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0 Praambel

Diese Leitlinie ist eine Stellungnahme der Deutschen
Gesellschaft fiir Kardiologie - Herz- und Kreislauf-
forschung (DGK), die den gegenwirtigen Erkennt-
nisstand wiedergibt und Arzten und ihren Patienten
die Entscheidungsfindung erleichtern soll. Die Leit-
linie ersetzt nicht die drztliche Evaluation des indivi-
duellen Patienten und die Anpassung der Diagnostik
und Therapie an dessen spezifische Situation.

Die Erstellung dieser Leitlinie ist durch eine syste-
matische Aufarbeitung und Zusammenstellung der
besten verfiigbaren wissenschaftlichen Evidenz ge-
kennzeichnet. Das vorgeschlagene Vorgehen ergibt
sich aus der wissenschaftlichen Evidenz, wobei ran-
domisierte, kontrollierte Studien bevorzugt werden.
Der Zusammenhang zwischen der jeweiligen Emp-
fehlung und dem zugehorigen Evidenzgrad ist ge-
kennzeichnet.

Empfehlungsgrade

I Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass
eine Therapieform oder eine diagnostische Mafi-
nahme effektiv, niitzlich oder heilsam ist

II Widerspriichliche Evidenz und/oder unterschied-
liche Meinungen iiber den Nutzen/Effektivitdt
einer Therapieform oder einer diagnostischen
Mafinahme

ITa Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nut-
zen bzw. die Effektivitdt einer Mafinahme

ITb Nutzen/Effektivitit einer Mafinahme ist weni-
ger gut durch Evidenzen/Meinungen belegt

III Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass

eine Therapieform oder eine diagnostische Mafi-

nahme nicht effektiv, nicht moglich oder nicht

heilsam und im Einzelfall schédlich ist.

Evidenzgrade

A Daten aus mehreren ausreichend groflen, rando-
misierten Studien oder Meta-Analysen

B Daten aus einer randomisierten Studie oder
mehreren groflen nicht randomisierten Studien

C Konsensus-Meinung von Experten basierend auf
Studien und klinischer Erfahrung

1 Einleitung

Seit dem Erscheinen der letzten Leitlinien zur invasi-
ven elektrophysiologischen Diagnostik (EPU) der
DGK im Jahre 1998 hat sich auf diesem Gebiet eine
rasante Entwicklung vollzogen. Mit Etablierung der
Katheterablation als primédre und meist kurative
Therapie bei rezidivierenden paroxysmalen supra-
ventrikuldren Tachykardien, Vorhofflattern und idio-
pathischen Kammertachykardien gibt es bei diesen
Erkrankungen keine Grundlage mehr fiir eine allei-
nige Diagnostik ohne Modglichkeit der katheter-ge-
stiitzten Therapie. Auf ventrikuldrer Ebene wurde in
der Ara der Optionen zur frithen Revaskularisation
bei Myokardinfarkt der vormals hohe Stellenwert der
programmierten ventrikuldren Stimulation (PVS) zur
Risikostratifizierung stark in Frage gestellt. Nach
tiberlebtem Herzstillstand aufgrund von ventrikulé-
ren Arrhythmien bei hohergradiger linksventrikuld-
rer Funktionseinschrankung auf dem Boden einer
koronaren Herzerkrankung (,ischdmischer Kardio-
myopathie“) besteht unabhidngig von einer PVS eine
eindeutige Indikation fiir die Implantation eines Kar-
dioverter-Defibrillators (ICD). Gleichzeitig gibt es
mit dem Brugada-Syndrom ein neues, primér elekt-
rophysiologisches Krankheitsbild auf dem Boden
von Ionenkanal-Defekten mit einer moglichen EPU-
Indikation. Somit haben sich in den letzten neun
Jahren die elektrophysiologischen Kenntnisse erheb-
lich erweitert und eine Neuauflage der Leitlinien zur
invasiven elektrophysiologischen Diagnostik notwen-
dig gemacht. Die Erarbeitung erfolgte in enger An-
lehnung an Leitlinien zur Katheterablation, Syn-
kopendiagnostik und Schrittmacher- und ICD-The-
rapie [12, 46, 52, 55, 83, 98].
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2 Technische Grundlagen

2.1 Apparative Voraussetzungen

Im Vergleich zu den letzten Empfehlungen [10] gibt
es in diesem Punkt wenige Anderungen. Daher er-
folgt hier eine Zusammenfassung in komprimierter
Form. Grundsitzlich werden invasive elektrophysio-
logische Untersuchungen (EPU) im Herzkatheter-
labor unter Verfiigbarkeit aller notwendigen Hilfs-
mittel zur kardiopulmonalen Reanimation durchge-
fiihrt. Dies erfordert eine kontinuierliche EKG-Uber-
wachung sowie die Moglichkeit einer sofortigen
Kardioversion/Defibrillation und der notfallmifligen
Schrittmachertherapie.
Folgende apparativen Voraussetzungen sind erfor-
derlich:
Qualitativ hochwertige Einrichtungen unter Be-
riicksichtigung der modernen Erfordernisse des
Strahlenschutzes mit gepulster Durchleuchtung.
Ein Einebenenbetrieb mit variabler Projektion.
Fiir spezielle Fragestellungen, insbesondere bei
Mapping-Untersuchungen komplexer Substrate, ist
eine biplane Durchleuchtung von Vorteil.
Moglichkeiten der Angiographie und deren Doku-
mentation (z.B. links- und rechtsventrikuldre An-
giographie, Koronarangiographie, Koronarvenen-
angiographie, Pulmonalvenenangiographie).
Mehrkanal-Registriereinheit. Die Mdoglichkeit der
bipolaren und der unipolaren Ableitung sowie ge-
eignete Hoch- und Tiefpassfilter sind erforderlich.
Die Gerite sollen Registriergeschwindigkeiten von
25, 50, 100 und 200 mm/sec ermdglichen, 400
mm/sec ist wiinschenswert. Bei vielen Mapping-
Untersuchungen ist die Registrierung und Darstel-
lung der elektrischen Signale von Multielektroden-
kathetern erforderlich. In diesen Fillen ist die si-
multane Registrierung von 16 oder mehr intrakar-
dialen und/oder Oberflichen-EKG-Signalen wiin-
schenswert. Die Grundsétze zur Vermeidung von
elektrischen Storfeldern sollten bei der Planung
von EPU-Messplitzen beachtet werden.
Mehrkanal-Monitor zur simultanen, online-Dar-
stellung von Oberflichen- und intrakardialen
EKG-Ableitungen.
Programmierbares Stimulationsgerdt mit variablen
Stimulationsmodi (z.B. starrfrequente Stimulation,
Demand-Funktion, vorzeitige Stimulation bei Si-
nusrhythmus und stimulierten Grundrhythmen,
Applikation von ein bis drei vorzeitigen Stimuli
bei stdndig ansteigendem oder absteigendem
Kopplungsintervall).

2.2 Personelle Voraussetzungen

Fir die Durchfilhrung invasiver elektrophysiologi-
scher Untersuchungen ist ein hoher und spezieller
Ausbildungsstand des Untersuchers einschliefilich in-
tensivmedizinischer Erfahrung erforderlich. Der
drztlich verantwortliche Leiter der EPU muss in An-
lehnung an die Empfehlungen der ACC/AHA Task
Force [94] die Weiterbildung zum ,Facharzt fiir In-
nere Medizin“ abgeschlossen und die Teilgebiets-
bezeichnung ,Kardiologie“ erlangt haben. Im Rah-
men der speziellen elektrophysiologischen Fortbil-
dung muss der weiterzubildende Arzt elektrophysio-
logische Untersuchungen selbststdndig durchgefiihrt
und beurteilt haben. Diese Weiterbildung muss an
einem erfahrenen Zentrum mit einer hohen Zahl an
EPU und Katheterablationen erfolgen. Die Anforde-
rungen zur Durchfithrung von Interventionen (Ka-
theterablationen) sind in den diesbeziiglichen Leit-
linien festgehalten [52].

2.3 Untersuchungsablauf

Die EPU sollte von dem o.g. ausgebildeten Elektro-
physiologen durchgefiihrt werden, ein weiterer
Arzt muss unmittelbar verfiigbar sein. Zusitzlich
muss bei einer EPU entsprechend ausgebildetes
Assistenzpersonal anwesend sein (mindestens eine
Assistenzkraft).

Bei Patienten mit implantierbarem Kardioverter-
Defibrillator (ICD) sollten widhrend der EPU die
Therapiefunktionen des Gerdtes passager deakti-
viert und nach Beendigung der Untersuchung
wieder aktiviert werden. Bei Patienten mit Herz-
schrittmacher ist hédufig eine zeitweilige Umpro-
grammierung des Gerites wihrend der EPU fiir
den Erhalt regelrechter Ergebnisse notwendig.

Die wichtigsten o.g. Befunde der EPU einschlief3-
lich Dauer, Strahlendosis und Durchleuchtungszeit
miissen in einem ibersichtlichen Untersuchungs-
protokoll dokumentiert und archiviert werden.

Der grundsitzliche Ablauf einer EPU hat sich in
jiingster Zeit seit der letzten Leitlinie der DGK [10]
hierzu nicht wesentlich verdndert und ist daher hier
nicht erneut beschrieben.

3 Bradyarrhythmien

Die Indikation zur EPU ergibt sich bei Patienten mit
bradykarden Rhythmusstorungen (Tab. 1) nur selten.
Eine EPU kann zwar hiufig zur Kldrung des Brady-
kardie-Mechanismus beitragen, ist jedoch in ihrer
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prognostischen Wertigkeit limitiert. Im Einzelfall
kann es sinnvoll sein, eine elektrophysiologische Un-
tersuchung durchzufiithren, um die Genese, das Aus-
maf3 bzw. die Lokalisation (suprahissdr bzw. infra-
hissér) einer Uberleitungsstérung im AV-Knoten zu
ermitteln [59]. Dies gilt auch bei Patienten mit Pra-
synkope oder Synkope und Verdacht auf urséichliche,
bradykarde Rhythmusstérungen. Werden im Einzel-
fall zusidtzlich tachykarde Rhythmusstérungen ver-
mutet, kann eine elektrophysiologische Untersu-
chung allerdings auch bei Bradyarrhythmien sinnvoll
sein [1]. Im Gegensatz zu Aussagen fritherer Leitlini-
en gibt es vor dem Hintergrund der modernen
Schrittmachertechnologien heute keine Indikation
mehr zur EPU bei Patienten mit dokumentierter
Reizbildungsstorung bzw. Erregungsleitungsstdrung,
um durch Bestimmung der AV- bzw. VA-Leitung die
Auswahl der Schrittmachertherapie festzulegen [10].

Beziiglich der Indikationen zur invasiven elektro-
physiologischen Untersuchung bei Patienten mit
bradykarden Rhythmusstorungen wird an dieser
Stelle auch auf die Leitlinien zur Herzschrittmacher-
therapie [55] und Synkopendiagnostik [12, 83] ver-
wiesen.

3.1 Sinusknotensyndrom

Bei begriindetem Verdacht eines Sinusknoten-Syn-
droms und unzureichender nicht-invasiver Doku-
mentation (Ruhe-, Belastungs-, Bedarfs- und/oder
Langzeit-EKG) kann im Einzelfall die invasive elekt-
rophysiologische Diagnostik erfolgen. Die Sinuskno-
tenerholungszeit kann dabei zwar als zusitzliche
diagnostische Information zur endgiiltigen Therapie-
entscheidung herangezogen werden, rechtfertigt fiir
sich alleine aber nicht die Implantation eines
Schrittmachers. Bei Patienten mit der EKG-Diagnose
einer Sinusknotenerkrankung betrdgt die Sensitivitat
und Sperzifitit fiir die frequenzkorrigierte Sinuskno-
tenerholungszeit (SKEZ) und absolute SKEZ 18-69%
und 45-100% und fiir die Kombination mit der sinu-
atrialen Leitungszeit 70 und 90% [7]. Bei asympto-
matischen Patienten mit Sinusbradykardie ist der
pradiktive Wert der elektrophysiologischen Unter-
suchung beziiglich der Frage nach einer Schritt-
machertherapie gering [33]. Bei symptomatischen
Patienten mit Sinusbradykardie besteht in der Regel
auch ohne elektrophysiologische Untersuchung eine
Indikation zur Schrittmachertherapie, die Sensitivitét
der SKEZ betrdgt bei dieser Gruppe von Patienten
ca. 40%.

3.2 AV-Blockierung

Unverdndert gilt die in den Leitlinien von 1998 [10]
formulierte Feststellung: ,,Die Prognose von Patien-
ten mit AV-Blockierungen hidngt von der Lokalisati-
on des Blocks ab. Insbesondere der AV-Block I. Gra-
des hat eine gute Prognose. Die Prognose des AV-
Block II. Grades im Bereich des AV-Knotens ist
ebenfalls gutartig [87]. Der Patient mit AV-Block II.
Grades und Lokalisation distal von His hat eine
ungiinstige Prognose [46], da die Leitungsstorung
hdufig Ausdruck einer fortgeschrittenen Herzerkran-
kung ist [10].

3.3 Schenkelblock und gleichzeitige
AV-Blockierung

Der Nachweis eines Schenkelblocks in Kombination
mit einer His-Ventrikel (HV)-Leitungsverzogerung
auf >70 ms stellt einen unabhidngigen Risikofaktor
fiir die zukiinftige Entwicklung einer hohergradigen
AV-Uberleitungsstorung dar. Patienten mit einer HV-
Zeit 270 ms zeigen iiber fiinf Jahre eine 12%-ige In-
zidenz eines AV-Block III°. Dennoch konnte eine
ausschliefllich antibradykarde Therapie bei dieser
Patientengruppe keine Verbesserung der Mortalitét
erreichen [82]. Die Indikation zur EPU kann hier
nur im Einzelfall, in der Regel bei zusitzlichen Fra-
gestellungen (Synkopenabkldrung, Kammertachykar-
dien), gegeben sein.

3.4 Bradykardie-Tachykardie-Syndrom

Aus rein diagnostischen Erwidgungen gibt es beim
Bradykardie-Tachykardie-Syndrom mit oder ohne
antiarrhythmische Medikation keine Indikation zur
EPU. Bei Vorliegen eines Bradykardie-Tachykardie-
Syndroms mit prdautomatischen Pausen und Sinus-
bradykardie sowie gleichzeitig bestehenden atrialen
Tachyarrhythmien kann im Einzelfall zur Kldrung
des zugrundeliegenden Mechanismus eine EPU indi-
ziert sein. Nach erfolgreicher Ablation der atrialen
Tachyarrhythmien kann es zum ,reverse remode-
ling“ des Sinusknoten kommen und somit im Einzel-
fall eine Schrittmacherimplantation vermieden wer-
den [43]. Die elektrophysiologische Diagnostik kann
bei dieser Indikationsstellung nur im Zusammen-
hang mit der Moglichkeit einer kurativen Katheter-
ablation gesehen werden. Die gegenwirtige Studien-
lage erlaubt hier keine generelle Empfehlung der in-
vasiven Diagnostik.
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4 Supraventrikulare Tachykardien

Bei vermuteten paroxysmalen supraventrikuldren Ta-
chykardien (SVT) dient die EPU (Tab.2) zunichst
dem Zweck, den Mechanismus der Tachykardie zu
identifizieren. Tachykardien mit schmalem QRS-
Komplex (<120 ms) kénnen auf die Vorhofebene be-
grenzt sein (Sinustachykardien, Sinusknoten-Reen-
trytachykardien, fokale atriale Tachykardien, atriale
Makro-Reentrytachykardien und  Vorhofflattern,
junktionale Tachykardien, AV-Knoten-Reentrytachy-
kardien) oder sie beruhen auf einer akzessorischen
Leitungsbahn mit dem Bild einer AV-Reentrytachy-
kardie. Generell kénnen diese Rhythmusstdrungen
auch als breitkomplexige Tachykardien imponieren,
sofern ein frequenzabhingiger oder vorbestehender
Schenkelblock vorliegt bzw. die antegrade Leitung
tiber eine akzessorische Leitungsbahn (antidrome
Tachykardie) erfolgt. Grundsitzlich ist aufgrund der
hohen Effektivitdt und weiten Verbreitung der Kathe-
terablation eine EPU bei dokumentierter supraven-
trikuliren Tachyarrhythmien nur in Kombination
mit der Moglichkeit einer anschlieflenden interven-
tionellen Therapie indiziert.

Bei rezidivierendem anfallsartigen Herzrasen oh-
ne EKG-Dokumentation kann bei einer fiir SVT typi-
schen klinischen Symptomatik die Indikation fiir ei-
ne EPU gestellt werden.

4.1 Sinustachyarrhythmien

4.1.1 Inaddquate Sinustachykardie

Es besteht eine permanent erhéhte Grundfrequenz,
die in weiten Bereichen unabhingig ist von korperli-
cher Anstrengung bzw. emotionaler Belastung. Als
pathophysiologische Grundlage wird eine gesteigerte
Automatie des Sinusknotens bzw. eine abnorme au-
tonome Regulation durch tiberschieflende sympathi-
sche und reduzierte parasympathische Aktivitdt an-
genommen [65]. Hiufig handelt es sich aber auch
um fokale atriale Tachykardien aus dem Gebiet des
Sinusknotens bzw. der unmittelbaren Nachbarschaft.
Die Diagnose kann nach Kriterien nicht-invasiver
sowie invasiver Untersuchungen erfolgen [49]. Fiir
letztere zeigt sich wédhrend Tachykardie eine endo-
kardiale atriale Aktivierungssequenz, die identisch
oder nahezu identisch zum Sinusrhythmus ist.

4.1.2 Sinusknoten-Reentrytachykardie

Im Gegensatz zu inadédquaten Sinustachykardien
handelt es sich bei der Sinusknoten-Reentrytachy-
kardie um paroxysmale Arrhythmien, die oftmals in
Form kurz anhaltender Salven auftreten und abrupt

terminieren. Der Kreiserregung liegt die Heterogeni-
tit der Leitungseigenschaften innerhalb des Sinus-
knotens zugrunde [70]. Ungekldrt ist, ob zusitzlich
die Crista terminalis in diesen Prozess involviert ist.
Fir eine Einbeziehung des Sinusknotens in die
Kreiserregung spricht die Tatsache, dass die Tachy-
kardien prompt auf vagale Mandver oder Adenosin
reagieren [37].

Sinusknoten-Reentrytachykardien werden auf-
grund nicht-invasiver und invasiver Kriterien diag-
nostiziert [23]. Die Tachykardie ist paroxysmal, die
P-Wellen-Morphologie sowie die endokardiale atriale
Aktivierungssequenz sind identisch zum Sinusrhyth-
mus und die Induktion sowie Terminierung gelingt
durch atriale Extrastimuli unabhidngig von atrialen
oder AV-Knoten-Leitungseigenschaften.

4.2 Atrioventrikuldre Knoten-Reentrytachykardie
(AVNRT)

AVNRTs sind die hdufigsten regelméfligen supraven-
trikuldren Tachykardien. Frauen sind bevorzugt be-
troffen. Die Kreiserregung bezieht den AV-Knoten so-
wie perinodales Vorhofgewebe mit ein [3]. Es finden
sich zwei funktionelle und anatomisch distinkte Lei-
tungswege [90]. Der sogenannte schnelle (,,fast“) Lei-
tungsweg findet sich im superioren Aspekt des Koch-
Dreiecks, wihrend der sogenannte langsame (,,slow®)
Leitungsweg inferior und posterior des kompakten
AV-Knotens entlang verlduft und im Bereich des sep-
talen Ansatzes des Trikuspidalanulus auf der Hohe
bzw. etwas superior des Koronarvenensinusostiums
in den kompakten AV-Knoten iibergeht.

Aufgrund der unterschiedlichen Leitungseigen-
schaften und Refraktdrzeiten dieser beiden Leitungs-
wege prasentieren sich AVNRT verschiedenartig. Die
haufigste, gew6hnliche Form besteht aus der soge-
nannten ,slow-fast“-AVNRT mit antegrader Erregung
der Ventrikelmuskulatur iiber den langsamen Lei-
tungsweg und die retrograde Aktivierung des Vor-
hofs iiber den schnellen Leitungsweg. Hierdurch fin-
det sich die P-Welle wihrend oder kurz nach Be-
endigung des QRS-Komplexes (<70 ms). Weniger
hdufig finden sich AVNRTs in umgekehrter Akti-
vierungssequenz (ungewdhnliche, sog. ,fast-slow"-
AVNRTs), die als RP>PR-Tachykardien imponieren.
Sehr selten ist die sogenannte ,slow-slow“-AVNRT.
Bei allen AVNRT konnen sporadisch sowohl AV- als
auch VA-Blockierungen auftreten, ohne dass die Ta-
chykardie terminiert. Dies beweist, dass weder die
Vorhof- noch die Ventrikelmuskulatur essentieller
Bestandteil der Kreiserregung ist.
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4.3 Fokale junktionale Tachykardie

Es handelt sich um im Erwachsenenalter sehr seltene
Tachykardien, die ihren Ursprung im Bereich des
AV-Knotens oder des His-Biindels haben und bei
denen weder Vorhof- noch Ventrikelmuskulatur zur
Aufrechterhaltung notwendig sind [42]. Als patho-
physiologischer Mechanismus wird eine abnormale
Automatie bzw. eine getriggerte Aktivitdt aufgrund
der typischen Reaktion auf beta-adrenerge Stimulati-
on bzw. Calciumkanalblockade postuliert [42, 79].
Invasiv findet sich vor einer ventrikuldren Depolari-
sation regelhaft eine His-Biindel-Deflektion [42].

4.4 Akzessorische Leitungsbahnen -
assoziierte Tachykardien

Die Ursache fiir atrioventrikuldre Reentrytachykar-
dien (AVRT) sind angeborene akzessorische Lei-
tungsbahnen (AL), die in allen Bereichen der AV-
Ebenen lokalisiert sein konnen. Bei Vorliegen einer
Praexzitation im Sinusrhythmus sowie dem Auftre-
ten von AVRT spricht man vom WPW-Syndrom. Es
findet sich bei Sinusrhythmus eine verkiirzte PQ-
Zeit, eine Deltawelle am Beginn des QRS-Komplexes
sowie entsprechende Repolarisationsverdnderungen.
In Abgrenzung dazu gibt es nur unidirektional leit-
fahige AL (ausschliefllich antegrad bzw. ausschlief3-
lich retrograd leitfahig). Deltawellen finden sich bei
0,15 bis 0,25% der Bevolkerung [48, 85]. Die AL
konnen auf Grundlage ihrer anatomischen Lokalisa-
tion (Mitralanulus oder Trikuspidalanulus) oder der
Leitungseigenschaften (nicht dekremental, dekre-
mental sowie antegrad, retrograd oder beides) klas-
sifiziert werden. Nur etwa 8% der AL weisen dekre-
mentale Leitungseigenschaften auf [69]. Eine beson-
dere Form ist die permanente junktionale Reentryta-
chykardie (PJRT) mit einer unidirektional retrograd
leitfdhigen akzessorischen Leitungsbahn mit dekre-
mentalen Leitungseigenschaften. Hier findet sich ty-
pischerweise eine RP >PR-Tachykardie mit negativen
P-Wellen in den inferioren Ableitungen. Differential-
diagnostisch muss an eine atriale Tachykardie oder
eine atypische AVNRT gedacht werden. AL mit aus-
schlieflich retrograden Leitungseigenschaften wer-
den als verborgen bezeichnet im Gegensatz zur ma-
nifesten Form mit antegraden Leitungseigenschaften
und Préexzitation im Oberflichen-EKG.

Drei verschiedene Formen von Tachykardien sind
zu unterscheiden:

Bei der orthodromen AVRT (ca. 90-95%) erfolgt
die antegrade Erregung der Ventrikelmuskulatur
tiber das spezifische Erregungsleitungssystem und
die retrograde Aktivierung des Vorhofes iiber die ak-
zessorische Leitungsbahn. Somit findet sich wahrend

der Tachykardie ein schmaler (oder rechtsschenkel-
blockartig- bzw. linksschenkelblockartig-konfigurier-
ter) QRS-Komplex.

Bei der antidromen AVRT (ca. 5%) findet sich
der umgekehrte Mechanismus und somit ein verbrei-
terter QRS-Komplex mit maximaler Prdexzitation.

Des Weiteren kann es durch rasche Leitung iiber
die akzessorische Bahn (RR-Intervall <250 ms) im
Rahmen von supraventrikuldren Tachyarrhythmien
(z.B. Vorhoftachykardien oder Vorhofflimmern) zu
sehr schnellen Ventrikelfrequenzen mit Gefahr des
Kammerflimmerns kommen.

4.4.1 Risikostratifizierung
bei asymptomatischer Prdexzitation

Die Inzidenz des plétzlichen Herztods bei Patienten
mit WPW-Syndrom wird auf 0,1-0,4% innerhalb ei-
nes Zeitraumes von 3-22 Jahren geschitzt [93]. Eine
kurze Refraktdrzeit der akzessorischen Bahn
(<250 ms, wiahrend Vorhofflimmern oder inkremen-
taler atrialer Stimulation), symptomatische Tachy-
kardien in der Vorgeschichte sowie multiple AL sind
Pridiktoren fiir den plotzlichen Herztod bei WPW-
Syndrom. AL mit nur intermittierender Prédexzitation
haben meist relativ lange Refraktdrzeiten, so dass
das Risiko des plotzlichen Herztodes sehr niedrig ist
[17]. Grundsitzlich wird derzeit der positive pradik-
tive Wert einer EPU zur Risikostratifizierung von Pa-
tienten mit asymptomatischer Prdexzitation als zu
niedrig eingeschitzt um diese Indikation zu rechtfer-
tigen [11]. Insgesamt muss allerdings unter Beriick-
sichtigung der individuellen Risikokonstellation (Al-
ter, Beruf, Sport etc.) und der vom Oberflichen-EKG
zu erwartenden Lage der akzessorischen Leitungs-
bahn die Indikation zur prophylaktischen Katheter-
ablation gepriift werden. Details hierzu werden in
den Leitlinien zur Katheterablation abgehandelt [52].

4.5 Fokale atriale Tachykardie

Fokale atriale Tachykardien (FAT) weisen eine zentri-
fugale Ausbreitung tiber die Vorhofmuskulatur auf
[80]. Sowohl gesteigerte Aktivitdt, abnorme Automatie
sowie Mikro-Reentry kommen als pathophysiologi-
sche Mechanismen in Frage. Die exakte Beurteilung
der P-Wellen-Morphologie wiahrend Tachykardie kann
den Ursprungsort niher eingrenzen [91].

Die Ursprungsorte sind bevorzugt die Crista ter-
minalis, die AV-Klappenebenen sowie verschiedene
venose Strukturen, die Verbindungen zu den Vorho-
fen haben (Vena cava superior oder Koronarvenensi-
nus). Im Bereich des linken Atriums finden sich die
Foci oftmals im Bereich der Ostien oder tief in den
Pulmonalvenen, entlang des Vorhofseptums oder im
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Bereich des Mitralklappenanulus [20] und kénnen
als Trigger fiir Vorhofflimmern fungieren [41]. Die
invasive EPU zielt darauf ab, den Fokus nachzuwei-
sen und zu lokalisieren. Hierzu bedarf es eines pra-
zisen Mappings mit dem nachfolgenden Ziel der Ka-
theterablation [44].

4.6 Atriale Makro-Reentrytachykardie

Kreiserregungen bei atrialen Makro-Reentrytachy-
kardien schlieflen oft grofle Anteile des rechten und/
oder linken Vorhofes mit ein. Grundsitzlich wird in
isthmusabhdngiges Vorhofflattern und nicht isthmus-
abhingiges Vorhofflattern unterschieden.

4.6.1 Typisches (isthmusabhangiges) Vorhofflattern

Es findet sich ein singuldrer Makro-Reentry im rech-
ten Vorhof, tiblicherweise entgegen dem Uhrzeiger-
sinn. Die atriale Aktivierungsfront lduft im Bereich
des Septums von inferior nach superior, dann iiber
das Dach des rechten Vorhofes, entlang der freien
Wand von superior nach inferior und schliellich
durch den cavotrikuspidalen Isthmus wiederum zum
rechtsatrialen Septum. Die Flatterwellen zeigen sich
typischerweise negativ in den Ableitungen II, III und
aVE Der Makro-Reentry kann auch entgegengesetzt
der beschriebenen Richtung im Uhrzeigersinn ver-
laufen (reverses Vorhofflattern mit positiven P-Wel-
len im Bereich in den inferioren Ableitungen [11].
Varianten der o.g. P-Wellenmorphologien sind bei
den so genannten ,lower-loop-reentry“ - bzw. ,dou-
ble-loop-reentry“-~Tachykardien zu beobachten [21].
Diesen atrialen Makro-Reentrytachykardien ist die
Abhingigkeit von der Leitfahigkeit des inferioren Isth-
mus sowie einer funktionellen transversalen Leitfdhig-
keit der Crista terminalis gemeinsam. Insofern bedarf
es der Bestitigung dieses Befundes, was nur durch Sti-
mulationsmanéver im Rahmen invasiver elektrophy-
siologischer Untersuchungen maglich ist [22].

4.6.2 Andere (nicht isthmusabhingige)
atriale Makro-Reentrytachykardien

Nicht isthmusabhéngige atriale Reentrytachykardien
finden sich bei ausgedehnteren atrialen Narbenarea-
len, die als zentrale Barrieren fiir die Entstehung
und Aufrechterhaltung dieser Tachykardien verant-
wortlich sind. Dies kénnen vorangegangene herzchi-
rurgische Operationen mit konsekutiver Narbenbil-
dung (z.B. Atriotomienarbe), Katheterablationen z.B.
zur Behandlung von Vorhofflimmern oder auch an-
dere strukturelle Herzerkrankungen sein. Die Diffe-
rentialdiagnose sowie die Definition der kritischen
Bestandteile dieser atrialen Tachykardien sind aus-

schlieflich mittels invasiver elektrophysiologischer
Mafinahmen mdglich, jedoch sehr oft komplex und
schwierig. Oftmals liegen typisches Vorhofflattern
und andere atriale Tachykardien vor, so dass zu-
nichst eine Ablation des cavotrikuspidalen Isthmus
sinnvoll ist [2]. Vielfach ist der Einsatz von 3D-Map-
ping-Systemen sinnvoll, um die komplexen Aktivie-
rungsmuster abbilden zu konnen und ein Verstdnd-
nis fiir die Kreiserregung zu bekommen.

5 EPU bei ventrikuldren Tachyarrhythmien
und zur Risikostratifizierung
fiir einen plotzlichen Herztod

5.1 Idiopathische Formen

Die Gruppe der idiopathischen ventrikuldren Tachy-
kardien (Tab. 3) besteht im Wesentlichen aus foka-
len, Adenosin-sensitiven Arrhythmien aus dem Be-
reich des rechtsventrikuliren Ausflusstrakts (>80%)
und deren Varianten [57] nach Ausschluss einer
strukturellen Herzkrankheit. Seltener zeigen sich
Verapamil-sensitive Makroreentrytachykardien in er-
kranktem Purkinjegewebe unter Einbeziehung des
linksposterioren Faszikels. Die Mehrzahl der Tachy-
kardien zeigen charakteristische 12-Kanal-EKGs, so
dass nur bei ungentigender Dokumentation oder bei
klinischer Symptomatik, wie z.B. einer Synkope, eine
diagnostische EPU sinnvoll ist [57]. In Einzelfillen
kann eine Differenzierung zwischen supraventrikula-
rer und ventrikuldrer Tachykardie nur invasiv er-
reicht werden. Bei Patienten mit {iberlebtem Herz-
stillstand ohne Hinweis auf eine kardiale Grund-
erkrankung (idiopathisches Kammerflimmern) sollte
im Rahmen der Evaluierung einer ICD-Indikation ei-
ne sorgfiltige nicht-invasive (inkl. Ajmalin-Test zum
Ausschluss eines Brugada-Syndroms s.u.) und inva-
sive kardiologische Diagnostik einschliefllich Links-
und Rechtsherzkatheter sowie eine EPU erfolgen
(u.a. Ausschluss induzierbarer ventrikuldrer Tachy-
arrhythmien).

5.2 Ischamische Genese

Tachykardien mit breitem Kammerkomplex und
regelmédfligen RR-Intervallen sind iiberwiegend
(>80%) und insbesondere bei einer zugrundeliegen-
den ischdmischen Herzerkrankung (>95%) ventriku-
laren Ursprungs [64]. Differentialdiagnostisch sollte
trotz moglicher Hinweise aus einer Dokumentation
im Oberflichen-EKG (u.a. VA-Dissoziation, capture
oder fusion beats, atypisches Blockbild, QRS-Breite)
an das Vorhandensein einer SVT mit frequenzabhdn-
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gigem Schenkelblock sowie die seltene Form der an-
tidromen AV-Reentrytachykardie gedacht werden.
Daher stellt die dokumentierte Tachykardie mit brei-
tem QRS-Komplex grundsitzlich eine Indikation zur
EPU (Tab. 4) dar, wenn nicht nach EKG-Analyse eine
Ursache offensichtlich ist (z.B. Vorhofflattern bei
vorbestehendem Schenkelblock). Der zugrunde lie-
gende Mechanismus bei ventrikuldren Tachykardien
mit hohergradiger linksventrikuldrer Funktionsein-
schrankung auf dem Boden einer koronaren Herz-
erkrankung ist ein Makro- oder Mikroreentry. Die
Morphologie der Kammerkomplexe des Oberfldchen-
EKGs gibt Hinweise auf die Lokalisation des Aus-
tritts aus der Region der langsamen Leitung. Der
kritische Isthmus ist an der Grenze der Narbenregi-
on mit gesundem Myokard lokalisiert in dem sich
funktionelle Blockierungen bilden. Die Induzierbar-
keit durch programmierte Stimulation ist bei doku-
mentierten VT wie bei allen Reentrytachykardien
ausgesprochen hoch [16, 96]. Bei bekannter hoher-
gradiger linksventrikuldrer Funktionseinschrankung
aufgrund einer koronaren Herzerkrankung ist eine
ventrikuldre Tachykardie als Ursache einer Synkope
oder Tachykardie mit breitem QRS-Komplex sehr
wahrscheinlich. Sofern keine Dokumentation vorliegt
ist bei klinischem Verdacht auf eine VT eine Klarung
der Genese vor eventueller ICD-Implantation sinn-
voll (s.u.). Nach iiberlebtem Herzstillstand aufgrund
von Kammerflimmern oder VT bei koronarer Herz-
erkrankung gibt es heute fiir eine EPU wegen der oft
negativen Befunde der PVS keine Indikation [51].
Hier besteht vielmehr unabhéngig von einer PVS die
Indikation zur ICD-Implantation [46].

5.2.1 Risikostratifizierung bei Post-Infarkt-Patienten

Eine Induktion ventrikuldrer Tachyarrhythmien durch
programmierte Ventrikelstimulation (PVS) war in der
Ara vor der spezifischen Infarkttherapie effektiv und
spezifisch mit einem relativ hohen negativen pradik-
tiven Wert beziiglich des Auftretens eines plotzlichen
Herztodes [96]. Die Vergleichbarkeit der Studien-
ergebnisse werden allerdings durch die Verwendung
unterschiedlicher Stimulationsprotokolle und ver-
schiedener Endpunkte limitiert [15, 45, 96, 97]. Der
starkste unabhéngige Pradiktor fiir das Auftreten ei-
nes plotzlichen Herztodes bei Patienten mit korona-
rer Herzerkrankung ist die linksventrikuldre Ejek-
tionsfraktion [18, 76]. Heute hat die PVS nur im
Einzelfall und im Grenzbereich der Entscheidungs-
findung bei Patienten mit moderat eingeschrinkter
Kammerfunktion (EF 30-40%) eine mogliche Indi-
kation und ist in diesem Zusammenhang als ein zu-
sdtzlicher Parameter zur Identifikation von Risikopa-
tienten anzusehen. Eine grundsitzliche Indikation
fiir die PVS als alleiniges Instrument zur Risikost-

ratifizierung bei koronarer Herzerkrankung gibt es
somit nicht.

5.2.2 Medikamenten-Testung
bei Post-Infarkt-Patienten
(KHK und deutlich reduzierte Pumpfunktion:
MUSTT)

Die PVS-gefithrte Antiarrhythmika-Testung hat auf-
grund der Therapieoption des ICD und der Prob-
leme mit der Effektivitdit und Sicherheit einer anti-
arrhythmischen Dauertherapie praktisch keine Kkli-
nische Bedeutung mehr. Hintergrund dieser Abwei-
chung von Aussagen friitherer Leitlinien ist, dass sich
in der MUSTT-Studie [15] eine Unterlegenheit der
PVS-gefiihrten antiarrhythmischen Therapie im Ver-
gleich zur Kontrollgruppe und insbesondere den mit
einem ICD versorgten Patienten zeigte. Allerdings
war hier noch ein Grof3teil (58%) der medikamentos
behandelten Patienten auf die heute bei Post-Infarkt-
Patienten bekanntermafien kontraindizierten Klasse
I-Antiarrhythmika eingestellt. Nachfolgend wurde in
der Ara der rein transvends implantierbaren ICD
keine randomisierte Studie mehr mit serieller Anti-
arrhythmika-Testung im gréfleren Umfang durch-
gefiihrt. Daher ergibt sich heute bei stattgehabter an-
haltender VT/VF auflerhalb der frithen Infarktphase
und eingeschrankter EF aufgrund des nachgewiese-
nen Nutzens des ICD [46] keine Indikation zur PVS-
gefiihrten antiarrhythmischen Therapie.

5.3 Dilatative Kardiomyopathie

Die prognostische Aussagekraft einer programmierten
Kammerstimulation bei Patienten mit dilatativer Kar-
diomyopathie (Tab. 5) ist duflerst begrenzt. Die Indu-
zierbarkeit ventrikuldrer Arrhythmien und die Art der
induzierten Rhythmusstorungen korrelieren weder zu
klinischen Parametern noch sind sie hinsichtlich des
Risikos eines plotzlichen Herztodes von prédiktivem
Wert [24, 63]. Prospektive Analysen [38] zeigen, dass
eine PVS zur Risikostratifizierung von Patienten mit
dilatativer Kardiomyopathie und einer hochgradig
eingeschrinkten linksventrikuldren Funktion (EF
<35%) sowie spontan auftretenden nicht anhaltenden
Kammertachykardien ebenfalls nicht hilfreich ist. Ins-
besondere die Induktion polymorpher Kammertachy-
kardien besitzt keine prognostische Relevanz und
spielt fiir das weitere therapeutische Vorgehen keine
Rolle. Auch die Nicht-Auslosbarkeit von ventrikuldren
Tachykardien ist im Hinblick auf das Auftreten zu-
kiinftiger Rhythmusstérungen nur von geringer Be-
deutung. Aus diesem Grund muss bei Patienten mit
dilatativer Kardiomyopathie, die ein hohes Risiko fiir
einen plétzlichen Herztod besitzen, die Frage nach ei-
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ner ICD-Implantation individuell und unabhéngig von
den Ergebnissen einer elektrophysiologischen Unter-
suchung beantwortet werden. Dies gilt auch fiir Pa-
tienten mit dilatativer Kardiomyopathie und Synkope.
Bei diesen Patienten lassen sich anhaltende monomor-
phe oder polymorphe Kammertachykardien bzw.
Kammerflimmern mit einer Haufigkeit von bis zu
40% nachweisen. Gleichzeitig weist ein bedeutender
Anteil dieser Patienten (33-50%) wihrend der Nach-
beobachtung adédquate ICD-Therapien auf, obwohl
initial im Rahmen einer PVS keine anhaltenden ven-
trikuldren Arrhythmien induzierbar waren [13].

Als Sonderform findet sich bei etwa 20-40% der
Patienten mit dilatativer Kardiomyopathie und an-
haltenden monomorphen Kammertachykardien eine
so genannte Bundle-Branch-Reentrytachykardie [9].
An diese sollte insbesondere bei Patienten mit einer
Verldngerung des HV-Intervalls aufgrund der hohen
Effektivitdt einer Katheterablation gedacht werden.

Insgesamt ist der Nutzen der PVS bei dilatativer
Kardiomyopathie aufgrund der geringen Rate an Pa-
tienten mit induzierbaren ventrikuldren Arrhyth-
mien und eines geringen negativen préadiktiven Wer-
tes limitiert. Eine Abschdtzung des Risikos fiir einen
plotzlichen Herztod ist aufgrund der geringen Sensi-
tivitdit und den multifaktoriellen Pathomechanismen
mittels PVS nicht moglich.

5.4 Hypertrophe Kardiomyopathie

Zur Bedeutung einer elektrophysiologischen Diag-
nostik (Tab. 6) im Rahmen der Risikostratifizierung
bei Patienten mit hypertropher Kardiomyopathie
(HCM) liegen widerspriichliche Befunde vor. Pro-
spektive Studien zur Induzierbarkeit und zukiinf-
tigen Rhythmusereignissen fehlen. Ein Vorteil einer
PVS im Vergleich zu nicht-invasiven Methoden
konnte bisher nicht nachgewiesen werden. Eine
grofere retrospektive Serie berichtete iiber ereignis-
freies 5-Jahres-Uberleben bei 84% der Patienten mit
induzierbaren Kammertachykardien im Vergleich zu
92% bei Patienten, die nicht induzierbar waren [31].
Bei vielen Patienten mit HCM (auch mit iiberlebtem
plotzlichen Herztod) lassen sich polymorphe anhal-
tende Tachykardien auslésen [30]. Andererseits sind
bei etwa einem Drittel aller Patienten mit HCM und
iiberlebtem plotzlichen Herztod keine ventrikuldre
Arrhythmien induzierbar [31, 50], so dass eine Kam-
merstimulation insgesamt nur einen geringen pra-
diktiven Wert bei HCM besitzt [61, 86]. Ein interes-
santer Ansatz, um das Substrat fiir ventrikuldre Ta-
chykardien bei hypertropher Kardiomyopathie zu
untersuchen, ist die Messung der intrakardialen
Elektrokardiogrammdauer nach vorzeitigen rechts-
ventrikuldren Extrastimuli. Fiir Patienten mit iiber-

lebtem plotzlichem Herztod konnte eine deutlich
verzogerte Aktivierung nachgewiesen werden im
Vergleich zu Patienten ohne {iiberlebten plotzlichen
Herztod [81]. Prospektive Studien zu diesem Verfah-
ren liegen allerdings derzeit nicht vor.

Nach transkoronarer Ablation einer Septumhyper-
trophie (TASH) mittels Ethanol-induzierter Myokard-
nekrose ist die Induktionsrate monomorpher ventri-
kuldrer Tachykardien deutlich geringer als bei Pa-
tienten mit ischdmisch bedingtem Myokardinfarkt
auf dem Boden einer koronaren Herzerkrankung
[35]. Langzeitergebnisse zum anti- oder proarrhyth-
mischen Effekt einer TASH und zur Bedeutung einer
programmierten Kammerstimulation nach TASH lie-
gen jedoch nicht vor.

Insgesamt gibt es keine eindeutigen Studiendaten,
die auf einen isolierten Nutzen der elektrophysiolo-
gischen Untersuchung bei Patienten mit hypertro-
pher Kardiomyopathie hinweisen. Eine prognostische
Aussage hinsichtlich des spontanen Auftretens von
Arrhythmien ist lediglich in Verbindung mit wei-
teren nicht-invasiven Variablen (Familienanamnese,
Synkope, nicht-anhaltende VT) moglich [31].

5.5 Arrhythmogene rechtsventrikuldre
Kardiomyopathie

Bei der arrhythmogenen rechtsventrikuldren Kardio-
myopathie/Dysplasie (ARVC/D) (Tab.7) kommt es
zu hdufigen, insbesondere belastungsabhingigen,
hauptsichlich rechtsventrikuldren Kammertachykar-
dien [60]. Eindeutige, pradiktive Marker zur nicht-
invasiven oder invasiven Risikostratifizierung konn-
ten bisher in grofleren Studien nicht identifiziert
werden. Die Induzierbarkeit im Rahmen einer PVS
alleine ist fiir die Vorhersage zukiinftiger Rhythmus-
ereignisse und die Prognose der Patienten von unter-
geordneter Bedeutung. Im Einzelfall kann die PVS
aber bei der Differenzierung rechtsventrikuldrer Ta-
chykardien von Nutzen sein. Wéhrend bei idiopathi-
schen rechtsventrikuldren Kammertachykardien die-
se hdufig durch schnelle, festfrequente Kammer-
stimulation oder die Gabe von Orciprenalin auslos-
bar sind, sind bei der ARVC Kammertachykardien
hdufiger durch programmierte Stimulation induzier-
bar. Dies ist darauf zuriickzufiihren, dass es sich bei
der ARVC um eine strukturelle Herzerkrankung mit
entsprechendem arrhythmogenem Substrat handelt,
wihrend bei idiopathischen Kammertachykardien
c-AMP-vermittelte getriggerte Aktivitdt von entschei-
dender Bedeutung ist. Die strukturellen Verdnderun-
gen einer rechtsventrikuldren Kardiomyopathie fiih-
ren auch dazu, dass hdufig Kammertachykardien
unterschiedlicher Morphologien auslésbar sind [60].
Die Induzierbarkeit schwankte unter Verwendung
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unterschiedlicher Stimulationsprotokolle in verschie-
denen Kkleineren Studien zwischen 40 und 100% [53,
73]. Allerdings scheint das Ausmaf} der rechtsventri-
kuldren Erkrankung im Sinne von Dilatation, redu-
zierter Ejektionsfraktion und Ausbildung von Aus-
sackungen sowie eine linksventrikuldre Beteiligung
prognostisch relevant zu sein [75]. Zusitzlich zum
Ergebnis der PVS konnen diese Faktoren im Sinne
einer kombinierten, nicht-invasiven und invasiven
Risikostratifizierung helfen, Patienten mit ARVC und
einem erhohten Risiko fiir das Auftreten eines plotz-
lichen Herztodes zu identifizieren.

5.6 Kongenitale Herzerkrankungen

Chirurgisch korrigierte kongenitale Herzerkrankun-
gen, insbesondere die Fallot'sche Tetralogie, sind im
Langzeitverlauf mit einer erhohten Inzidenz von ven-
trikuldren Tachyarrhythmien assoziiert. Die Inzidenz
eines plotzlichen Herztodes bei Patienten mit chirur-
gisch korrigierter kongenitaler Herzerkrankung liegt
Schitzungen zufolge bei etwa 0,9 pro 1000 Patienten-
jahre. In einer groferen Serie von Patienten mit chi-
rurgisch korrigierter kongenitaler Herzerkrankung
fanden sich wahrend einer iiber 25-jahrigen Nach-
beobachtungszeit vier kongenitale Erkrankungen, die
fiir 20% der plotzlichen Todesfdlle verantwortlich
waren: die Fallot’sche Tetralogie, die Transposition
der groflen Arterien, die Aortenisthmusstenose und
die Aortenklappenstenose [84]. Publizierte Mortali-
tatsraten beruhen allerdings auf Daten, bei denen
Patienten in der Regel im jungen Erwachsenenalter
in den Anfingen der Herzchirurgie kongenitaler Vi-
tien operiert wurden. Daher spiegeln sie wahrschein-
lich nicht die Mortalititsraten wieder, die bei den
heutzutage im frithen Kindesalter korrigierten Pa-
tienten zu erwarten sind.

Bei Patienten mit korrigierter Fallot’scher Tetralo-
gie treten ventrikuldre Extrasystolen oder nicht-an-
haltende ventrikuldre Tachykardien hiufig auf. Zum
Nutzen einer PVS bei diesen Patienten liegen kaum
Daten vor. Eine generelle Indikation zur Durch-
fithrung einer Kammerstimulation bei diesen Patien-
ten besteht angesichts des sehr seltenen Ereignisses
eines plotzlichen Herztods in dieser Gruppe nicht.
Im Vergleich zu nicht-anhaltenden Tachykardien ist
das Auftreten anhaltender monomorpher Kammerta-
chykardien nach Korrektur einer Fallot’schen Tetra-
logie relativ selten [34]. Bei Patienten mit klinischen
Symptomen wie Priasynkope oder Synkope sollte eine
vollstandige elektrophysiologische Untersuchung mit
einer atrialen Stimulation und einer Kammerstimu-
lation mit bis drei Extrastimuli in der rechtsventri-
kuldren Spitze und im Ausflusstrakt und ggf. einer
ergidnzenden Orciprenalin-Provokation zur Induktion

moglicher Rhythmusstérungen erfolgen. Reentry ist
der hiufigste pathophysiologische Mechanismus. Der
Ursprung der Tachykardie liegt iiberwiegend im
Operationsgebiet des rechtsventrikuldren Ausflus-
strakts (Homograft-Insertion, patch). Eine QRS-Dau-
er von 180 ms oder mehr ist ein hoch sensitiver und
relativ spezifischer Marker fiir das Auftreten anhal-
tender ventrikuldrer Tachykardien und eines plotzli-
chen Herztodes bei diesen Patienten [34]. Zur Be-
deutung einer Induktion anhaltender Tachykardien,
insbesondere bei asymptomatischen Patienten mit
oder ohne nicht-anhaltenden Kammertachykardien,
liegen im Hinblick auf einen mdglichen plétzlichen
Herztod keine prospektiven Daten vor. Bei einigen
Patienten lassen sich trotz dokumentierter mono-
morpher Kammertachykardie keine anhaltenden Ta-
chykardien ausldsen. In einer groflen retrospektiven
multizentrischen Analyse wurde Mitte der 80er Jahre
von fiinf plétzlichen Todesfdllen in einer Gruppe von
etwa 360 Patienten mit korrigierter Fallot’scher Te-
tralogie und nicht anhaltenden Kammertachykardien
im Langzeit-EKG berichtet. Alle diese Patienten wa-
ren im Rahmen einer Kammerstimulation mit bis zu
zwei ventrikuldren Extrastimuli nicht induzierbar
[19]. Angesichts der Héufigkeit nicht-anhaltender
Kammertachykardien bei Patienten mit korrigierter
Fallot’scher Tetralogie und der geringen Inzidenz
plotzlicher Todesfille erscheint es im Hinblick auf
diese Daten nicht gerechtfertigt, bei allen Patienten
eine Kammerstimulation durchzufiihren. Im Gegen-
satz dazu scheint die reproduzierbare Induktion an-
haltender Kammertachykardien bei Patienten mit
klinischen Symptomen fiir zukiinftige Ereignisse von
pradiktivem Wert zu sein. Im Falle einer Induktion
anhaltender Tachykardien kann ggf. eine Hochfre-
quenzstrom-Katheterablation erfolgen. Ob bei diesen
Patienten nach erfolgreicher Katheterablation und
fehlender Induzierbarkeit anhaltender Kammertachy-
kardien auf eine ICD-Implantation verzichtet werden
kann, ist umstritten. Hierzu liegen keine prospekti-
ven Daten vor. In jedem Fall sollte bei hdmo-
dynamisch nicht tolerierten Tachykardien eine ICD-
Implantation erwogen werden.

5.7 Angeborene lonenkanalerkrankungen

Angeborene Ionenkanalerkrankungen wie das lange
oder das kurze QT-Syndrom sowie das Brugada-Syn-
drom sind mit einem erhohten Risiko fiir ventrikuld-
re Arrhythmien assoziiert, die zum plotzlichen Herz-
tod fithren konnen. Zusitzlich weisen besonders Pa-
tienten mit Brugada-Syndrom hédufig paroxysmale
supraventrikuldre Tachykardien oder Vorhofflim-
mern auf [27, 66].
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5.7.1 Langes und kurzes QT-Syndrom

Beim angeborenen oder erworbenen (hauptsichlich
nach Einnahme QT-verlingernder Medikamente) lan-
gen QT-Syndrom (Tab. 8) konnen potentiell lebens-
bedrohliche, polymorphe Kammerarrhythmien vom
Torsade de Pointes-Typ auftreten. Eine elektrophysio-
logische Untersuchung besitzt im Hinblick auf Diag-
nose und Therapie nur eine sehr begrenzte Bedeu-
tung. Im Einzelfall konnen ventrikuldre Tachykardien
ausgelost werden, die allerdings nur von geringem
pradiktiven Wert sind [8]. Das Syndrom der kurzen
QT-Zeit wurde erst vor kurzem als ein Risikofaktor
fiir einen plotzlichen Herztod beschrieben [39]. Es
ist durch eine hohe familidre Inzidenz von Palpitatio-
nen, Vorhofflimmern, Synkopen und plétzlichen
Herztod charakterisiert, wobei bisher nur iiber wenige
Familien berichtet wurde. Betroffene Patienten wiesen
eine QT-Zeit <300 ms auf. Die wenigen Berichte zur
PVS beschreiben sehr kurze atriale und ventrikuldre
Refraktdrzeiten und eine hohe Induktionsrate anhal-
tender ventrikuldrer Tachykardien bzw. von Kammer-
flimmern [32]. Demzufolge kann moglicherweise eine
EPU mit PVS bei Verdacht auf ein kurzes QT-Syndrom
zur Diagnosesicherung (kurze Refraktdrzeiten) und/
oder zur Risikostratifizierung (Auslosbarkeit von ven-
trikuldren Tachyarrhythmien) beitragen.

5.7.2 Brugada-Syndrom

Das Brugada-Syndrom (Tab.9) ist durch bogen-
formige rechtsprakordiale ST-Hebungen mit beglei-
tender T-Negativierung (sog. Typ-1-EKG) in Verbin-
dung mit Synkopen und/oder plotzlichem Herztod
aufgrund ventrikuldrer Tachykardien charakterisiert
[5, 27, 66]. Sattelformige rechtsprikordiale ST-Stre-
ckenhebungen oder eine alleinige Erhohung des
J-Punkts (sog. Typ-2- und Typ-3-EKG) sind unspezi-
fisch und weisen mit wenigen Ausnahmen nur dann
auf ein Brugada-Syndrom hin, wenn sie nach Gabe
eines Klasse-I-Antiarrhythmikums (Ajmalin, Pro-
cainamid oder Flecainid) in ein Typ-1-EKG iiber-
fithrt werden. Das Brugada-Syndrom ist vermutlich
fir 10-20% der Félle von ,idiopathischem Kammer-
flimmern® verantwortlich. Auch koénnen zusitzlich
supraventrikuldre Tachykardien vorliegen.

Ob die Ergebnisse einer EPU bei Patienten mit
Brugada-Syndrom von prognostischer Bedeutung
sind, ist umstritten. Im Vergleich zu einem Normal-
Kollektiv ist die Induktionsrate polymorpher Kam-
mertachykardien bei Patienten mit Brugada-Syn-
drom deutlich erhéht [14, 29, 77, 78], wobei hiufig
kurze Kopplungsintervalle zur Induktion von Kam-
mertachykardien erforderlich sind [28]. Bei sympto-
matischen Patienten (iiberlebter plétzlicher Herztod
oder Synkope) ist eine Indikation zur ICD-Implan-

tation unabhidngig von den Ergebnissen einer EPU
gegeben. Ob eine PVS bei asymptomatischen Patien-
ten zukiinftige Ereignisse voraussagen kann, ist um-
stritten. Brugada et. al. [14] empfehlen bei asymp-
tomatischen Patienten, die Implantation eines ICD
von der Induktion ventrikuldrer Tachyarrhythmien
abhdngig zu machen, wihrend andere Arbeitsgrup-
pen [29, 77, 78] bei vergleichbaren oder sogar
langeren = Nachbeobachtungszeitraumen lediglich
einen geringen prddiktiven Wert einer PVS im
Hinblick auf zukiinftige Rhythmusereignisse nach-
weisen konnten. Eine abschlieflende Beurteilung zum
Wert der EPU beim Brugada-Syndrom ist daher
derzeit nicht moglich, wobei jlingste Meta-Analy-
sen einen geringen Stellenwert der EPU nachweisen
[74].

6 Elektrophysiologische Untersuchung
bei Patienten mit Synkopen unklarer Genese

Als Synkope (Tab.10) ist ein plotzlicher Bewusst-
seinsverlust von kurzer Dauer, selten mehr als 20 Se-
kunden [56], definiert. Die Wiedererholung erfolgt
rasch mit voller zeitlicher, ortlicher und personaler
Orientiertheit. Seltener geht der Synkope eine Aura
in Form von Schwitzen, Ubelkeit, Schwichegefiihl,
unsystematischem Schwindel, Sehstorungen oder
Kopfschmerz voraus. Allgemeine Ursache der Syn-
kope ist ein plotzlicher Abfall des cerebralen Perfusi-
onsdruckes [40], der durch unterschiedliche patho-
physiologische Vorgidnge ausgelost werden kann.
Dies sind in erster Linie periphere Vasodilatation
und/oder kardiale Arrhythmien.

Eine zeitgemidfle Klassifizierung wurde durch die
»Task force on Syncope®“ der europdischen Gesell-
schaft fiir Kardiologie erstellt [12]. Demzufolge wer-
den die Synkopen unterteilt in:

neural vermittelte Reflex-Synkopen

orthostatische Synkopen

primér durch kardiale Arrhythmien erzeugte Syn-

kopen

strukturelle kardiale, kardiopulmonale Erkrankun-

gen als Ausloser von Synkopen

cerebrovaskuldr bedingte Synkopen

Zur weiteren Subklassifizierung sei auf die Leitlinien

und den dazugehérigen Kommentar der DGK [12,
83] verwiesen.

6.1 Stellenwert der EPU zur Synkopenabklarung

Bei hochgradigem Verdacht auf primdr durch Ar-
rhythmien erzeugte Synkopen, insbesondere bei zu-
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grundeliegender Herzerkrankung, kann die invasive
elektrophysiologische Untersuchung einen diagnosti-
schen Beitrag zur Kldrung der Ursache leisten.
Unabhidngige Prddiktoren fiir Sensitivitit und
Spezifitdt des Ergebnisses der EPU sind [12]:
eine gesicherte kardiale oder kardiopulmonale Er-
krankung
im 12-Kanal-EKG dokumentierter Linksschenkel-
block oder Rechtsschenkelblock + linksanteriorem
oder linksposteriorem Hemiblock
im EKG dokumentierter AV-Block II° Typ Mobitz I
tachykarde Herzrhythmusstérungen in der Anam-
nese oder im EKG dokumentiert
im EKG dokumentierte Sinusbradykardie< 50
Schldge/min
Lebensalter >45 Jahre
Ausschluss orthostatischer oder neurokardiogener
Dysfunktion

Grundsitzlich sollte eine EPU zur Synkopendiagnos-
tik die Bestimmung der Sinusknotenfunktion und
die Untersuchung der Leitungseigenschaften des AV-
Knoten-His-Purkinjesystems beinhalten. Auflerdem
sollte die Induzierbarkeit supraventrikuldrer und
ventrikuldrer Arrhythmien gepriift werden [12]. In
einer Metaanalyse von acht Studien an 625 Patienten
erwies sich das Vorliegen einer organischen Herz-
erkrankung als signifikantester Pradiktor [58]. Eine
ventrikuldre Tachykardie konnte bei 21%, eine Bra-
dykardie bei 34% der herzkranken Patienten gefun-
den werden. Bei Herzgesunden fanden sich lediglich
1% ventrikuldre Tachykardien und 10% bradykarde
Herzrhythmusstérungen.

Kritisch zu beurteilen ist sowohl die Sensitivitdt
als die Sperzifitit der Ergebnisse der EPU beziiglich
bradykarder Herzrhythmusstéorungen als Ursache
von Synkopen. Dies gilt insbesondere fiir die Sinus-
knotenerholungszeit (SKEZ) und die sinuatriale Lei-
tungszeit. Letztere kann bei Patienten mit verlanger-
ter SKEZ oft nicht korrekt bestimmt werden. Die
SKEZ kann sowohl eine abnormale Automatie, eine
abnormale sinuatriale Leitung oder beides widerspie-
geln [58]. Prospektive Studien, die einen spezifischen
Zusammenhang zwischen einer verlingerten Sinus-
knotenerholungszeit und Synkopen belegen, sind rar
und widerspriichlich in ihrer Aussage [71]. Die euro-
pédische Task force empfiehlt eine SKEZ>2s und
eine frequenz-korrigierte SKEZ>1 s als mogliche Ur-
sache fiir eine Synkope zu akzeptieren.

Fir die Beurteilung von hohergradigen AV-Blo-
ckierungen, Verlingerung der HV-Zeit >70 ms und
dem Auftreten von uni- und bifaszikuldren Blockbil-
dern bei der EPU ist die Datenlage besser. Das Risi-
ko einen totalen AV-Block zu entwickeln, steigt von
2% bei Patienten ohne Synkope auf 17% bei Patien-
ten mit einer Synkope [62].

Das Auftreten eines infrahissdren Blocks unter
schneller dekrementeller atrialer Stimulation erhéht
die Sensitivitit und Spezifitit diagnostizierten AV-
Blockierungen als Ursache von Synkopen [47]. Fiir
eine weitere Zunahme der Sensitivitdt konnen phar-
makologische Interventionen mit Ajmalin und Pro-
cainamid sorgen [44, 95]. Trotz eingeschréinkter Sen-
sitivitdt ist das Ergebnis der EPU spezifisch und so
kann bei AV-Blockierungen eine Schrittmacherthera-
pie in den meisten Féllen ein Wiederauftreten ver-
hindern.

Die Effektivitdt des Einsatzes der EPU ist im we-
sentlichen abhingig von der korrekten Auswahl und
Vordiagnostik der Patienten unter Beriicksichtigung
der o.g. Pradiktoren. Hierbei ist insbesondere die
Bedeutung einer strukturellen Herzerkrankung her-
vorzuheben. Ist eine kardiale Genese bei Synkope
mit bisher ungekldrter Genese nach Anamnese und
Basisuntersuchung (inkl. 12-Kanal-EKG) wahrschein-
lich [12], sollte die kardiologische Diagnostik mit-
tels Belastungs-EKG und Echokardiographie ver-
vollstandigt werden. Vor dem Einsatz eines implan-
tierbaren Ereignis-Rekorders sollte in der Regel zum
Ausschluss induzierbarer Arrhythmien eine EPU er-
folgen. Hierbei ist auch der Schweregrad der Syn-
kope mit eventueller Verletzungsfolge zu berticksich-
tigen. Bei Patienten mit guter linksventrikuldrer
Funktion ist grundsétzlich eine Fortsetzung der Do-
kumentationsversuche sinnvoll. Umgekehrt sollten
Patienten mit méflig- bis hochgradig eingeschrénkter
linksventrikuldrer Funktion auf dem Boden einer
koronaren Herzerkrankung aufgrund der Wahr-
scheinlichkeit von zugrunde liegenden ventrikuldren
Tachyarrhythmien frithzeitig einer EPU unterzogen
werden.

7 Zusammenfassung
und klinische Konsequenzen

Fiir die Diagnostik bradykarder Rhythmusstérungen
spielt die EPU insgesamt eine untergeordnete Rolle.
Hier haben sich die Empfehlungen nicht substanziell
gedndert, da sich auch die Studienlage in den letzten
Jahren nicht wesentlich erweitert hat. Allerdings hat
die Zuriickhaltung beziiglich einer EPU in diesem
Zusammenhang insgesamt eher zugenommen. Im
Zeitalter von modernen Event-Recordern und
Schrittmachersystemen ist eine EPU zur Entschei-
dungsfindung bei bradykarden Rhythmusstérungen
absoluten Einzelfdllen vorbehalten.

Die invasive Diagnostik bei supraventrikuldren Ta-
chykardien sollte heute nur in Kombination mit der
Moglichkeit einer Katheterablation in gleicher Sitzung
erfolgen. Eine alleinige EPU zur Abklirung des Me-
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chanismus einer dokumentierten SVT ist aufgrund
der kurativen Therapieoption einer Katheterablation
nicht gerechtfertigt. Neu im Vergleich zu den letzten
Leitlinien ist, dass es sowohl nach tiberlebtem plotzli-
chem Herztod als auch zur seriellen medikamentdsen
Testung keine grundsitzliche Indikation zur PVS
mehr gibt. Hier muss unabhédngig vom Ergebnis einer
PVS unter Beriicksichtigung der linksventrikuldren
Ejektionsfraktion die Indikation zur Implantation ei-
nes ICD (evtl. in Kombination mit einer Resynchroni-
sationstherapie) evaluiert werden.

Bei langem QT-Syndrom hat die PVS keinen pra-
diktiven Wert und somit keine klinische Indikation.
Widerspriichlicher ist die bisher limitierte Datenlage
beim Brugada-Sydrom.

Die EPU wird heute gezielt insbesondere bei Pa-
tienten mit kardialer Grunderkrankung zur Syn-
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Indikation bei symptomatischen Patienten  Empfehlungsgrad Evidenzgrad Literatur
Sinusknotenerkrankung Vermutete, aber nicht bewiesene Kausalitdt Ilb B 7,33, 59
Ausschluss anderer Arrhythmien IIb B
Ursachlichkeit bekannt 1l B
AV-Knotenerkrankung His-Purkinje-Block als Ursache vermutet, Ilb B 25, 26, 87
jedoch nicht nachgewiesen
AV-Block II° oder IlI°, nach Schrittmacher-  Ilb B 25, 46, 87
implantation symptomatisch und andere
Arrhythmie als Ursache vermutet
Intraventrikuldre Leitungsstorung Ausschluss der Auslosbarkeit IIb B 82
einer Kammertachykardie
Intraventrikuldre Erregungsleitungs- 1l B 82
storungen inklusive bifaszikularem Block
Bradykardie-Tachykardie-Syndrom Paroxysmales Vorhofflimmern oder fokale Ilb B 43
atriale Tachykardie in Kombination mit
einer Sinusknotenerkrankung ohne
absolute Schrittmacherindikation
Tab. 2 Paroxysmale SVT
Indikation Empfehlungsgrad Evidenzgrad Literatur
Mechanismen einer dokumentierten symptomatischen SVT mit Ziel der Ablation | B 2, 3,11, 17, 20-23, 37, 41,
42, 44, 48, 54, 69, 70, 79,
80, 85, 90-93
Mechanismen atrialer Makroreentrytachykardien (z.B. Vorhofflattern), | B 2,21, 22
Verdacht auf atypische Form oder in Verbindung mit Ablation
Rezidivierendes, symptomatisches, anfallsartiges Herzrasen mit vermuteter SVT Ila C
ohne EKG-Dokumentation
Dokumentierte SVT und/oder alleiniges dokumentiertes Vorhofflimmern 1l (@

ohne Ziel der Ablation
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Tab. 3 Idiopathische ventrikuldre Arrhythmien

Indikation

Empfehlungsgrad

Evidenzgrad

RegelmdBige symptomatische anhaltende Tachykardie und ungekldrtem Mechanismus

Uberlebter plotzlicher Herztod ohne Hinweis auf strukturelle Herzerkrankung

lla

Dokumentierte symptomatische idiopathische Kammertachykardie mit dem Ziel der Katheterablation |

Tab. 4 Ventrikuldre Arrhythmien ischamischer Genese

Indikation

Empfehlungsgrad Evidenzgrad

Literatur

Dokumentierte anhaltende, regelméBige Tachykardie mit breitem QRS-Komplex
zur Klarung des Mechanismus und ggf. Katheterablation

Nicht anhaltende VT bei moderat eingeschrénkter LV-Funktion (EF 30-40%)

Uberlebter Herztod bei Kammerflimmern

EF<30%

EF >40% (asymptom., nichtanhaltenden VT)

Bei akuter Ischamie und VT/VF in der friihen Infarktphase (<48 h)

Medikamenten-Testung nach anhaltender VT/VF

| B

I1b B
1l B

16, 96

4,15, 67
6, 15, 51, 67, 68

Tab. 5 Ventrikuldre Arrhythmien bei dilatativen Kardiomyopathien

Indikation

Empfehlungsgrad

Evidenzgrad

Dokumentierte regelmaBige Tachykardie mit breitem QRS-Komplex zur Kldrung
des Mechanismus (DD Bundle Branch Reentry)

Nicht anhaltende VTs
Asymptomatische Patienten

Uberlebter plotzlicher Herztod

C

Tab. 6 Ventrikuldre Arrhythmien bei hypertrophen Kardiomyopathien

Indikation

Empfehlungsgrad

Evidenzgrad

Synkope oder pos. Familienanamnese IIb

Nicht anhaltende VT im Langzeit-EKG
Asymptomatische Patienten

Uberlebter plotzlicher Herztod

Ilb
Il
Il

C
C
C
C

Tab. 7 Ventrikuldre Arrhythmien bei arrhythmogener rechtsventrikuldrer Erkrankung

Indikation

Empfehlungsgrad

Evidenzgrad

Literatur

Ziel der Katheterablation
Asymptomatische Patienten
Uberlebter pldtzlicher Herztod

Ilb
Ilb
1l

B
C
C

52,53, 73
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Tab. 8 QT-Syndrom

Indikation Empfehlungsgrad Evidenzgrad
LQTsS Alle Patienten mit langem QT-Syndrom (LQTS) 1l C
SQTS Verdacht auf kurzes QT-Syndrom (SQTS) IIb C

Tab. 9 Brugada-Syndrom

Indikation Empfehlungsgrad Evidenzgrad
Asymptomatisch mit Typ-1-Brugada-EKG IIb C
Asymptomatisch mit Typ-2- oder -3-EKG, welches durch Antiarrhythmika in Typ 1-EKG berfiihrt wird  Ilb C
Symptomatisch mit Typ-1-Brugada-EKG 1l C
Typ-2- oder -3-EKG, durch Antiarrhythmika nicht in Typ-1-EKG tiberfiihrbar 1l C

Tab. 10 Synkope

Indikation Empfehlungsgrad Evidenzgrad Literatur
Pathologisches 12-Kanal-EKG oder Langzeit-EKG/Eventrecording | C 12, 83
Symptomatische Tachyarrhythmien | C 12, 83
Organische Herzerkrankung | B 12, 83
Evaluierung des Arrhythmiemechanismus bei anzunehmender lla B 12, 83
oder dokumentierter tachykarder Herzrhythmusstérung
Ausschluss einer induzierbaren Tachyarrhythmie bei berufshedingten Erfordernissen Ilb C 12, 83
(z.B. Piloten, Busfahrer)
Arzneimittel verursachte und reversible EKG-Veranderungen nach Absetzen 1l C 12, 83
Ausgeschlossene strukturelle Herzerkrankung und fehlender Hinweis fiir rhythmogene Genese I 12, 83
Erklarung der Unbefangenheit und die Offenlegung von Interes- oder Pharma-Industrie. Etwaige Kooperation und deren Umfang

senkonflikten Alle Autoren erkldren sich unbefangen gegeniiber wurden, falls zutreffend, gegeniiber der Deutschen Gesellschaft
einer Einflufnahme Dritter insbesondere der Medizinprodukte- fiir Kardiologie offengelegt.



