, Katheterablation und — in ausgewdhlten Féllen — erweiterter Kreislaufunterstiitzung bzw. LVAD-/
Transplantationsevaluation. (Konzeptionell adaptiert nach [5, 6])

langsamte Erregungsausbreitung, lokale
Blockierungen und verdnderte Refrak-
tarzeiten konnen hierbei die Grundlage
fiir Reentry-Mechanismen bilden. Dabei
interagiert hdufig das fiihrende morpho-
logische, myokardiale Substrat dynamisch
mit einem funktionellen myokardialen
sowie neuronalen Substrat.

Die Abgrenzung zwischen Substrat,
Trigger und auslésenden oder unterhal-
tenden Arrhythmien des ES ist nichtimmer
eindeutig. So kdnnen etwa VES als unmit-
telbarer Trigger von VT oder VF wirken,
zugleich aber Ausdruck eines zugrun-
de liegenden arrhythmogenen Substrats
oder durch einen akuten Trigger ausgeldst
sein. Elektrische Instabilitat entsteht oft
aus einem dynamischen Zusammenspiel
struktureller, funktioneller, inflammato-
rischer, metabolischer und neuronaler
Faktoren, die sich gegenseitig verstarken
konnen.

Seltenerliegtdem ES ein primér elektro-
physiologisches oder molekulares Substrat
im Rahmen eines hereditaren Arrhythmie-
syndroms zugrunde. Hierzu zahlen insbe-
sondere QT-Syndrome, Brugada-Syndrom,
das Syndrom der friihen Repolarisation
und katecholaminerge polymorphe VT. Bei
diesen Erkrankungen kdnnen spezifische
Trigger wie Fieber, Hypothermie, vaga-
le oder adrenerge Stimulation, QT-verlan-
gernde Medikamente, Elektrolytstérungen
oder inaddquate Katecholamingabe eine
besondere Rolle spielen. Bei einzelnen pri-
mar elektrischen Erkrankungen des Her-
zens konnen zusatzlich mikrostrukturelle
kardiale Veranderungen relevant sein.

Ein ES auf dem Bodenidiopathischer VA,
einschlieBlich idiopathischen VES/VT/VF,
ist selten, jedoch differenzialdiagnostisch
bedeutsam. In Einzelfdllen kénnen auch
supraventrikuldre Arrhythmien, insbeson-
dere Vorhofflimmern z.B. beim WPW-Syn-
drom, {ber eine schnelle ventrikuldre Ak-

tivierung einen ES ausldsen oder imitieren
[10]. Dies unterstreicht die Notwendigkeit
einer differenzierten Analyse von Substrat,
Triggern und Arrhythmiecharakteristika im
jeweiligen klinischen Kontext.

2.2 Proarrhythmische Trigger:
NHII-MED

Bei vielen Betroffenen lasst sich kein ein-
zelner Trigger des ES eindeutig identifizie-
ren. Dennoch sollte friihzeitig eine syste-
matische Triggerdiagnostik erfolgen, um
reversible oder modulierbare Faktoren zu
identifizieren und die weitere Therapie ge-
zielt auszurichten.

NHII-MED soll eine einfach anwendba-
re Systematik fiir eine strukturierte Suche
nach Triggern eines ES bieten (@Tab. 1;
B Abb. 2). Das Akronym umfasst mogliche
reversible z.T. auch konkurrierende und
sich gegenseitig (iberlagernde und ver-
starkende Faktoren einschlief3lich einer
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Abb. 2 A STA-Triade des elektrischen Sturms. Schematische Darstellung eines strukturierten, therapieleitenden Konzeptes
fiir die Charakterisierung von Patientinnen und Patienten mit ES. Die Versorgung basiert auf der parallelen Charakterisierung
von Substrat, Triggern und Arrhythmie. Links sind beispielhaft arrhythmogene Substrate dargestellt, darunter (hereditare)
Arrhythmiesyndrome sowie strukturelle myokardiale Verdnderungen. Im Zentrum steht die systematische Triggererfassung
nach NHII-MED (s. @ Tab. 1). Rechts werden unterschiedliche Arrhythmiephénotypen visualisiert, von ventrikularen Extra-
systolen (VES, hier bespielhaft bidirektional bei katecholaminerger polymorpher VT) Giber monomorphe VT bis zu polymor-
phen VA bzw. VF. Die STA-Triade soll helfen, reversible Ursachen friihzeitig zu erkennen, die Akuttherapie zu priorisieren und
eineindividualisierte definitive Therapie einschlief3lich Katheterablation, Herzinsuffizienztherapie, optimale Device-Therapie
und weiterfiihrender Eskalationsstrategien abzuleiten.

neuro-endokrinen Dysregulation, Herz-
insuffizienz bzw. hdmodynamischer Be-
eintrdchtigung, Ischamie, Inflammation/
Infektion, Medikamente bzw. metaboli-
sche Faktoren, Elektrolytstorungen sowie
Drogen, Alkohol oder andere stimulie-
rende Substanzen. Diese Faktoren sollten
umfassend evaluiert werden, da sich meh-
rere Trigger (berlagern und gegenseitig
verstarken kdnnen [4].

2.3 Arrhythmiecharakteristika

Die Arrhythmiecharakterisierung ist ein
weiterer elementarer Bestandteil der STA-
Triade, da sie sowohl fiir die Risikostrati-
fikation als auch fiir die Therapieplanung
wesentlich ist. Die Sicherung von 12-
Kanal-Elektrokardiogramm (EKG) in Ruhe
und wahrend der Ereignisse, intrakar-
dialen Elektrogrammen bei ICD-Trdgern
und Telemetrieaufzeichnungen ist hierfir
von zentraler Bedeutung. Ergédnzend soll-
ten Anzahl, Dauer, Zyklusldnge, Stabilitdt,

4 DieKardiologie

Morphologie, Beginn und Terminierung

der Episoden sowie ihr Zusammenhang

mit VES, Bradykardien, Schrittmachersti-
mulation oder kardialer Resynchronisation

(CRT) analysiert werden. Von unmittel-

barer therapeutischer Bedeutung ist die

Unterscheidung zwischen:

- monomorpher VT,

— polymorpher VT,

- Torsade de pointes,

- VF,

- VES-getriggerter (polymorpher) VT
oder VF,

- nicht anhaltenden, spontan terminie-
renden VA mit potenziell vermeidbarer
Device-Therapie sowie

- inadaquaten ICD-Therapien bei supra-
ventrikuldren Tachykardien, Vorhof-
flimmern oder Oversensing.

Ein ES liegt gemal der aktuellen inter-
nationalen Konsensusdefinition vor, wenn
mindestens 3 Episoden anhaltender VA
innerhalb von 24 Stunden auftreten, die

jeweils durch mindestens 5Minuten ge-
trennt sind und eine Terminierung durch
eine Intervention erfordern [4]. Gehduft
auftretende VA, sog. ,clustered ventricular
arrhythmias®, sind definiert als mindestens
2 Episoden anhaltender VA innerhalb von
3 Monaten und umfassen ein breites Spek-
trum klinischer Manifestationen — von zeit-
lich weit auseinanderliegenden, hdmody-
namisch guttolerierten Episoden bis hin zu
akut eskalierenden Arrhythmiekonstella-
tionen. Fiir die Beschreibung eines unmit-
telbar ES-nahen klinischen Gefdhrdungs-
zustands ist sie damit nur bedingt hilfreich,
da sie weder die zeitliche Verdichtung der
Episoden noch deren aktuelle Eskalations-
dynamik oder Persistenz beriicksichtigt.
Vor diesem Hintergrund weist dieses
Positionspapier auf die Bedeutung progre-
dienter VA-Cluster zur Umschreibung ES-
naher Hochrisikokonstellationen hin. Hier-
bei handelt es sich um eine zugespitzte
ventrikuldre elektrische Instabilitat, ohne



Tab.1 NHII-MED-Triggeriibersicht beim elektrischen Sturm. Das Akronym NHII-MED fasst typische Trigger des ES sowie mdgliche Szenarien (Beispie-
le) zusammen.
Akro- Trigger Klinische Beispiele Initiale Diagnostik/Labor
nym
N Neuroendokrine | Erhéhter Sympathikotonus/Katecholamine bei Herzin- Anamnese, Vitalparameter, klinische Stressoren; TSH,
Dysfunktion suffizienz, Takotsubo-Kardiomyopathie, Schmerz, Angst, | fT3/fT4 bei Verdacht auf Schilddriisenerkrankung oder
wiederholten VA/ICD-Schocks; Schilddriisendysfunktion; | Amiodaron-assoziierte Effekte, ggf. Katecholamin-Diagnos-
selten Phdochromozytom tik/-bedarf
H Herzinsuffizienz/ | Dekompensation, Volumentiiberladung, Low-Output, Klinische Untersuchung, Echokardiographie, Bilanzierung;
Hdmodynamik Hypoxie, Schock Blutgase, pH, Laktat, Sauerstoffsattigung, BNP/NT-proBNP,
Nieren- und Leberfunktion
/ Ischd@mie/ ACS, relevante residuelle Stenosen oder unvollstandige 12-Kanal-EKG, Echokardiographie, ggf. Koronarangio-
Koronar- Revaskularisation, ggf mikrovaskuldre Dysfunktion, graphie; hs-cTnT/hs-cTnl, ggf. CK/CK-MB erganzend nach
pathologie Koronarspasmus lokalem Algorithmus
/ Inflammation/ Myokarditis, aktive Sarkoidose, systemische Infektion, Temperatur, Infektfokus, Bildgebung nach Stabilisierung;
Infektion Fieber CRP, Leukozyten, ggf. Procalcitonin, Troponin bei Verdacht
auf Myokarditis
M Medikamente/ QT-verlangernde oder bradykardisierende Medikamente; | Medikamentenanamnese, QTc, Nieren-/Leberfunktion;
metabolische Digitalis, Antiarrhythmika (Intoxikation), Azidose Blutgase, pH, Laktat, Medikamentenspiegel bei Verdacht
Faktoren auf Intoxikation; Priifung QT-verlangernder Substanzen,
z.B. liber CredibleMeds.org; EKG: z. B. Torsade de Pointes
E Elektrolytver- Hypokalidamie, Hypomagnesiamie, Hypo-/Hyper- Kalium, Magnesium (erwédge Hypomagnesidmie als Ursa-
schiebungen kalzamie, ausgepragte metabolische Entgleisungen che fiir refraktare Hypokalidmie), Kalzium, Nierenfunktion,
Sdure-Basen-Status
D Drogen/Alkohol | Kokain, Amphetamine, andere Stimulanzien, Alko- Fremdanamnese, klinische Zeichen; toxikologische Dia-
hol(intoxikation), Entzugssyndrome gnostik bei Verdacht auf Drogen, Alkohol oder relevante
proarrhythmische Substanzen
Typische diagnostische Wegwesiser als Indikatoren einer spezifischen Therapie sind aufgefiihrt (exemplarisch unter initiale Diagnostik/Labor, rechts)
ACS akutes Koronarsyndrom

dass die formalen Kriterien eines ES bereits

erfiillt sind. Beispiele sind insbesondere:

- gehauft auftretende (anhaltende) VA
mit akuter zeitlicher Verdichtung,

- rasche Rezidive nach Terminierung
sowie

- mehrere addquate ICD-Therapien, je-
weils ohne dass die formale Definition
eines ES erfiillt ist.

Gehduftes Auftreten von VA inklusive einer
zunehmenden zeitlichen Dynamik kenn-
zeichnen eine hohe akute Gefahrdung,
konnen Ausdruck eines mdoglicherweise
drohenden ES sein und erfordern eine prio-
risierte therapeutische Einordnung.

3 Diagnostik und Risiko-
stratifikation

Diagnostik und Risikostratifikation bestim-
men frithzeitig die Triage und den weiteren
Therapiepfad (@ Abb. 3). Sie sollen inner-
halb kiirzester Zeit kldren, ob insbesonde-
re eine intensivmedizinische Behandlung,
ICD-Intervention, antiarrhythmische Medi-
kation, Akutablation, mechanische Kreis-
laufunterstiitzung oder die Verlegung in

ein spezialisiertes Zentrum erforderlich ist.
Friihere oder aktuelle Arrhythmiecluster
konnen ein prognostisch relevantes Hoch-
risikostadium elektrischer Instabilitdt an-
zeigen und sollten Anlass zu engmaschiger
Uberwachung und ggf. zu rascher Thera-
pieoptimierung geben.

3.1 Klinische Ersteinschdtzung

Die klinische Ersteinschatzung soll friih-
zeitig zwischen niedrigerem und hohem
Akutrisiko unterscheiden. Entscheidend
sind die hamodynamische Stabilitat, die
Dynamik der elektrischen Instabilitat, das
Ansprechen auf initiale MaBnahmen so-
wie das klinische Basisrisiko [11]. Letzteres
ergibt sich insbesondere aus Art und Aus-
pragung der kardialen Grunderkrankung,
links- und rechtsventrikularer Funktion,
Herzinsuffizienzstadium, relevanten Ko-
morbiditaten sowie dem Verdacht auf
akute Ischdmie oder Inflammation.

Eine akute Hochrisikosituation liegt ins-
besondere bei hdmodynamischer Instabi-
litdt, kardiogenem Schock, Bewusstseins-
storung, respiratorischer Insuffizienz, Hy-
poperfusion, persistierender VT/VF oder

wiederholten erfolglosen ICD- bzw. ex-
ternen Schocktherapien vor. Unabhangig
davon kdnnen geclusterte VA, wiederhol-
te ICD-Schocks, polymorphe VT/VF, unauf-
horliche VT, rasche Rezidive oder Arrhyth-
mien trotz initialer Therapie eine Hochri-
sikokonstellation anzeigen. Patienten mit
hohem klinischem Basisrisiko kénnen be-
reits bei geringerer Arrhythmielast eine re-
levante akute Gefahrdung aufweisen. Die
Ersteinschdtzung dient damit der unmit-
telbaren klinischen Gefahrdungsbeurtei-
lung und bildet die Grundlage fiir Uber-
wachung, initiale Stabilisierung und nach-
folgende Risikostratifikation.

3.2 EKG, Telemetrie und ICD-Abfrage

Eine kontinuierliche EKG- und hdmody-
namische Uberwachung ist unverziiglich
einzuleiten. Eine 12-Kanal-EKG-Dokumen-
tation wahrend der Arrhythmie ist konse-
quent anzustreben; zusatzlich sollen EKG
im Sinus- bzw. Grundrhythmus dokumen-
tiert werden. Hierdurch kénnen unter an-
derem QT-Zeit, QRS-Dauer, Ischamiezei-
chen, Brugada-Muster, friihe Repolarisa-
tion, Hinweise auf Elektrolytstdrungen so-
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Positionspapiere

Patientin/Patient mit drohendem oder manifestem elektrischem Sturm

Rhythmusbeurteilung,

STEP 1
Monitoring, 12-Kanal-EKG,

Rhythmusbeurteilung/
ICD-Abf;
ICD-Abfrage rage )

AF/SVT, Oversensing,
Sondenproblem?

N

|ICD-Programmierung optimieren

Inadaquate oder

unnétige Therapien? oder Magnetauflage,
zugrunde liegende Ursache behandeln

o |

[ Elektrischer Sturm J

STEP 2 Hémodynamischen —.[ Hémodynamisch stabil? °

il
Hamodynamische \ SELEE L J
Beurteilung @

[ ALS/externe Kardioversion/ ’

Sedierung/Analgesie
erwéagen

Defibrillation
\ 4
Aufnahme auf ICU/IMC nach Risikostratifikation

Charakterisierung entsprechend STA-Triade

(

—— —— =
STA-Triade als :
Substrat: Arrhythmie:

iolei
therapieleitendes Konzept o i(heredithré) Afythmidsyrikome

¢ myokardiale Narbe

* monomorphe VA

Trigger:
* NHII-MED

* polymorphe VA

ggf. vertiefte Sedierung/autonome Modulation

antiarrhythmische Medikation

Uberstimulation/ICD-(Re-)Programmierung

optimierte HI-Therapie

Katheterablation

ggf. mechanische Kreislaufunterstiitzung

in Einzelfallen bei fortgeschrittener HI LVAD/Transplantation/palliative Zielerklarung

Eskalation und
definitive Therapie

Abb. 3 A Akutmanagement bei elektrischem Sturm. Der Algorithmus zeigt ein vereinfachtes, praxisorientiertes Vorgehen
bei Patientinnen und Patienten mit drohendem oder manifestem ES. Initial erfolgen Rhythmusbeurteilung, Monitoring, 12-
Kanal-EKG und ICD-Abfrage mit Abgrenzung inaddquater oder vermeidbarer ICD-Therapien. Parallel wird die hdmodynami-
sche Stabilitat beurteilt; bei Instabilitdt stehen erweiterte ReanimationsmaBnahmen einschlieBlich externer Kardioversion/
Defibrillation, Atemwegssicherung, Oxygenierung und Kreislaufstabilisierung im Vordergrund. Die weiterfiihrende Diagnos-
tikund Therapie orientiert sich an der STA-Triade aus Substrat, Triggern und Arrhythmiecharakterisierung. Je nach Befund und
Risiko erfolgen Eskalation und definitive Therapie. (Konzeptionell adaptiert und erweitert nach den 2022 ESC Guidelines for
the management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death [2])

wie Schrittmacher- oder CRT-Funktion be-
urteilt werden.

Da ein erheblicher Anteil der Betroffe-
nen mit ES ICD-Trager ist, stellt die fri-
hestmdgliche Device-Abfrage einen zen-
tralen Bestandteil der initialen Diagnostik
dar. Ziel ist es, Arrhythmie- und Device-Da-
ten zu sichern, addquate von inaddquaten
Therapien abzugrenzen, vermeidbare ICD-
Therapien zu erkennen und die Grundlage
fiir das weitere Akutmanagement zu schaf-
fen. Zu erfassen sind insbesondere intra-
kardiale Elektrogramme, Episodenverlau-
fe, Art und Anzahl abgegebener Thera-
pien, Hinweise auf VA-Initilerungsmuster
wie angekoppelte VES, Oversensing oder
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Device-Fehlfunktionen sowie die zum Er-
eigniszeitpunkt aktive Programmierung.

Fiir die weitere Therapieplanung sol-
len die gesicherten EKG-, Telemetrie- und
Device-Daten zur Arrhythmiecharakteri-
sierung nach der STA-Triade herangezogen
werden. Von besonderer Bedeutung sind
hierbei die Abgrenzung inaddquater 1CD-
Therapien, die Unterscheidung monomor-
pher, polymorpher oder VES-getriggerter
VA sowie Hinweise auf Bradykardie-,
Stimulations- oder CRT-assoziierte Zu-
sammenhange.

3.3 Labor und Triggerdiagnostik

Die initiale Labor- und Triggerdiagnostik
soll umgehend und strukturiert erfolgen.
Sie dient der Identifikation reversibler oder
modulierbarer Trigger sowie der Evaluati-
on der Begleitumstande und kann durch
das NHII-MED-Konzept unterstiitzt wer-
den (@Tab. 1). Sie umfasst insbesonde-
re Elektrolyte, Blutgase einschlieflich pH
und Laktat, Nieren- und Leberfunktion,
kardiale Biomarker, Entziindungsparame-
ter, Schilddriisenwerte sowie ggf. Medi-
kamentenspiegel oder toxikologische Di-
agnostik bei moglicher Intoxikation. Nach
kiirzlich erfolgten Medikamentenumstel-



lungen sollten medikamenteninduzierte
VA bedacht werden. Troponinerhéhungen
nach ICD-Schock, externer Defibrillation
oder Reanimation miissen im klinischen
Kontext interpretiert werden.

3.4 Bildgebung und invasive
Diagnostik

Eine transthorakale Echokardiographie
soll friihzeitig erfolgen. Sie dient insbe-
sondere der Beurteilung von links- und
rechtsventrikuldrer Funktion, regionalen
Wandbewegungsstérungen, relevanten
Klappenvitien, Fillungszustand, Perikard-
erguss und hamodynamischem Profil.

Eine Koronarangiographie soll bei
Verdacht auf akutes Koronarsyndrom,
ischdmisch getriggerte polymorphe VT
oder VF oder neu aufgetretenen Wand-
bewegungsstorungen friihzeitig durch-
gefiihrt werden. Bei monomorpher, nar-
benassoziierter VT ohne Hinweise auf
akute Ischamie ist eine Koronarangiogra-
phie nicht automatisch vorrangig. Kardiale
MRT, CT, PET-CT bzw. nuklearmedizinische
Verfahren kdnnen zur Substratidentifikati-
on und -charakterisierung, Entziindungs-
diagnostik, differenzialdiagnostischen Ein-
ordnung und Ablationsplanung beitragen.
In ausgewdhlten Fallen unterstiitzen sie
zudem die Phanotypisierung bei gene-
tischen Kardiomyopathien oder primar
elektrischen Erkrankungen.

3.5 Risikostratifikation und
Therapiepfad

Die Risikostratifikation soll die klinische
Ersteinschatzung sowie die STA-Triade ein-
schlieBlich EKG-, Telemetrie- und Device-
Analyse, Labordiagnostik und Bildgebung
unter Berticksichtigung der hamodynami-
schen Situation zusammenfiihren und da-
raus die Therapie ableiten. Ziel ist die
friihzeitige Festlegung des weiteren Uber-
wachungsniveaus, ggf. einer Therapiees-
kalation, Zentrumseinbindung, Ablations-
strategie und moglichen Bedarfs an me-
chanischer Kreislaufunterstiitzung. Dabei
sollten klinisches Basisrisiko und aktuelle
Arrhythmiedynamik gemeinsam bewertet
werden. Auch bei niedrigerem Basisrisiko
kann eine ausgeprdgte Arrhythmiedyna-
mikeine Hochrisikokonstellationanzeigen;
umgekehrt kann ein hohes Basisrisiko be-

reits bei geringerer Arrhythmielast eine
engmaschige Uberwachung und friihzei-
tige Eskalationsplanung erfordern. Bei ge-
planter VT-Ablation kdnnen erganzend Ri-
sikomodelle wie PAINESD, I-VT oder RIVA-
Score [12] zur Abschatzung des prozedu-
ralen Risikos herangezogen werden [7].
Entsprechend sollte friihzeitig geklart wer-
den, ob eine Versorgung auf Normalstati-
on, Intermediate Care, Intensivstation, in
einem Cardiac-Arrest-Center oderin einem
spezialisierten elektrophysiologisch-inten-
sivmedizinischen Zentrum erforderlich ist.
Bei refraktaren, geclusterten oder hamo-
dynamisch instabilen Verlaufen sollte die
Einbindung eines spezialisierten Zentrums
friihzeitig erfolgen.

4 Akutmanagement des
elektrischen Sturms

Das Akutmanagement des ES verfolgt
mehrere parallele Ziele: die Terminierung
akut lebensbedrohlicher  Arrhythmien,
die Vermeidung rezidivierender VA und
weiterer ICD-Therapien, die Reduktion
adrenerger Eskalation, die Behandlung
reversibler oder modulierbarer Trigger
sowie die Vorbereitung einer definitiven
Therapie. Ziel ist nicht nur die Beendi-
gung aktueller Arrhythmien, sondern die
friihzeitige Unterbrechung einer progre-
dienten elektrischen Instabilitat [4].

Die Akuttherapie soll sich an der STA-
Triade orientieren. Substrat, Trigger und
Arrhythmiecharakteristika bestimmen ge-
meinsam mit der hdmodynamischen
Situation, der Device-Konstellation, Ko-
morbiditaten und lokalen Ressourcen den
weiteren Therapiepfad. Medikamentdse
Therapie, Sedierung, ICD-Management,
Triggerbehandlung, Katheterablation, au-
tonome Modulation und ggf. mechani-
sche Kreislaufunterstiitzung sind dabei
nicht strikt sequenziell, sondern hdufig
parallel zu planen. Bei hoher Arrhyth-
mielast, hdamodynamischer Gefahrdung
oder unzureichendem Ansprechen auf
initiale MaBBnahmen soll friihzeitig eine
Eskalation einschlieBlich Einbindung ei-
nes spezialisierten elektrophysiologisch-
intensivmedizinischen Zentrums gepriift
werden.

4.1 Sofortmalinahmen

Bei hamodynamisch nicht tolerierter VT
oder VF stehen unverziigliche Reani-
mationsmafBnahmen, Defibrillation bzw.
synchronisierte Kardioversion, Atemwegs-
sicherung und Kreislaufstabilisierung im
Vordergrund. Diese BasismalBnahmen
missen in allen Versorgungsbereichen
etabliert, regelmaBig trainiert und nach-
besprochen werden. Bei hamodynamisch
tolerierter, aber anhaltender VT ist die
elektrische Kardioversion ebenfalls be-
deutsam, insbesondere wenn eine rasche
und kontrollierte Terminierung erforder-
lich ist oder medikamentdse Strategien
unsicher, verzdgert wirksam oder potenzi-
ell hdmodynamisch belastend erscheinen.
Sofern mdoglich, sollen vor der Terminie-
rung 12-Kanal-EKG gesichert werden, oh-
ne eine notwendige Therapie relevant zu
verzogern. Parallel sollen Schmerz, Angst
und adrenerger Stress reduziert werden.
Eine milde bis moderate Sedierung ist
bei ES, insbesondere bei wiederholten
ICD-Schocks, friihzeitig zu erwdgen. Bei
therapierefraktarem ES kann eine tiefe
Sedierung mit Intubation und Beatmung
als Briicke zur definitiven Therapie erfor-
derlich sein. In ausgewdhlten Féllen kann
eine friihzeitige autonome Modulation
ergdanzend oder alternativ hilfreich sein.

4.2 ICD-Management und
Vermeidung repetitiver Schocks

Bei ICD-Tragern ist das ICD-Management
ein zentraler Bestandteil des Akutmana-
gements. Aufbauend auf der friihzeitigen
Device-Abfrage sollen notwendige ICD-
Therapien sichergestellt und inadaquate
oder vermeidbare Schockabgaben konse-
quent reduziert werden. Wiederholte ICD-
Schocks kénnen Ausdruck ausgepragter
elektrischer Instabilitdt sein, diese aber
zugleich durch Schmerz, Angst, Sympa-
thikusaktivierung und emotionale Belas-
tung weiter verstarken. Zudem sind repe-
titive Schockabgaben mit erheblicher psy-
chischer Belastung und ungiinstiger Pro-
gnose assoziiert. Soweit klinisch vertretbar,
sollte daher eine risikoadaptierte Anpas-
sung der ICD-Therapie erfolgen.
Folgende Aspekte sollten in der Akut-
versorgung berlicksichtigt werden:
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Positionspapiere

1. Abgrenzung addquater und inaddqua-
ter ICD-Therapien
Zu priifen sind Fehlfunktionen, Over-
sensing, Elektrodenprobleme sowie
Fehldetektionen oder Fehlinterpre-
tationen bei supraventrikuldren Ta-
chykardien, Vorhofflimmern oder
anderen atrialen Arrhythmien. Die
Unterscheidung zwischen adaqua-
ten und inaddquaten ICD-Therapien
ist Voraussetzung fiir jede weitere
therapeutische Entscheidung.

2. Detaillierte Arrhythmiecharakterisie-
rung als Grundlage der Therapieanpas-
sung
Intrakardiale Elektrogramme und
verfligbare Oberflachen-EKG sollen
gesichert und systematisch ausge-
wertet werden. Zu beurteilen sind
insbesondere Zykluslange, Zykluslan-
genstabilitdt, Morphologie, Beginn
und Terminierung der Episoden, mo-
nomorphe vs. polymorphe VT, VES-ge-
triggerte Arrhythmien sowie mdégliche
Zusammenhange mit Bradykardien,
Schrittmacherstimulation oder CRT.

3. Priifung und gezielte Anpassung der
ICD-Programmierung
Relevant sind insbesondere Detek-
tionszonen, Detektionsdauer, Erfolg
antitachykarden Pacings, Schockeffek-
tivitat, Zeit bis zur Therapieabgabe,
Monitorzonen, Elektrodenintegritat,
Batteriestatus und CRT-Pacing-Anteil.
Abhangig von Arrhythmieform, Ar-
rhythmielast und hdmodynamischer
Toleranz konnen langere Detektions-
zeiten, eine Optimierung antitachy-
karder Stimulation, die Vermeidung
unnotig aggressiver Therapieabgaben,
eine Anpassung der unteren Grenz-
frequenz, eine Reevaluation der CRT-
Programmierung oder eine durchge-
hende Stimulation mit Erhdhen der
Grundfrequenz zum Unterdriicken von
VES sinnvoll sein. Bei selbstlimitieren-
den oder hdmodynamisch tolerierten
VT kdnnen angepasste Detektions-
und Therapiezonen dazu beitragen,
wiederholte Schockabgaben zu ver-
meiden.

4. Gezielte Terminierung laufender
Arrhythmien
Sofern klinisch erforderlich, sollen
laufende Arrhythmien durch externe
oder intrakardiale Kardioversion bzw.
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Defibrillation oder durch antitachy-
karde Stimulation terminiert werden.
Die Wahl des Vorgehens richtet sich
nach hamodynamischer Stabilitat,
Arrhythmieform, Device-Funktion und
verfligbarer Expertise.

5. Erwdgung tempordrer Therapiede-
aktivierung oder Einrichtung einer
Monitorzone
Eine voriibergehende Deaktivierung
von ICD-Therapien oder das Einrichten
einer Monitorzone kann insbesondere
bei inaddquaten Therapien, Over-
sensing, wiederholten Schocks bei
selbstlimitierenden oder hdmodyna-
misch tolerierten VT sowie wahrend
einer kontrollierten intensivmedizini-
schen Behandlung sinnvoll sein. In der
Akutsituation kann die Deaktivierung
der Tachykardietherapie voriiberge-
hend mittels Magnetauflage erfolgen.
Eine Magnetauflage ersetzt nicht die
fachgerechte Device-Abfrage. Bei de-
aktivierter Tachykardietherapie muss
eine kontinuierliche Uberwachung mit
externer Defibrillationsbereitschaft ge-
wahrleistet sein. Durch eine friihzeitige
Device-Abfrage und ein strukturiertes,
risikoadaptiertes ICD-Management
konnen inaddquate Therapien erkannt,
repetitive Schockabgaben reduziert
und das weitere Akutmanagement
gezielter gesteuert werden.

4.3 Behandlung reversibler
Ursachen

Die Behandlung reversibler oder modulier-
barer Ursachen ist integraler Bestandteil
des Akutmanagements und soll parallel
zur antiarrhythmischen, intensivmedizini-
schen und ggf. interventionellen Thera-
pie erfolgen. Die mittels NHII-MED erfass-
ten Ursachen sollen priorisiert behandelt
werden; potenziell synergistische proar-
rhythmische Effekte verschiedener Trig-
ger sind dabei zu beriicksichtigen. Vorran-
gig zu behandeln sind insbesondere ei-
ne akute Myokardischamie, hdmodynami-
sche Dekompensation, Hypoxie, Azidose,
Elektrolytstrungen, Fieber, Infektion bzw.
Inflammation, Schilddriisendysfunktionen
und Intoxikationen. Bei relevanter QT-Ver-
langerung oderrezidivierenden Torsade de
pointes-Tachykardien sollten proarrhyth-
mische Medikamente umgehend pausiert

werden. Bei akuter Herzinsuffizienz sollte
bei kardiogenem Schock dariiber hinaus
RAAS-inhibierende Therapie pausiert wer-
den. Ebenso kann es sinnvoll sein, Medika-
mente wie Metformin und SGLT2-Inhibito-
ren bei metabolischer Azidose oder Hypo-
glykamie zu pausieren. Die Triggerbehand-
lung ersetzt nicht die spezifische Therapie
des ES, sondern ist Bestandeteil eines paral-
lelen, ursachenorientierten Vorgehens. So
sind beispielsweise bei akuter Myokard-
ischdmie eine rasche koronare Abklarung
und ggf. Revaskularisation angezeigt; bei
monomorpher VT auf dem Boden eines ar-
rhythmogenen Substrats (meist bei Postin-
farktpatienten) verhindert eine Revaskula-
risation in der Regel keine Rezidive.

4.4 Antiarrhythmische Akut-
medikation

Die antiarrhythmische Therapie des ES ist
vonder Artder VA, der zugrunde liegenden
Atiologie, dem Vorliegen einer strukturel-
len oder primar elektrischen Herzerkran-
kung, der Himodynamik, der Vormedika-
tion sowie weiteren Begleitumstanden ab-
hangig. Haufig bedarf es einer individua-
lisierten Therapie. Zentral ist die rasche
Einordnung entsprechend der STA-Triade,
da sich hieraus unterschiedliche medika-
mentose, interventionelle und intensivme-
dizinische Strategien ableiten. Die medi-
kamentose Therapie sollte dabei meist pa-
rallel zur Korrektur reversibler Ausldser, zur
Optimierung der Device-Therapie bei ICD-
Tragern, zur hamodynamischen Stabilisie-
rung und zur friihzeitigen Priifung einer
Katheterablation erfolgen.

4.4.1 Strukturelle Herzerkrankung
Bei Betroffenen mit struktureller Herzer-
krankung wird die Hemmung des sympa-
thischen Nervensystems mit Betablockern
als zentrale AkutmaBnahme empfohlen,
sofern keine Kontraindikationen bestehen.
Nichtselektive Betablocker wie Proprano-
lol kdnnen insbesondere bei adrenerg ge-
triggerter elektrischer Instabilitdt Vorteile
haben. Eine Kombination aus intravend-
sem Amiodaron und oralem Propranolol
hat sich als sicher und wirksam erwiesen
und kann der Kombination aus Amioda-
ron und anderen Betablockern {iberlegen
sein [13].



Amiodaron ist das am haufigsten ver-
wendete Antiarrhythmikum beim ES. Eine
kombinierte intravendse und orale Auf-
sattigung kann eventuell im Vergleich zur
alleinigen oralen Amiodaronaufsattigung
die Zeit bis zur Kontrolle von VA verkiir-
zen. Bei Betroffenen, die bereits Amioda-
ron einnehmen, kann im akuten ES ei-
ne Zwischenaufsdttigung sinnvoll sein. Zu
beriicksichtigen sind mdgliche Hypotonie,
Bradykardie, QT-Verlangerung, Arzneimit-
telinteraktionen, negative Effekte auf die
nachfolgende Induzierbarkeit bzw. Mdg-
lichkeit eines Mappings einzelner Arrhyth-
mien sowie die bekannte Langzeittoxizitat.

Da Amiodaron iiber den Zytochrom-
stoffwechsel die Metoprolol-Wirkung stei-
gern und Bradykardien beginstigen kann,
sollte diese Kombination mit besonderer
Vorsicht verwendet werden, insbesonde-
re bei QT-Verlangerung/Torsade de poin-
tes-Risiko [14]. Der erfolgreiche Einsatz
der medikamentdsen Akuttherapie ergibt
sich dabei haufig aus dem Zusammen-
spiel von pharmakologischer und inter-
ventioneller antiarrhythmischer Therapie,
Sedierung und hamodynamischer Unter-
stuitzung.

Bei ES nach akutem Myokardinfarkt
bzw. in der friihen postischamischen
Phase kdnnen kurz wirksame intravendse
Betablocker wie Esmolol oder Landio-
lol erwogen werden. Fiir Menschen mit
auBerklinischem Herz-Kreislauf-Stillstand
und therapierefraktdrem VF konnte in
einer randomisierten Studie allerdings
kein eindeutiger Vorteil gezeigt werden.
Bei therapierefraktérer elektrischer Insta-
bilitdt sollte, insbesondere bei fehlenden
oder ausgeschopften Alternativen, eine
autonome Modulation mittels lokalands-
thetischer Sympathikusblockade erwogen
werden.

Fiir Menschen mit rezidivierenden po-
lymorphen VT oder VF kénnen nach Ver-
sagen von Betablockern und Amiodaron
im Einzelfall in erfahrenen Zentren Anti-
arrhythmika wie Lidocain [15], Mexiletin
[16] oder Ajmalin [3] in der Akuttherapie
von VT oder ES eingesetzt werden. Bei
struktureller Herzerkrankung und hdmo-
dynamisch tolerierter monomorpher VTist
Procainamid, dasin Deutschland allerdings
nicht bzw. nur ber Importe verfligbar
ist, eine evidenzbasierte Therapiealterna-
tive zu Amiodaron. Zugleich sind wichtige

Kontraindikationen von Procainamid, wie
z.B.dekompensierte Herzinsuffizienz, aku-
ter Myokardinfarkt und fortgeschrittene
Niereninsuffizienz, zu beachten. Ajmalin
[17] ist bei ausgewdhlten Betroffenen mit
hamodynamischtolerierter monomorpher
VT eine in Deutschland verfiigbare Alter-
native. Ein potenzieller Vorteil von Ajmalin
besteht in der im Vergleich zu Amiodaron
kiirzeren Wirkdauer, insbesondere wenn
zeitnah eine elektrophysiologische Unter-
suchung oder Katheterablation erwogen
wird (,bridge to ablation”). Die Substanz
sollte langsam (1 mg/kg Korpergewicht;
10 mg/min oder (iber einen Perfusor) un-
ter kontinuierlicher EKG- sowie hdmodyna-
mischer Uberwachung eingesetzt werden
[17]. Zu beriicksichtigen sind QRS-Verbrei-
terung, Bradykardie, das negativ inotrope
Potenzial und sehr selten Proarrhythmie.
Seltene, aber relevante Nebenwirkungen
wie cholestatische Hepatitis nach einma-
liger intravendser Gabe sind beschrieben.

Lidocain gilt als moderat effektiv bei
anhaltender monomorpher VT, kann aber
im Einzelfall insbesondere bei ischamisch
getriggerten VA erwogen werden [15]. Me-
xiletin kann als orale Ergdnzung, beispiels-
weise in Kombination mit Amiodaron oder
bei bestimmten primar elektrischen Er-
krankungen, eine Rolle spielen. Kombina-
tionen aus Klasse-I- und Klasse-lll-Antiar-
rhythmika sollten aber aufgrund des Risi-
kos von Leitungsverzogerung, QT-Verlan-
gerung, Bradykardie, Hypotonie und Proar-
rhythmie begriindeten Einzelfallentschei-
dungen vorbehalten bleiben [4, 16].

Bei Torsade de pointes und erworbe-
nem Long-QT-Syndrom stehen das sofor-
tige Absetzen QT-verlangernder Substan-
zen, die intravendse Magnesiumgabe, die
Optimierung des Kaliumspiegels, die Kor-
rektur von Bradykardie sowie ggf. Isoprote-
renol oder tachykarde Stimulation (HF um
100/min oftmals ausreichend) im Vorder-
grund [4, 18]. Klasse-lll-Antiarrhythmika
wie Sotalol, aber auch Amiodaronsolltenin
dieser Situation nicht eingesetzt werden.
Eine strukturierte Priifung potenziell QT-
verldngernder Medikamente z. B. unter Zu-
hilfenahme etablierter Datenbanken kann
hilfreich sein (z.B. www.CredibleMeds.org
[friiher qtdrugs.org]).

4.4.2 Primar elektrische
Erkrankungen

Fir Patienten mit primér elektrischen
Erkrankungen erfolgt die Therapie krank-
heitsspezifisch. Beim Long-QT-Syndrom
stehen die sofortige Eliminierung even-
tueller Trigger wie das Absetzen QT-
verlingernder Medikamente, Magnesi-
um- und Kaliumgabe sowie die Gabe von
Betablockern - bevorzugt nichtselektive
Substanzen wie Propranolol oder Nado-
lol — im Vordergrund. Je nach individueller
Situation kdnnen Isoproterenol, tempora-
re Uberstimulation oder Mexiletin (LQTS 3)
hilfreich sein [19].

Beim Brugada-Syndrom kann intra-
venodses Isoproterenol eine Akutoption
darstellen, wahrend Betablockade, hoher
Vagotonus und Bradykardie als proar-
rhythmisch gelten [20]. Fieber muss beim
Brugada-Syndrom konsequent gesenkt
werden; natriumkanalblockierende Medi-
kamente sollen vermieden werden. Chi-
nidin wurde in Einzelfallen und Fallserien
ebenfalls als wirksam beschrieben.

Bei katecholaminerger polymorpher VT
ist ein ES haufig durch adrenerge Trigger
oderKatecholamine begiinstigt. Die Thera-
pie besteht aus der konsequenten Vermei-
dung adrenerger Ausloser, dem Absetzen
bzw. Vermeiden proarrhythmischer Kate-
cholamine, soweit hamodynamisch mdg-
lich, und der Gabe von Betablockern, be-
vorzugt nichtselektiven Substanzen. Fle-
cainid kann ergdnzend eingesetzt werden
[21]. Bei bestehendem ICD-System soll-
ten die antitachykarden Therapien bei ka-
techolaminerger polymorpher VT dahin-
gehend optimiert sein, dass eine hohe
Detektionszone und verldngerte (Re-)De-
tektionszeiten eine zusétzliche adrenerge
Aktivierung durch héufige Schocks mini-
mieren.

4.5 Sedierung und sympathische
Abschirmung

Bei Menschen mit Kardiomyopathien oder
erblichen Arrhythmiesyndromen, bei de-
nen eine ausgepragte sympathische oder
adrenerge Aktivierung zur Aufrechterhal-
tung des ES beitragt, sollte friihzeitig eine
tiefe Sedierung sowie ggf. Analgesie er-
wogen werden. Sie dienen nicht nur der
Symptomkontrolle, sondern kdnnen durch
Reduktion adrenerger Aktivierung zur Sta-
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bilisierung beitragen. Bei therapierefrakta-
rem ES kann eine tiefe Sedierung mit inva-
siver Beatmungals Briicke zur Ablation, au-
tonomen Modulation oder mechanischen
Kreislaufunterstiitzung sinnvoll sein.

Bei therapierefraktarer elektrischer In-
stabilitdt kann insbesondere beifehlenden
oder ausgeschopften Alternativen auch ei-
ne interventionelle autonome Modulation
sinnvoll sein (s. 5.4). Ob diese erst bei the-
rapierefraktdren VA unter tiefer Sedierung
oder bereits friihzeitig als Alternative bzw.
Ergdnzung zu antiarrhythmischer Medika-
tion und/oder Sedierung eingesetzt wer-
den sollte, ist unklar [22].

4.6 Definitive Therapie, Eskalation
und interprofessionelle Organisation

Der ES ist ein interprofessioneller kardio-
vaskuldrer Notfall. Abhdngig von Schwere-
grad, Arrhythmieform, Substrat, Triggern,
Hamodynamik und lokalen Ressourcen
sollten friihzeitig Kardiologie, insbeson-
dere rhythmologische Expertise, Inten-
sivmedizin, Anasthesie, Herzchirurgie,
Notfallmedizin und spezialisierte Pflege
eingebunden werden.

Bei rezidivierenden oder refraktaren VA
trotz initialer Stabilisierung, wiederholten
ICD-Schocks, hamodynamischer Instabili-
tat, polymorpher VT/VF, unaufhérlicher VT
oder erwartet hohem prozeduralem Ri-
siko sollte friihzeitig die Einbindung ei-
nes spezialisierten elektrophysiologischen
Zentrums gepriift werden. Dies gilt insbe-
sondere, wenn eine Katheterablation, me-
chanische Kreislaufunterstiitzung oder au-
tonome Modulation erforderlich werden
kann.

Die Katheterablation stellt bei mono-
morpher VT, rezidivierenden ICD-Thera-
pien oder medikamentos refraktdrem ES
haufig einezentrale definitive Therapie dar.
Bei polymorpher VT oder VF kann eine
Ablation insbesondere bei identifizierba-
rem VES-Trigger oder moglichen Auslo-
sern im Bereich des Reizleitungssystems
relevant sein. Bei hohem Risiko hdmody-
namischer Dekompensation soll friihzei-
tig gepriift werden, ob eine mechanische
Kreislaufunterstiitzung erforderlich ist.
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5 Katheterablation, mechanische
Kreislaufunterstiitzung und
autonome Modulation

5.1 Bedeutung der Katheterablation

Die Katheterablation hat in den vergange-
nen Jahren vor dem Hintergrund mehrerer
randomisiert kontrollierter Studien zuneh-
mend an Bedeutung gewonnen [4, 23, 24].
Dies gilt insbesondere bei monomorpher
VT, bei unaufhérlicher VT und bei medika-
mentos refraktaren Arrhythmien [4, 9]. Fir
Patienten mit ischamischer Kardiomyopa-
thie ist die Evidenz aus zahlreichen rando-
misiert kontrollierten Studien besonders
umfassend [23]. Die europdische Leitlinie
[2] tragt der Weiterentwicklung der Ka-
theterablation und den Studien der ver-
gangenen Jahre insofern Rechnung, als
die Indikation zur Katheterablation deut-
lich aufgewertet wurde. Fiir Patienten mit
einer ersten Episode einer anhaltenden VT
bei ischdmischer Kardiomyopathie wird ei-
ne Klasse-lIA-Empfehlung zur Katheterab-
lation ausgesprochen. Fiir Patienten mit
unaufhdrlichen VT oder ES wird eine drin-
gende, moglichst rasche Katheterablati-
on empfohlen (Klasse ). Ebenso wird fiir
Patienten mit ischamischer Kardiomyopa-
thie und wiederholten ICD-Schocks auf-
grund anhaltender VA eine Klasse-lI-Emp-
fehlung zur Katheterablation formuliert.
Randomisierte Ablationsstudien wie zu-
letzt VANISH 2 konnten allerdings einen
langfristigen Prognosevorteil durch eine
Ablation fiir Patienten mit ES nicht nach-
weisen [25].

Bei monomorpher VT, die in der Akut-
phase trotzmedikamentdser Therapie per-
sistiert oder rezidiviert, sollte nach Mdg-
lichkeit friihzeitig eine Katheterablation er-
folgen. Ziel ist nicht nur die Suppressi-
on der Arrhythmie, sondern auch die Ver-
meidung eines prolongierten kardiogenen
Schocks bzw. die Vermeidung einer hdmo-
dynamischen Verschlechterung mit konse-
kutiver Organhypoperfusion und Multior-
gandysfunktion. Dies giltinsbesondere bei
unaufhorlicher VT sowie bei rezidivieren-
den, hdmodynamisch relevanten VES-ge-
triggerten VA einschlieBlich polymorpher
VT, die trotz Antiarrhythmika und tiefer
Sedierung fortbestehen.

Bei monomorpher narbenassoziierter
VT ist die Ablation haufig der zentrale de-

finitive Therapieschritt. Bei polymorpher
VT oder VF ist die Ablation insbesondere
wichtig, wenn reproduzierbare VES-Trigger
identifiziert werden. Neuere Ablationsstra-
tegien ermdglichen dariiber hinaus eine
gezielte Adressierung pathophysiologisch
relevanter Strukturen des Reizleitungssys-
tems, sodass heute bei ausgewahlten VF-
Konstellationen auch unter Zuhilfenahme
moderner Bildgebungs- und Mappingver-
fahren in erfahrenen Zentren eine Ablati-
on mit geringen Risiken mdglich ist [26,
48]. Die Therapie der Wahl ist die radiofre-
quenzbasierte Ablation, bevorzugt mittels
Unterstiitzung von hochauflésenden Map-
ping- bzw. Bildgebungsverfahren [26, 27].
Fiir alternative Therapieverfahren mittels
Kélte- bzw. gepulster Feld-Ablation (PFA)
liegen erste vielversprechende Daten vor,
jedoch sind weitere Sicherheitsdaten so-
wie Langzeitdaten notwendig.

Bei primaren Arrhythmiesyndromen
sollte die Ablation in Einzelfallen erwogen
werden. Dies betrifft insbesondere Situa-
tionen mit wiederkehrenden VES-Triggern
oder syndromspezifisch identifizierbaren
Arrhythmiesubstraten, etwa beim Bruga-
da-Syndrom oder arrhythmogenen Kar-
diomyopathien. Die Entscheidung soll in
spezialisierten Zentren unter Beriicksich-
tigung der zugrunde liegenden Diagnose,
des Rezidivrisikos, ggf. der genetischen
Konstellation und der langfristigen The-
rapieperspektive erfolgen.

Bei entziindlichen oder infiltrativen
Erkrankungen wie Myokarditis oder kar-
dialer Sarkoidose ist die Ablation in be-
sonderer Weise in ein Gesamtkonzept
aus spezifischer Diagnostik, antiarrhyth-
mischer Medikation, Immunsuppression
bzw. ursachengerichteter Therapie und
hamodynamischer Unterstlitzung einzu-
betten. Bei aktiver Entziindung kann die
Rezidivneigung erhoht sein; die Ablation
kann dennoch bei refraktarem ES oder
dominanter monomorpher VT hilfreich
sein.

5.2 Zeitpunkt der Ablation

Der Zeitpunkt der Katheterablation ist in-
dividuell festzulegen. Bei hdmodynamisch
stabilen Patienten mit wiederholten VA
trotzmedikamentoser Therapie sollte friih-
zeitig eine rasche Ablation in einem er-
fahrenen Zentrum erwogen werden. Bei



unaufhdrlicher VT oder ES durch eine mo-
nomorphe VT, der trotz Sedierung und an-
tiarrhythmischer Therapie refraktdr bleibt,
kann die zeitnahe Katheterablation ent-
scheidend sein. Eine prolongierte medika-
mentose Eskalation ohne friihzeitige Ab-
lationsplanung sollte vermieden werden,
da sie die definitive Therapie verzdgern
und die hdmodynamische Situation ver-
schlechtern kann. Gleiches gilt bei rezi-
divierenden, hamodynamisch relevanten
VES-getriggerten VA, einschlieBlich poly-
morpher VT, wenn eine rasche und an-
haltende Rhythmuskontrolle nicht erreicht
werden kann. Vor der Ablation sollten,
sofern klinisch moglich, hdmodynamische
Stabilisierung, Triggerbehandlung, Bildge-
bung, Device- und EKG-Analyse sowie ei-
ne Risikostratifikation fiir intraprozedurale
Dekompensation erfolgt sein.

Eine notfallmaBige Ablation bei fort-
bestehendem kardiogenem Schock stellt
eine Hochrisikokonstellation dar; sofern
moglich, sollten Stabilisierung, interdis-
ziplindre Planung und eine friihzeitige
Priifung mechanischer Kreislaufunterstiit-
zung vorausgehen. Beobachtungsdaten
deuten darauf hin, dass Rescue-Abla-
tionen innerhalb der ersten 24Stunden
nach Beginn des ES bei anhaltendem
Schock infolge persistierender VA mit ho-
heren Raten an Ablationsversagen sowie
Arrhythmierezidiven assoziiert sind [4].
Gleichzeitig war eine Ablation 48 Stunden
ab Aufnahme in einer Analyse mit einer
niedrigeren 30-Tage-Mortalitdt verbun-
den als ein konservatives Prozedere oder
eine sehr friihe Ablation [28]. Diese Daten
erlauben keine starre zeitliche Vorgabe,
unterstreichen jedoch, dass hdmodyna-
mische Stabilisierung und eine akute
Arrhythmieterminierung vor der Ablation
angestrebt werden sollen, sofern dies
ohne prognostisch relevante Verzégerung
moglich ist.

Ist eine ausreichende Stabilisierung
trotz maximaler konservativer Mal3nah-
men nicht erreichbar oder persistiert eine
unmittelbar lebensbedrohliche Arrhyth-
mie, kann in Einzelféllen eine umgehende
Ablation erforderlich sein. Eine zu spa-
te Verlegung in ein erfahrenes Zentrum
oder eine verzdgerte Eskalation bei an-
haltend refraktdarem ES kann die Prognose
verschlechtern.

5.3 Mechanische Kreislauf-
unterstiitzung

Die mechanische Kreislaufunterstiitzung
kann bei ES in ausgewahlten Hochrisiko-
situationen dazu beitragen, die Organper-
fusion zu sichern, eine weitere Schockpro-
gression zu begrenzen und Zeit fiir kausale
MaBnahmen - insbesondere Katheterab-
lation, Revaskularisation oder weiterfiih-
rende Herzinsuffizienztherapie — zu ge-
winnen [4]. Je nach klinischer Situation
kann sie als ,bridge to decision”, ,bridge
to ablation”, ,bridge to recovery”, ,bridge
to durable LVAD" oder ,bridge to trans-
plantation” eingesetzt werden.

Bei ES-bedingtem refraktdrem kardio-
genem Schock kann eine VA-Extrakorpo-
rale Membranoxygenierung (ECMO) ein
therapeutisches Zeitfenster fiir Rhythmus-
stabilisierung und definitive Arrhythmie-
therapie eréffnen. Die bislang verfligba-
ren Daten stammen allerdings tberwie-
gend aus retrospektiven Kohorten. In der
STORM-ECMO-Studie [29] mit 218 Pati-
entinnen und Patienten mit ES-assoziier-
tem refraktarem kardiogenem Schock un-
ter VA-ECMO war eine Katheterablation
mit einer hoheren Wahrscheinlichkeit ei-
nes erfolgreichen ECMO-Weanings assozi-
iert. Diese Daten stiitzen das Konzept ei-
ner mechanischen Kreislaufunterstiitzung
als Briicke zu einer friihzeitigen definiti-
ven Arrhythmiekontrolle, bleiben jedoch
hypothesengenerierend.

Bei absehbar hohem intraprozedura-
lem Risiko kann eine geplante mechani-
scheKreislaufunterstiitzung glinstiger sein
als eine erst im Rahmen akuter prozedura-
ler Dekompensation erfolgte Versorgung.

Daten aus Studien zum infarktbeding-
ten kardiogenen Schock, insbesondere
ECLS-SHOCK, sind fiir die allgemeine
Einordnung mechanischer Kreislaufunter-
stiitzung bedeutsam, jedoch nur einge-
schrankt auf den arrhythmiegetriebenen
Schock ubertragbar [4].

Bei Patienten mit linksventrikularem
Assist-Device (LVAD) sind VA haufig und
trotz teilweise erhaltener hamodyna-
mischer Toleranz klinisch relevant [30].
Anhaltende oder rezidivierende VA kon-
nen eine Verschlechterung der rechts-
ventrikularen Funktion, eine Reduktion
des linksventrikuldaren Zuflusses und des
LVAD-Flusses, Low-flow-Ereignisse, wie-

derholte ICD-Therapien, Hospitalisationen
und eine erhéhte Mortalitdt begilinstigen
[31]. Umgekehrt kdnnen mechanische
Faktoren wie eine Kandlenirritation, eine
unzureichende linksventrikulare Fillung
oder Sogereignisse selbst VA ausldsen.
Die Akuttherapie erfordert daher eine
interdisziplindre Beurteilung von LVAD-
Funktion und -Einstellungen, Volumensta-
tus, rechtsventrikuldrer Funktion, reversi-
blen Triggern, ICD-Programmierung und
antiarrhythmischer Therapie sowie ggf.
Ablationszugang,  periinterventioneller
Antikoagulation und Transplantationsper-
spektive [32].

5.4 Autonome Modulation

Aktuell befinden sich verschiedene thera-
peutische Ansdtze zur autonomen Modu-
lation in Entwicklung. Am besten unter-
sucht und klinisch pragmatisch umsetzbar
ist aktuell die perkutane Ganglion stella-
tum-Blockade [4]. Sie wird heute in der Re-
gel dann empfohlen, wenn Betablockade,
Sedierung, Antiarrhythmika und Ablation
nicht ausreichen oder nicht mdglich sind
(4].

Fir diese lokale, pharmakologische
Sympathikusblockade des Ganglion stel-
latum liegen zunehmend Daten aus multi-
zentrischen Beobachtungsstudien vor und
sie kann in erfahrener Hand innerhalb we-
niger Minuten durchgefiihrt werden [33].
Sie hat sich in spezialisierten Zentren als
sichere kardiologische ,Bridge-“ oder ,Bai-
lout”-Intervention etabliert [34]. Daten aus
randomisiert kontrollierten Studien sind
jedoch notwendig, um den mdglichen
prognostischen Wert zu untermauern.

Bei wiederholtem oder therapierefrak-
tarem ES kann eine weiterfiihrende auto-
nome Modulation einschlieBlich einer chi-
rurgischen kardialen Denervation in spe-
zialisierten Zentren diskutiert werden. Die
autonome Modulation ergénzt dabei die
oben diskutierten MaBnahmen bei adren-
erg getriggerten oder adrenerg perpetu-
ierten VA.

5.5 Uberstimulation und
Bradykardie-assoziierte
Arrhythmien

Bei Bradykardie- oder Pausen-assoziierten
VA, insbesondere bei rezidivierender Tor-
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sade de pointes im Rahmen eines erwor-
benen oder angeborenen Long-QT-Syn-
droms (s. oben), kann eine passagere Fre-
quenzanhebung lebensrettend sein. Sie
soll mit der Korrektur auslosender Fak-
toren, insbesondere dem Absetzen QT-
verldngernder Substanzen sowie der in-
travendsen Magnesiumgabe und Kalium-
optimierung, kombiniert werden [35]. Bei
hamodynamisch tolerierter monomorpher
VT kann eine antitachykarde Stimulation
tUber ein vorhandenes ICD-System zur Ter-
minierung beitragen [4].

6 Langzeitmanagement und
Rezidivpravention

Nach Stabilisierung muss der ES als Marker
eines hohen zukiinftigen Risikos verstan-
den werden. Die Langzeitstrategie umfasst
Rezidivpréavention einschlieBlich Substrat-
behandlung, Optimierung der Herzinsuf-
fizienztherapie, Device-Optimierung, Be-
handlung von Komorbiditdten, psycholo-
gische Betreuung und ggf. Evaluation fiir
LVAD, Transplantation oder im Einzelfall
auch palliative Therapieziele. Aufgrund des
anhaltend hohen Risikos fiir erneute VA,
Herzinsuffizienzdekompensation und un-
giinstige Langzeitverldufe ist eine struk-
turierte, interdisziplindre Nachsorge erfor-
derlich [4].

Bei ES ohne Hinweis auf eine re-
levante strukturelle Herzerkrankung, bei
jungem Erkrankungsalter, auffélliger Fami-
lienanamnese, typischem EKG-Phédnotyp
und/oder Verdacht auf ein hereditares
Arrhythmiesyndrom soll friihzeitig eine
spezialisierte Rhythmus- und Genetikex-
pertise eingebunden werden. Ergédnzend
zur individuellen &rztlichen Behandlung
konnen regionale Versorgungsnetzwerke
einschlieBlich telemedizinischer Maf3nah-
men die strukturierte Nachsorge unter-
stutzen.

6.1 Antiarrhythmische Langzeit-
therapie

Bei Menschen mit VA auf dem Boden einer
strukturellen Herzerkrankung bilden Beta-
blocker als Bestandteil einer leitlinienge-
rechten optimierten Herzinsuffizienzthe-
rapie eine wichtige Grundlage der lang-
fristigen Behandlung [19]. Zur Redukti-
on weiterer addquater ICD-Therapien sind
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insbesondere Amiodaron, vorzugsweise in
Kombination miteinem Betablocker, sowie
bei geeigneter Konstellation Sotalol eta-
bliert [36]. In der OPTIC-Studie reduzierte
Amiodaron plus Betablocker ICD-Schocks
wirksamer als Sotalol oder Betablocker al-
lein [37]. Fiir die Rezidivpravention nach ES
besitzt Amiodaron damit die stérkste phar-
makologische Evidenz, muss jedoch gegen
seine relevante Langzeittoxizitdt abgewo-
gen werden.

Sotalol sollte insbesondere unter ICD-
Schutz erwogen werden, wenn Amioda-
ron aufgrund potenzieller Langzeittoxizi-
tat unglinstig erscheint, etwa bei jiinge-
ren Patienten. Voraussetzungen sind ei-
ne nicht verlangerte QT-Zeit, eine ausrei-
chende Nierenfunktion, normale Kalium-
und Magnesiumwerte. Eine sorgfaltige kli-
nische und elektrokardiographische Uber-
wachung ist erforderlich.

Bei VA-Clustern, manifestem oder statt-
gehabtem ES auf dem Boden rezidivie-
render monomorpher VT sollte friihzei-
tig gepriift werden, ob eine Katheterab-
lation zur nachhaltigen Rezidivpraventi-
on angezeigt ist. Insbesondere bei Pati-
enten mit ischamischer Kardiomyopathie
und rezidivierender VT trotz antiarrhyth-
mischer Therapie war die Ablation in VA-
NISH einer weiteren medikamentdsen Es-
kalation tiberlegen [38]. Die VANISH2-Stu-
die [25] stiitzt dariiber hinaus eine fri-
here Ablationsstrategie gegeniiber einer
initialen antiarrhythmischen Therapie bei
ischamischer Kardiomyopathie und VT; in
einer praspezifizierten Analyse [39] zeigte
sich der Vorteil insbesondere gegeniiber
Sotalol, wahrend gegeniiber Amiodaron
kein signifikanter Unterschied im primaren
Wirksamkeitsendpunkt nachweisbar war
[25, 39].

Mexiletin [16] kann in ausgewahlten
Féllen als additive orale Therapie erwo-
gen werden, insbesondere bei rezidivie-
render VT trotz Amiodaron oder wenn ei-
ne Katheterablation nicht mdglich, nicht
erfolgreich oder nicht unmittelbar verfiig-
bar ist. Die Evidenz beruht {iberwiegend
auf kleineren retrospektiven Studien und
systematischen Aufarbeitungen; die Indi-
kation sollte daher individuell und unter
Beriicksichtigung potenzieller Nebenwir-
kungen gestellt werden. Zusatzlich kann
Ranolazin in ausgewahlten Fallen als addi-
tive Option erwogen werden; die Evidenz

reicht nicht fiir eine generelle Empfehlung
[19].

Dariiber hinaus sollte eine gezielte Op-
timierung des Kaliumhaushalts angestrebt
werden. In der POTCAST-Studie senkte die
Anhebung des Kaliumwerts in den hoch-
normalen Bereich bei 1200 ICD-Tragern
mit erhohtem Risiko fir VA und einem
Ausgangskaliumwertvon < 4,3 mmol/ldas
Risiko fiir arrhythmiebezogene Ereignisse,
ungeplante Hospitalisierungen oder Tod
[40].

6.2 ICD- und CRT-Optimierung

Neben der medikamentdsen Rezidivpra-
vention kommt der strukturierten Uber-
prifung und Optimierung der Device-The-
rapie eine zentrale Bedeutung zu. Ziel ist
es, VAzuverldssig zu detektieren und zu be-
handeln, zugleich aber unnétige ICD-The-
rapien zu vermeiden. Hierzu gehdren ins-
besondere ausreichend lange Detektions-
zeiten, optimierte Strategien antitachykar-
den Pacings, geeignete Monitorzonen, die
Analyse und Behandlunginaddquater The-
rapien sowie die Sicherstellung einer ef-
fektiven CRT.

Nach Stabilisierung sollte neben der
ICD-Programmierung auch die bestehen-
de Device-Konfiguration kritisch Giberpriift
werden. Bei Patienten mit ICD, Schrittma-
cherabhangigkeit, relevantem rechtsven-
trikularem Stimulationsanteil oder Pacing-
assoziierter bzw. vorbestehender linksven-
trikuldrer Dysfunktion sollte eine Systemer-
weiterung auf CRT-D oder ein physiolo-
gisches Pacing-Konzept erwogen werden.
Die Entscheidung sollte sich an linksventri-
kuldrer Funktion, Herzinsuffizienz, Arrhyth-
mielast, Stimulationsbedarf, Komorbidita-
ten, Lebenserwartung, technischer Mach-
barkeit und individuellen Therapiezielen
orientieren.

6.7 Advanced Heart Failure,
LVAD, Transplantation sowie
stereotaktische Radioablation

Der ES kann Ausdruck einer fortgeschrit-
tenen bzw. terminalen Herzinsuffizienz
sein. Bei rezidivierendem ES, schwerer
links oder rechtsventrikuldrer Dysfunkti-
on, wiederholter Dekompensation, hohem
Inotropikabedarf oder fehlender definiti-
ver Rhythmuskontrolle soll friihzeitig eine



Evaluation fiir fortgeschrittene Herzinsuf-
fizienztherapien erfolgen. Dies umfasst
LVAD, Herztransplantation und pallia-
tive Therapieziele unter Beriicksichtigung
eines Shared Decision Making [5].

Bei bereits implantiertem LVAD sollte
auch im Langzeitverlauf nach ES eine eng-
maschige interdisziplindre bzw. interpro-
fessionelle Betreuung erfolgen [32,41]. Bei
Patienten mit therapierefraktdren VA, bei
denen eine Katheterablation in einem er-
fahrenen Zentrum nicht erfolgreich oder
nicht moglich war, kann im Einzelfall ei-
ne stereotaktische Radioablation erwogen
werden [42, 43]. Aufgrund eines verzoger-
ten Wirkungseintrittsist siejedoch nichtals
AkutmafBnahme zur Terminierung der den
ES verursachenden VA anzusehen [42]. Im
Langzeitverlauf kann sie die Auswahl und
das Timing weiterer Therapien wie einer
erneuten Katheterablation, einer kardialen
Sympathektomie und antiarrhythmischer
Medikamente bei fortbestehenden oder
rezidivierenden VA nach Ablation beein-
flussen. Das optimale Vorgehen hinsicht-
lich antiarrhythmischer Medikamente in
diesem Zusammenhang gilt es weiter zu
beleuchten.

7 Psychologische und soziale
Aspekte

Psychische Belastungen sind bei Patien-
ten mit ES héufig. Hierzu zdhlen Angst,
depressive Symptome, akute Belastungs-
reaktionen, Schlafstérungen und post-
traumatische Symptome. Sie kdnnen Le-
bensqualitdt, Adhdrenz, soziale Teilhabe
und Krankheitsverarbeitung beeintrachti-
gen und (ber Stress, Schlafmangel sowie
adrenerge Aktivierung auch den Krank-
heitsverlauf ungiinstig beeinflussen [4].
Die psychologische und soziale Betreuung
sollte integraler Bestandteil der Versor-
gung Betroffener sein. Dies umfasst eine
verstandliche Aufkldrung Gber Erkran-
kung, Device-Funktion, Bedeutung von
ICD-Therapien, Verhalten bei Rezidiven,
Notfallplanung und Mdoglichkeiten der
Schockvermeidung. Angehdrige sollten,
sofern gewiinscht, aktiv einbezogen wer-
den, da sie hdufig selbst belastet sind
und zugleich eine wichtige Rolle fiir
Sicherheit, Adhdrenz und Krankheitsbe-
waltigung einnehmen. Empfohlen wird
eine personenzentrierte Versorgung, die

bei Bedarf psychologische bzw. psychi-
atrische Expertise sowie Unterstiitzung
fiir Angehdrige und Betreuungspersonen
beinhalten sollte [4].

In der Akutphase konnen wiederhol-
te ICD-Schocks, Schmerz, Todesangst und
Kontrollverlust eine psychische Traumati-
sierung begiinstigen und tber Sympathi-
kusaktivierung die elektrische Instabilitat
verstarken. Eine friihzeitige adaquate Anal-
gesie und Sedierung kdnnen daher sowohl
psychisch entlasten als auch eine adren-
erge Eskalation begrenzen.

Das ESC-Konsensus-Dokument [44] zur
mentalen Gesundheit bei kardiovasku-
laren Erkrankungen empfiehlt ein nied-
rigschwelliges Screening mit validierten
Kurzinstrumenten, bei auffalligem Befund
weiterfiihrende Diagnostik sowie ein Step-
ped-care-Vorgehen: die bedarfsadaptierte
Eskalation psychologischer Unterstiitzung
von niedrigschwelliger Psychoedukation
und Beratung bis zur spezialisierten psy-
chotherapeutischen oder psychiatrischen
Mitbehandlung. Bei Letzterer sind poten-
ziell proarrhythmische Nebenwirkungen
von psychoaktiven Medikamenten zu be-
rlicksichtigen. Substanzen mit relevantem
QT-verlangerndem Potenzial sollten kri-
tisch gepriift und ggf. durch Praparate mit
giinstigerem kardialem Sicherheitsprofil
ersetzt werden. Benzodiazepine sollten
nicht als langfristige Erstlinientherapie
von Angst oder Depression eingesetzt
werden; eine kurzfristige sedierende The-
rapie in der Akutsituation bleibt hiervon
unberihrt.

Besondere psychosoziale Belastun-
gen bestehen bei verschiedenen Risi-
kogruppen fiir einen ES. Hierzu zdhlen
Krankheitsunsicherheit, Angst vor Rezidi-
ven oder Schocks, Einschrankungen von
Beruf, Mobilitdt und Sexualitt, Fragen
der Fahreignung, Transplantations- oder
LVAD-Perspektiven, genetische Implika-
tionen und Belastungen von Angehdrigen.
Diese Aspekte sollten aktiv angesprochen
werden und nicht erst bei manifester
psychischer Beeintrachtigung Beriicksich-
tigung finden.

8 Institutionelle, strukturelle und
personelle Voraussetzungen

Der ES erfordert abgestufte regionale
Versorgungsstrukturen [45]. Nicht jedes

Krankenhaus muss alle definitiven Thera-

pien vorhalten; jedes Krankenhaus sollte

jedoch (iber standardisierte Erstversor-
gungsprozesse, Monitoring, Defibrillation/

Kardioversion und klare Versorgungs- und

Verlegungspfade verfiigen [4, 46, 471.

Fiir die zentralisierte (ibergeordnete

Versorgungsstruktur von ES Patienten soll-

te in spezialisierten Kliniken vorhanden

sein:

1. 24/7-kardiologische und intensivme-
dizinische Versorgung,

2. elektrophysiologische Expertise
einschlieBlich VT-Ablation bei struk-
turellen Herzerkrankungen,

3. Device-Abfrage und -Programmie-
rung,

4. interventionelle Koronardiagnostik
und -therapie,

5. strukturierte Echokardiographie und
erweiterte Bildgebung inklusive
Herz-CT/MRT,

6. mechanische Kreislaufunterstiitzung
oder definierte Kooperation,

7. Andsthesie-/Intensivkompetenz fiir
tiefe Sedierung und Beatmung,

8. Herzchirurgie bzw. LVAD-/
Transplantationsanbindung oder
Transferpfad,

9. psychokardiologische Unterstiitzung,

10. standardisierte Algorithmen, Check-
listen und interprofessionelles Trai-
ning.

Fiir Deutschland sollten bestehende Struk-
turen wie Chest-Pain-Units, Cardiac-Arrest-
Center, kardiovaskulare Intensivmedizin,
Uiberregionale elektrophysiologische Zen-
tren und Telemedizin-/Device-Netzwer-
ke verkniipft werden. Fiir Zentren, die
komplexe VT-Ablationen bei strukturel-
ler Herzerkrankung durchfiihren gelten
zusétzlich die spezifischen strukturellen
Anforderungen der DGK-Empfehlung zur
Katheterablation von VA.
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An electrical storm (ES) is a life-threatening condition of cardiac, electrical and often
hemodynamic instability with a high risk of morbidity and mortality, the treatment

of which represents a special interprofessional challenge. Demographic and medical
developments as well as the longer survival among patients with structural heart
diseases and advanced heart failure have increased the risk of an ES in recent years
despite improved care structures. Recurrent ventricular arrhythmias are an expression
of a prognostically important progression of arrhythmia even before the development
of a manifest ES. Accordingly, an ES is often the endpoint of a continuum of progressive
electrical instability that should be avoided or interrupted as early as possible.
Addressing the underlying arrhythmogenic substrate, arrhythmogenic triggers and the
detailed characterization of the arrhythmia form the foundations for risk stratification,
diagnostics and specific treatment of ES taking the complete hemodynamic situation
into consideration. These three dimensions, substrate, triggers and arrhythmia, are
summarized in this position paper as the STA triad of ES. Most cases of ES occur

in people with structural heart diseases, especially in ischemic or nonischemic
cardiomyopathy and therefore with associated advanced heart failure. Primary
electrical or hereditary arrhythmia syndromes are relatively infrequent. In addition to
the treatment of reversible causes, device management including reprogramming of
implantable cardioverter defibrillators (ICD), anti-arrhythmic medication, sedation,
catheter ablation, autonomic modulation and mechanical circulatory support are
central pillars of specialized acute treatment. The main therapeutic target is the
avoidance of recurrent ventricular arrhythmia and, in ICD recipients, repetitive ICD
therapies. The associated challenges and current options are addressed in this position

paper.
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