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spezialisierten Zentren erfolgen.

Schliisselworter

Herzrhythmusstérungen sind bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern ein
komplexes Themengebiet und erfordern grundlegende Kenntnisse der anatomischen
Gegebenheiten, der in der Vergangenheit durchgefiihrten chirurgischen und
interventionellen Eingriffe sowie ein Verstandnis fiir die spezifischen elektrischen
Vorgdnge. Supraventrikuldre Tachykardien stellen hdufige Notfallsituationen dar
und missen insbesondere bei komplexen Malformationen umgehend behandelt
werden. Dabei wird in der Regel auf eine Rhythmisierungsstrategie gesetzt, da
diese aus hdmodynamischen Griinden der reinen Frequenzkontrolle {iberlegen ist.
Die Katheterablation ist der medikamentdsen Behandlung von Vorhoftachykardien
vorzuziehen, auch wenn mehrere Ablationsbehandlungen notwendig sind. Eine
medikamentdse Therapie ist aufgrund der erhdhten Prévalenz fiir bradykarde
Herzrhythmusstérungen bei diesen Patienten haufig schwierig. Die Indikationen und
Techniken von Schrittmacherimplantationen unterscheiden sich zum Teil erheblich
von denen bei Patienten ohne angeborenen Herzfehler. Patienten mit komplexen
angeborenen Herzfehlern haben ein erhohtes Thrombembolierisiko, daher ist eine
individuelle und friihzeitige Indikationsstellung fiir eine orale Antikoagulation
notwendig; hierfiir kbnnen auch direkte orale Antikoagulanzien eingesetzt werden.
Bei der Risikostratifizierung fiir den plétzlichen Herztod sind die Empfehlungen
der allgemeinen Leitlinien haufig nicht anwendbar und es sind individualisierte
Entscheidungen notwendig. Kiirzlich wurde ein neuer allgemeiner Risikoscore fiir
angeborene Herzfehler entwickelt. Die Behandlung von Herzrhythmusstdrungen
bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern sollte immer in enger Kooperation mit

Fontan - Vorhofumkehr - Intraatriale Reentry-Tachykardie - Plétzlicher Herztod - Katheterablation

Erwachsene mit angeborenen Herzfeh-
lern (EMAH) bilden innerhalb der Kar-
diologie wohl die Patientengruppe mit
der groBten Heterogenitat. Aus den un-
terschiedlichen Anatomien und Korrek-
tur- bzw. Palliativeingriffen ergeben sich
vielfdltige Situationen mit jeweils eige-
nen strukturellen und funktionellen Ge-
gebenheiten. Herzrhythmusstorungen
gehoren bei angeborenen Herzfehlern

zu den typischen Friih- und Spatkom-
plikationen und sind zusammen mit der
daraus resultierenden akuten Herzinsuf-
fizienzsymptomatik eine der haufigsten
Ursachen fiir eine notfallmaBige Vorstel-
lung und Krankenhausaufnahme. Dieser
Ubersichtsartikel beschreibt das grund-
satzliche Vorgehen bei Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern und Arrhyth-
mien.
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Abb. 1 A EKG eines 39-jahrigen Patienten mit korrigiertem atrioventrikuldrem Septumdefekt.a In-
traatriale Reetry-Tachykardie (IART) mit 2:1-AV-Uberleitung. b EKGdesselben Patienten in seinem

Grundrhythmus

Bei Patienten mit kongenitalen kardialen
Malformationen kdnnen grundsétzlich
samtliche Herzrhythmusstérungen auftre-
ten, die auch bei normaler Herzanatomie
vorkommen. Die héufigsten Formen der
Arrhythmie bei angeborenen Herzfehlern
sind supraventrikuldre Tachykardien. Zu
diesen zdhlen Tachykardien auf der Grund-
lage eines Reentry-Mechanismus sowie
Tachykardien bei gesteigerter Automatie.
Beispiele fiir supraventrikuldre Reentry-
Tachykardien sind atrioventrikuldre Re-
entry-Tachykardien bei akzessorischen
Leitungsbahnen, AV-Knoten-Reentry-Ta-
chykardien, intraatriale Reentry-Tachykar-
dien (IART) sowie das Vorhofflattern. Zu
den Tachykardien mit gesteigerter Auto-
matie gehdren fokale atriale Tachykardien
und das Vorhofflimmern.
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Auch ventrikuldre Tachykardien basie-
ren auf den elektrophysiologischen Grund-
mechanismen von gesteigerter Automa-
tie und Reentry. Substrate fiir ventrikuldre
Reentry-Tachykardien sind Narbengewe-
be, Fibroseareale oder Patch-Material. Hau-
fig finden sich monomorphe ventrikulére
Tachykardien auf der Basis von Reentry-
Mechanismen mit niedriger Frequenz, die
einer Ablationstherapie zuganglich sind.

Vorhoftachykardien: Gefahr der
kardialen Dekompensation

In einer retrospektiven Kohortenstudie
aus Kanada wurden die Daten von knapp
40.000 Erwachsenen mit unterschiedli-
chen kongenitalen kardialen Malforma-
tionen ausgewertet. Die Gesamtprévalenz

von Vorfhofrhythmusstdrungen lag bei
15%. Von den 20-Jahrigen hatten 7 % und
von den 55-Jahrigen 38 % schon mindes-
tens eine Episode einer Vorhoftachykardie
erlitten. Das Lebenszeitrisiko bis zu einem
Alter von 70 Jahren betrug 47 %. Die Stu-
die zeigte auch, dass betroffene Patienten
im Vergleich zu EMAH-Patienten ohne su-
praventrikuldre Tachykardien ein um fast
50% erhdhtes Mortalitatsrisiko und ein
um >120% erhohtes Risiko fiir zerebrale
Insulte und kardiale Dekompensationen
hatten [2]. Aktuellere prospektive Daten
des nationalen CONCOR-Regjisters aus den
Niederlanden ergaben sogar ein noch ho-
heres Sterbe- und Hospitalisierungsrisiko
(HR 2,1 bzw. HR 4,1) [26].

Patienten mit Transposition der gro-
Ben Arterien nach Vorhofumkehr-Opera-
tionen (TGA nach Mustard/Senning) und
Patienten mit funktionell univentrikuldrem
Herzen nach Fontan-Modifikationen sind
besonders hdufig von supraventrikuldren
Tachykardien betroffen. Dabei iiberwiegen
die IART [6, 7, 16, 21, 24]. Diese kdnnen
den cavotrikuspidalen Isthmus (CTI) einbe-
ziehen oder unabhangig davon verlaufen.
Im Gegensatz zu Vorhofflattern handelt
es sich bei IART um kreisende Erregungen
in der Umgebung von Zonen mit verzo-
gerter elektrischer Leitfahigkeit, was durch
Narben, chirurgische Patches oder fibro-
tische Veranderungen bedingt sein kann.
Aber auch typisches Vorhofflattern ist bei
Patienten mit angeborenen Herzfehlern
moglich. Mit der Komplexitat des Herz-
fehlers nimmt die Prévalenz von IART zu
[15]. In vielen Féllen ist die Vorhoftachy-
kardie im Oberflachen-EKG nicht einfach
zu erkennen. Dies liegt an einer mogli-
chen Niedervoltage der elektrisch kranken
Vorhofe und einer oft langsamen Tachy-
kardiefrequenz. Haufig werden IART sub-
jektiv nicht als Palpitationen wahrgenom-
men, sondern es steht eine allgemeine
Verschlechterung der hamodynamischen
Situation im Vordergrund. Ein Schliissel zur
Diagnoseist meist der Vergleich der Grund-
frequenzen und der P-Wellen-Achsen mit
Vor-EKGs ([16]; @ Abb. 1) oder die Demas-
kierung der Arrhythmie mittels Adenosin-
gabe.

Eine besondere Gefahr von atrialen Ta-
chykardien liegt in der schnellen Uber-
leitung der Vorhofaktionen, welche durch
die hdufig guten Leitungseigenschaften



Abb. 2 A Elektrophysiologische Katheteruntersuchung eines 38-jahrigen Patienten mit Transposition der gro3en Arterien,
Vorhofumkehroperation (Mustard) und Z. n. 2-Kammer-Schrittmacher-Implantation aufgrund von Bradyarrhythmien.aNach
Induktion von typischem Vorhofflattern zunichst 2:1 AV-Uberleitung (links im Bild), im Verlauf 1:1 AV-Uberleitung (blauer
Pfeil) und Ubergang in Kammerflattern (roter Pfeil) mit akutem Blutdruckabfall und kurzer Reanimation. HIS Aktivierungs-
signale an AV-Knoten-Position, CS Aktivierungssignale im Koronarvenensinus. b Aktivationsmap in 3D nach Setzen einer ca-
votrikuspidalen Ablationslinie. Links LAO30° mit anterior gelegenem pulmonalvendsem Vorhof; die braunen Punkte mar-
kieren die Ablationslinie am cavotrikuspidalen Isthmus. Rechts Darstellung der Ablationslinie von unten.c MRT-Darstellung
des Baffles bei einem anderen Patienten nach Vorhofumkehroperation bei angeborener Transposition der gro3en Arterien.
Die Pfeile zeigen auf den oberen und den unteren Abschnitt des ,hosenférmig” chirurgisch geformten Tunnels (Baffles), der
das systemvendse Blut aus der oberen und unteren Hohlvene zum linken subpulmonalen Ventrikel leitet

des AV-Knotens in jlingerem Lebensalter
bedingt ist. Zudem liegen die Frequen-
zen der atrialen Tachykardien in den elek-
trisch kranken Vorhofen oft unterhalb des
Wenckebach-Punktes des AV-Knotens, so
dass es zu einer 1:1-AV-Uberleitung kom-
men kann [8]. Im Fall einer schnell (iber-
geleiteten supraventrikuldren Tachykardie
besteht insbesondere bei einem anato-
misch rechten Systemventrikel bzw. einem
Univentrikel ein hohes kardiales Dekom-
pensationsrisiko. Dies ist mit den zugrun-
de liegenden ventrikuldren Funktionsein-
schrankungen zu erkldren, die unter der
beschleunigten Herzfrequenz leicht zu ei-
ner Uberforderung der Kontraktilitéts- und
Fiillungsreserve fiihren. Schnell Gibergelei-

tete anhaltende Vorhoftachykardien 18sen
zudem nicht selten ischdmiegetriggerte
Kammertachykardien aus (@ Abb. 2a). So
war z.B. in einer Kohorte von Patienten
nach Vorhofumkehroperation mit implan-
tierbarem Kardioverter-Defibrillator (ICD)
bei 50% aller Kammertachykardien zuvor
eine Vorhoftachykardie nachweisbar [12].

Die zweithéufigste tachykarde Vorhof-
rhythmusstérung bei angeborenen Herz-
fehlern ist das Vorhofflimmern. Im Gegen-
satz zu den |ART steigt hierbei die Inzidenz
nicht mit der Komplexitdt des Herzfeh-
lers, sondern mit dem Alter, denn auch
bei Erwachsenen mit angeborenen Herz-
fehlern kommt es mit fortschreitendem
Lebensalter vermehrt zu Komorbiditdten,

die Vorhofflimmern begiinstigen (arteriel-
le Hypertonie, Diabetes mellitus, Adiposi-
tas [15]). Zudem pradisponieren viele an-
geborene Herzfehler fiir eine frithzeitige
Fibrosierung der Vorhdfe, die neben Foci
aus den Pulmonalvenen das Substrat fiir
Vorhofflimmern bilden kénnen.

Einen weiteren Mechanismus von Vor-
hofrhythmusstérungen stellen bei einigen
angeborenen Herzfehlern akzessorische
Leitungsbahnen dar. Hier ist in erster Linie
die Ebstein-Anomalie zu nennen, bei der
durch die Kaudalverlagerung des septa-
len Trikuspidalklappensegels der fibrose
Ring im Bereich der AV-Klappen-Ebene
unterbrochen sein kann. Es entstehen
dadurch direkte muskuldre Verbindungen
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zwischen Vorhof und Kammer. Aufgrund
teils multipler Bahnen mit unterschied-
lichen Leitungseigenschaften kommen
sowohl| orthodrome als auch antidrome
atrioventrikuldre  Reentry-Tachykardien
(AVRT) vor. Bei der kongenital korrigierten
Transposition der groBen Arterien (ccTGA),
die nicht selten mit einer Ebstein-artigen
Malformation der linksseitig gelegenen
Trikuspidalklappe einhergeht, sind ge-
hauft linksseitig lokalisierte akzessorische
Leitungsbahnen zu finden.

Elektrische Kardioversion und
medikamentdse Therapie in der
Akutphase - sofortiges Handeln
wichtig!

Tatsachlich gehdren supraventrikuldre Ta-
chykardien bei angeborenen Herzfehlern
im Erwachsenenalter zu den haufigsten
Notfallszenarien [9]. Aufgrund des bereits
beschriebenen Risikos der kardialen De-
kompensation bei Vorhoftachykardien mit
schneller AV-Uberleitung ist eine umge-
hende Terminierung der Rhythmusstorung
zwingend erforderlich! Da gerade EMAH-
Patienten ein erhohtes Thrombembolieri-
siko haben, sollte zudem bei hdmodyna-
misch stabilen Patienten vor einer Kardio-
version eine transdsophageale Echokar-
diographie zum Ausschluss intrakardialer
Thromben erfolgen. Bei suffizienter An-
tikoagulation kann allerdings darauf ver-
zichtet werden. Zu beachten ist bei der
elektrischen Kardioversion die jeweilige
Position des Herzens, welche nicht unbe-
dingt in allen Féllen links sein muss (Dex-
trokardie/Mesokardie kommen manchmal
vor). AuBerdem konnen, je nach vorbe-
stehendem Grundrhythmus und bereits
eingeleiteter antiarrhythmischer Therapie,
nach einer Kardioversion langere elektri-
sche Pausen auftreten — ein Effekt, der
durch eine tiefe Sedierung im Rahmen
der Kardioversion verstarkt werden kann
[16]. Prinzipiell sollte daherimmer auch die
Méglichkeit einer notfallmaBigen passa-
geren Schrittmacheranlage gegeben sein.

Nicht selten kommt es nach primar er-
folgreicher elektrischer Kardioversion zu
einem frithen Tachykardierezidiv. Abhén-
gigvondervorliegenden Hamodynamikist
dann eine rasche Frequenzkontrolle not-
wendig. Langfristig sollte allerdings ein
Erhalt des Sinusrhythmus bzw. eines AV-
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sequenziellen Rhythmus angestrebt wer-
den (Rhythmuskontrolle vor Frequenzkon-
trolle).

Aktuell liegen keine Leitlinienempfeh-
lungen zur differenzierten medikamento-
sen antiarrhythmischen Therapie vor. In
der klinischen Praxis kommen Betablocker,
Klasse-lc-Antiarrhythmika und Klasse-llI-
Antiarrhythmika zur Anwendung. AV-
Knoten-abhangige Tachykardien werden
primdr mit Betablockern behandelt. Ta-
chykardien mit gesteigerter Automatie
sprechen besser auf eine Kombination
von Betablockern mit Klasse-Ic-Antiar-
rhythmika an. Eine Rezidivprophylaxe von
inzisionalen atrialen Tachykardien und
Vorhofflattern bis zur Durchfiihrung einer
Ablationsbehandlung gelingt haufig mit
Sotalol. Amiodaron kann bei allen hdmo-
dynamisch instabilen Tachykardieformen
eingesetzt werden; eine Dauertherapie
sollte jedoch mdglichst vermieden wer-
den.

Es ist zu beachten, dass antiarrhythmi-
sche Medikamente in der Gesamtgruppe
der Patienten mit angeborenen Herzfeh-
lern wenig effektiv und haufig mit Ne-
benwirkungen behaftet sind [14], die teils
von Patienten nicht toleriert werden. Bra-
dykardisierende Substanzen werden be-
sonders von Patienten mit Fontan-Zirku-
lation haufig schlecht vertragen und der
Einsatz ist manchmal nur unter Schrittma-
cherschutzmdglich. Hinzu kommt, dass die
Verlangsamung des Herzrhythmus selbst
auch proarrhythmogen wirken kann. Klas-
se-l-Antiarrhythmika sind bei komplexen
angeborenen Herzfehlern aufgrund der oft
eingeschrankten Ventrikelfunktion, chirur-
gischer Narben und Fibrosebildung nicht
unbedenklich. Zur Vermeidung einer 1:1-
Uberleitung von Tachykardien ist die Kom-
bination mit einem Betablocker empfeh-
lenswert. Amiodaron ist zwar meist effek-
tiv, insbesondere bei komplexen angebo-
renen Herzfehlern aber mit einer hohen
Rate an Nebenwirkungen, wie Thyreotoxi-
kose, verbunden [10] und sollte daher al-
lenfalls kurzfristig eingesetzt werden. Die
Gabe des Klasse-lll-Antiarrhythmikums So-
talol ist umstritten, scheint aber aktuel-
len Daten zufolge bei angeborenen Herz-
fehlern mittlerer bis hoher Komplexitdt in
niedriger Dosierung effektiv und sicher zu
sein [17]. Zu beachten ist, dass das Durch-
schnittsalter in der Patientengruppe mit

angeborenenHerzfehlern verhaltnismaBig
niedrig ist. Dies bedeutet auch, dass die
Wahrscheinlichkeit von Nebenwirkungen
bei jlingeren Patienten im Laufe der Zeit
zunimmt.

Katheterablation: giinstigere
Langzeitprognose

Letztlich hat sich bei IART die elektrophy-
siologische Katheterablation inzwischen
als Erstlinientherapie etabliert. Diese ist
allerdings oft mit einigem Aufwand ver-
bunden und sollte spezialisierten Zentren
vorbehalten bleiben. Zu beachten ist die
variable Lage des spezifischen Reizlei-
tungssystems (Cave: z.B. AV-Knotenlage
bei atrioventrikuldrem Septumdefekt), die
Vielfalt der Tachykardiesubstrate nach
chirurgischer Therapie sowie die haufig li-
mitierten Zugangswege. Bei hoher initialer
Erfolgsrate treten nach einer Ablations-
behandlung haufig Rezidive auf. Werden
diese aber erneut mittels Katheterablation
behandelt, kann langfristig in ca. 80 % der
Falle ein stabiler Vorhofrhythmus erreicht
werden [13, 20]. Der Stellenwert der medi-
kamentosen antiarrhythmischen Therapie
liegt vor allem in der Uberbriickung bis zur
Katheterablation. Bei einigen Patienten
ist allerdings aufgrund des ausbleiben-
den Erfolgs der elektrophysiologischen
Intervention auch eine medikamentdse
Dauertherapie erforderlich. Die Maze-
Operation kann in manchen Fallen eben-
falls eine sinnvolle Option sein [19] und
sollte bei symptomatischen Patienten,
wenn moglich, als additive chirurgische
Intervention bei notwendigen herzchirur-
gischen Eingriffen friihzeitig durchgefiihrt
werden. Es muss individuell entschieden
werden, wie langfristig am besten ein
stabiler Vorhofrhythmus erzielt werden
kann.

Auch zur Behandlung von Vorhofflim-
mern ist die elektrophysiologische Kathe-
terablation sowohl bei Patienten mit ein-
fachen als auch mit komplexeren angebo-
renen Herzfehlern effektiv und sicher, wie
in einer groBen multizentrischen Studie
gezeigt werden konnte. Neben der Pul-
monalvenenisolation kamen dabei haufig
die Ablation von ,complex fractionated
atrial electrograms” (CFAE; 19%), Dach-
linien (25%) bzw. cavotrikuspidale (CTI)
Ablationen (419%) zum Einsatz. Die nied-



rigste Rezidivrate wurde verzeichnet, wenn
die Ablationsbehandlung friih im Erkran-
kungsverlauf durchgefiihrt wurde [5].

Orale Antikoagulation: bei
komplexen Herzfehlern
unabhangig vom CHA2DS-VASc-
Score

DasRisiko flirischdmische zerebrale Insulte
ist bei Patienten mitangeborenen Herzfeh-
lern < 55 Jahre im Vergleich zur Normalbe-
volkerung um das 9- bis 12-fache erhoht.
Besonders gefdhrdet sind Patienten mit
zyanotischen unkorrigierten Herzfehlern,
mit Eisenmenger-Syndrom und mit Fon-
tan-Zirkulation [7]. In komplexen Konstel-
lationen besteht zwar haufig gleichzeitig
eine erhohte Gefahr fiir schwerwiegende
Blutungskomplikationen.Generell wird die
Indikation zur oralen Antikoagulation aber
bei Patienten mit angeborenen Herzfeh-
lern und tachykarden Vorhofrhythmussto-
rungen grof3ziigig gestellt.

Bei einfachen korrigierten Herzfehlern
kommtauch der CHA,DS,-VASc-Score zum
Einsatz. Direkte orale Antikoagulanzien
scheinen bei angeborenen Herzfehlern
effektiv und sicher zu sein, wenn kei-
ne mechanischen Herzklappen vorliegen
[25], und sie werden in der klinischen
Praxis inzwischen vielfach eingesetzt.

Sick-Sinus und AV-Block: bei
manchen Herzfehlern mit Ansage

Die Position des Sinus- und des AV-Kno-
tens ist bei angeborenen Herzfehlern hau-
fig variabel und beide Strukturen kdnnen
im Rahmen von chirurgischen Eingriffen
geschadigt werden. Inzisionen im hohen
rechten Atriumziehen nichtselten ein Sick-
Sinus-Syndrom nach sich. So haben mehr
als 50% aller Patienten nach einer Vor-
hofumkehroperation bei Transposition der
groBen Arterien im Erwachsenenalter ih-
ren Sinusrhythmus verloren und auch bei
Patienten mit Fontanzirkulation ist das Ri-
siko fiir eine Sinusknotendysfunktion im
Langzeitverlauf hoch [23]. Die daraus re-
sultierende chronotrope Inkompetenz ver-
schlechtert die Belastungstoleranz.
AV-Blockierungen kommen anato-
misch bedingt insbesondere bei Patienten
mit kongenital korrigierter Transposition
der groBen Arterien (ccTGA) vor. Der AV-

Knoten ist hierbei nach auBerhalb des
Koch-Dreiecks verlagert und aufgrund
der veranderten Anatomie anfdllig fiir Lei-
tungsblockaden. Haufig kommt es zu einer
progredienten AV-Blockierung; die Inzi-
denz fiir einen kompletten AV-Block be-
tragt bei der ccTGA ca. 2 % pro Jahr. Durch
chirurgische Eingriffe entsteht zudem bei
1-3% der Patienten mit angeborenen
Herzfehlern ein iatrogener kompletter AV-
Block. Das Risiko ist insbesondere bei
Operationen im Bereich der AV-Junktion
erhoht, wie der Korrektur eines atrioventri-
kuldren Septumdefektes, dem Verschluss
eines ventrikuldaren Septumdefektes, der
Erweiterung des linksventrikuldaren Aus-
flusstraktes oder nach Eingriffen an der
Mitral- oder Aortenklappe [7].

Die Implantation eines Herzschrittma-
chers ist bei hohergradigem AV-Block
unumganglich und auch beim Sick-Sinus-
Syndrom haufig sinnvoll. Der Eingriff er-
folgt bei Kindern, und abhangig von dem
zugrundeliegenden Herzfehler teils auch
im Erwachsenenalter, mit epikardialen
Sonden. Hierfiir ist eine Thorakotomie
notwendig, welche insbesondere bei Pa-
tienten nach mehrmaligen chirurgischen
Interventionen aufgrund von Verwach-
sungen im Operationsgebiet schwierig
sein kann. Zudem sind die gemessenen
Sensing- und Reizschwellenwerte bei epi-
kardialen Sonden haufig schlechter als
bei transvends implantierten Elektroden.

SCD-Risikostratifizierung

Registerdaten aus Deutschland ergaben,
dass die haufigste Todesursache bei Pa-
tienten mit angeborenen Herzfehlern die
Herzinsuffizienz ist (28 % aller Todesursa-
chen), gefolgt vom plétzlichen Herztod
(SCD; 23 % aller Todesursachen; [4]). Diese
Daten konnten in einer gro3en Singlecen-
ter-Kohorte aus Spanien bestétigt werden,
in der 336 von insgesamt 3311 EMAH-Pati-
enten innerhalb von 25 Jahren verstorben
waren. Kardiovaskuldre Todesfdlle waren
auch hier mit 59% fiihrend. Patienten <
40 Jahre verstarben dabei hdufig am pl6tz-
lichen Herztod (37 %), wahrend sich bei
Uber 65-Jdhrigen die Herzinsuffizienz als
Hauptursache kardiovaskulérer Todesfille
abzeichnete (58 %) [18].

Uber die Risikostratifizierung des plotz-
lichen Herztodes wird im Bereich der kon-

genitalen kardialen Malformationen seit
Jahrzehnten diskutiert. Die meisten Daten
liegen bisher fiir die Fallot-Tetralogie vor,
welche daherauch der einzige angeborene
Herzfehler ist, fur den in den internatio-
nalen Leitlinien eigene primdrprophylak-
tische Empfehlungen existieren. Konsens
herrschtim Allgemeinen {iber die Empfeh-
lung zur ICD-Implantation bei der symp-
tomatischen Herzinsuffizienz mit reduzier-
ter linksventrikularer Ejektionsfraktion (LV-
EF<35%) bei biventrikuldrer Anatomie.
Dariiber hinaus sollte die Implantation ei-
nes ICD erwogen werden bei einem Ver-
dacht auf arrhythmogene Synkopen sowie
bei der Fallot-Tetralogie, wenn bestimmte
Risikofaktoren vorliegen (linksventrikuldre
Dysfunktion, nichtanhaltende ventrikuld-
re Tachykardien, QRS-Breite > 180 ms, aus-
gedehnte ventrikuldre Vernarbungen bzw.
induzierbare ventrikuldre Tachykardien in
der programmierten Ventrikelstimulation;
(11).

Kiirzlich wurde mit den Ergebnissen
der PREVENTION-ACHD-Studie ein neuer
allgemeiner Score zur Risikostratifizierung
bei angeborenen Herzfehlern etabliert. In
diesen gehen neben der spezifischen Ana-
tomie insgesamt 7 Parameter ein (korona-
re Herzkrankheit, Herzinsuffizienzsympto-
me, supraventrikuldre Tachykardien, ein-
geschrankte Systemventrikelfunktion, ein-
geschrankte Funktion des subpulmonalen
Ventrikels, QRS-Dauer > 120 ms sowie QT-
Dispersion=70ms). In der untersuchten
Kohorte von knapp 800 Patienten mit an-
geborenen Herzfehlern zeigte sich in der
Hochrisikogruppe im Vergleich zur Nied-
rigrisikogruppe ein um mehr als das 12-
fache erhdhtes SCD-Risiko. Mit diesem Ri-
siko-Score kdnnten Patienten herausgefil-
tert werden, die ein erhohtes SCD-Risiko
haben, aber nach den aktuell geltenden
Leitlinien die Kriterien fiir eine ICD-Implan-
tation nicht erfiillen [22].

Don’t try this at home!

Bei einigen Malformationen geht die Wei-
terentwicklung der chirurgischen Techni-
ken mit einer geringeren Arrhythmielast
einher. Diesist beispielsweise bei der Trans-
position der groBen Arterien der Fall, wel-
che heutzutage nicht mehr mittels atrialer,
sondern mittels arterieller Switch-Operati-
on behandelt wird. Auch die Fontan-Zirku-
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lation durchlief in den vergangenen Deka-
den eine Evolution hin zu weniger arrhyth-
mogenen Substraten. Bei der Fallot-schen
Tetralogie erfolgt der Zugang zum Herzen
inzwischen nicht mehr Uber eine Ventri-
kulotomie, sondern transatrial. Die Kor-
rekturoperation wird méglichst friihzeitig
durchgefiihrt, was ebenfalls das Arrhyth-
mierisiko senkt. Aktuell sind aber noch vie-
le Patientinnen und Patienten anzutreffen,
die nach élteren chirurgischen Techniken
behandelt wurden. Zudem steigt die An-
zahl der Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern bei gleichbleibender Inzidenz
weltweit insgesamt weiter kontinuierlich
an [1]. Das Risiko fiir Herzrhythmusstérun-
gen ist auch nach vielen moderneren Ope-
rationsverfahren vorhanden, wenn auch in
geringerem Ausmal bzw. mit anderem Ti-
ming [3].Etliche Herzfehler bergen dariiber
hinaus ein immanentes Arrhythmierisiko
[23].

Treten neue Arrhythmien auf, sollte
grundsétzlich gepriift werden, ob eine
Verschlechterung der hdmodynamischen
Situation vorliegt. Als Basisdiagnostik kon-
nen hierbei die Echokardiographie und
Herzinsuffizienzmarker eingesetzt wer-
den, aber hdufigist auch die Durchfiihrung
einer Herzkatheteruntersuchung sinnvoll.
In vielen Fallen kann die Ursache einer
hamodynamischen Verschlechterung be-
handelt werden, wie beispielsweise durch
die Beseitigung von Gefal3-/Graftstenosen,
die Behandlung von relevanten Klappenvi-
tien oder die medikamentdse Senkung des
pulmonalvaskuldren Widerstands. Auch
die medikamentdse Behandlung einer
Herzinsuffizienz kann sich glinstig auf die
Vermeidung von Arrhythmien auswirken.

Herzrhythmusstérungen gehdren bei
angeborenen Herzfehlern, wenn moglich,
in die Hand erfahrener Zentren, in denen
eine entsprechende Expertise und Sub-
spezialisierung vorhanden ist. So kdnnen
beispielsweise IART bei einer Vorhofum-
kehroperation oder Fontan-Zirkulation die
Punktion des Baffles bzw. des Tunnels not-
wendig werden lassen, was spezifische
anatomische Kenntnisse wahrend der
Intervention erfordert. Der Einsatz von
3D-Navigationsverfahren ist gerade bei
komplexeren Arrhythmiesubstraten un-
umganglich. Auch die Implantation von
Herzschrittmachern und ICD ist hdufig
nicht mit den Standardverfahren moglich.

6 Herzschrittmachertherapie + Elektrophysiologie

Uberregionale EMAH-Zentren bieten in
der Regel niedrigschwellig Kooperations-
moglichkeiten an. Das gemeinsame Ziel
sollte die jeweils optimale Versorgung
der hdufig vulnerablen Patienten mit
angeborenen Herzfehlern sein.

Fazit fiir die Praxis

= Herzrhythmusstorungen sind bei Erwach-
senen mit angeborenem Herzfehler der
hdufigste Grund fiir eine notfallmédBige
Klinikvorstellung und stationdre Aufnah-
me.

- Supraventrikuldre Tachykardien kénnen
bei komplexen angeborenen Herzfehlern
zu einer raschen kardialen Dekompensa-
tion fiihren und sollten daher schnellst-
moglich behandelt werden. Haufig ist
eine Notfallkardioversion sinnvoll.

- Langfristig ist eine Rhythmuskontrolle
und nicht eine Frequenzkontrolle anzu-
streben.

- Die Katheterablation ist der medikamen-
tosen Behandlung von Vorhoftachykardi-
en iiberlegen, auch wenn mehrere Abla-
tionsbehandlungen notwendig sind. Zur
Uberbriickung kénnen Antiarrhythmika
eingesetzt werden.

= Amiodaron ist zur medikamentésen Dau-
ertherapie bei Erwachsenen mit angebo-
renen Herzfehlern wegen der ausgeprag-
ten Nebenwirkungen ungeeignet.

-~ Bei komplexen angeborenen Herzfehlern
sollte bei Vorliegen tachykarder Vorhof-
rhythmusstorungen niedrigschwellig eine
orale Antikoagulation erwogen werden.
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Cardiac arrhythmias in adults with congenital heart disease

In patients with congenital heart disease, cardiac arrhythmias are complex and require
a thorough understanding of the anatomy, past surgical and interventional procedures,
and the specific electric processes. Supraventricular tachycardias commonly present
as emergency situations and should be treated immediately, particularly when there
is an underlying complex malformation. Establishing sinus rhythm is usually superior
to pure frequency control for hemodynamic reasons. Catheter ablation should be
preferred over medical treatment, even though several procedures are often necessary.
In addition, bradycardia is seen more frequently in congenital heart defects; this could
be aggravated by antiarrhythmic drugs. There are significant differences between

the indications and techniques used for pacemaker implantation in patients with
congenital heart defects and those without. Patients with complex congenital heart
diseases have an increased risk of thromboembolism; therefore, an individual and early
indication for low-threshold oral anticoagulation is necessary; direct oral anticoagulants
can also be used for this purpose. In risk stratification for sudden cardiac death, the
principles of general guidelines are often not applicable, and individualized decisions
are required. Recently, a new general risk score for congenital heart disease has been
developed. The treatment of cardiac arrhythmias in patients with congenital heart
disease should always be performed in close cooperation with specialized centers.

Keywords
Fontan - Atrial switch - Intra-atrial reentrant tachycardia - Sudden cardiac death - Catheter ablation

Herzschrittmachertherapie + Elektrophysiologie 7



	Herzrhythmusstörungen bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
	Zusammenfassung
	Abstract
	Vorhoftachykardien: Gefahr der kardialen Dekompensation
	Elektrische Kardioversion und medikamentöse Therapie in der Akutphase − sofortiges Handeln wichtig!
	Katheterablation: günstigere Langzeitprognose
	Orale Antikoagulation: bei komplexen Herzfehlern unabhängig vom CHA2DS2-VASc-Score
	Sick-Sinus und AV-Block: bei manchen Herzfehlern mit Ansage
	SCD-Risikostratifizierung
	Don’t try this at home!
	Fazit für die Praxis
	Literatur


