
en überwiegenden Anteil tachykarder
Rhyth musstörungen stellen supraventri-
kuläre Tachykardien mit einer Inzidenz von
0,1 bis 0,4 Prozent dar. Nur ein relativ klei-

ner Anteil sind ventrikuläre Tachykardien mit einer In-
zidenz von 0,002 bis 0,008 Prozent.
Bei den tachykarden Herzrhythmusstörungen wird
zwischen supraventrikulären Tachykardien (SVT) und
ventrikulären Tachykardien (VT) unterschieden.
Supraventrikuläre Tachykardien brauchen für ihren Ta-
chykardiemechanismus den Vorhof. Von ventrikulären
Tachykardien spricht man, wenn der Tachykardieme-
chanismus unterhalb des His-Bündels liegt und der
Vorhof keinen essenziellen Bestandteil des Tachy -
kardiemechanismus darstellt. In der Regel sind SVT
durch schmale QRS-Komplexe in der Tachykardie ge-
kennzeichnet, während VT sich durch breite QRS-
Komplexe darstellen. In wenigen Fällen gibt es aber
auch SVT, die mit breitem QRS-Komplex imponieren
(antidrome AV-Reentry-Tachykardie bei WPW-
 Syndrom, Mahaim-Tachykardie oder SVT mit
 Leitungsaberation bzw. frequenzabhängiger Schen-
kelblockierung). Jedoch gelten breite QRS-Komplex-
tachykardien bis zum Beweis des Gegenteils als Kam-
mertachykardien (VT).
Tachykardien wie zum Beispiel AV-Reentry-Tachy -
kardien können paroxysmal, das heisst plötzlich auftre-
ten und enden, während man bei fokalen atrialen
 Tachykardien häufiger ein Überholen des Grundrhyth-
mus durch den Fokus beobachtet, dem sogenannten
«warm up». Diese Tachykardien werden mit der Zeit
langsamer und damit dann wieder vom Grundrhyth-
mus überholt, dem sogenannten «cool down». Es gibt
aber auch eher permanente (incessant) Tachykardien
welche meist eine langsamere Tachykardiefrequenz als
die paroxysmal auftretenden Tachykardien haben. Sie
werden teilweise von den Kindern nicht bemerkt, kön-
nen aber über eine zu hohe mittlere Herzfrequenz zu
 einer tachykardiebedingten Kardiomyopathie führen.

Eine Tachykardie ist im Erwachsenenalter mit einer
Frequenz > 100/min definiert. Im Kindesalter müssen
die altersspezifischen Normwerte berücksichtigt wer-
den (1) (Tabelle 1).

Tachykardiemechanismen
Als Tachykardiemechanismen kommen drei Formen
infrage. Am häufigsten liegt ein Reentry-Mechanis-
mus zugrunde. Hier sind als Grundlage mindestens
zwei unterschiedlich schnell leitende Gewebe (Bah-
nen) mit unterschiedlichen Erholungszeiten (Refrak-
tärzeiten) vonnöten. Beim Auftreten einer vorzeitigen
Erregung (Extrasystole) kommt es zum unidirektiona-
len Block in dem schnellen Schenkel des Reentry-
Kreises. In der Zone der verzögerten Erregungsaus-
breitung wird die Erregung so weit abgebremst, dass
das schneller leitende Gewebe wieder erregbar ist
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Herzrhythmusstörungen können zu jeder Zeit von der Fötalperiode über das Säug-

lingsalter bis zum Kindes- und Jugendalter auftreten. Prinzipiell unterscheiden sie sich

nicht von den Herzrhythmusstörungen im Erwachsenenalter. Unterschiedlich sind

aber die Häufigkeit und die Verteilung der verschiedenen Herzrhythmusstörungen.

Von Matthias Gass

D

Tabelle 1:

Normwerte für die Herzfrequenz im Kindesalter

Alter Herzfrequenz
minimal maximal

1–2 Tage 123 159
3–6 Tage 129 166
1–3 Wochen 107 182
1–2 Monate 121 179
3–5 Monate 106 186
6–11 Monate 109 169
1–2 Jahre 89 151
3–4 Jahre 73 137
5–7 Jahre 65 133
8–11 Jahre 62 130
12–15 Jahre 60 119

nach: Cluster JW, Rau RE, eds. John Hopkins: The Harriet Lane Handbook. 10th ed. Philadelphia, 
PA: Mosby Elsevier Inc; 2008.



und die Erregung zurückleiten kann. Neben dem spe-
zifischen Reizleitungssystem (Sinusknoten, AV-Kno-
ten etc.) können auch ektope Zellen die Möglichkeit
zur spontanen diastolischen Depolarisation besitzen
und damit elektrische Impulse (Aktionspotenziale) er-
zeugen. Dies wird als gesteigerte Automatie bezeich-
net. Als getriggerte Aktivität bezeichnet man eine
durch Extrasystolen bedingte Potenzierung von Nach-
potenzialen, welche unter Umständen die Reiz-
schwelle erreichen können und damit eine Depolari-
sation der Zelle erreichen, um dann selbst ein
Aktionspotenzial zu generieren (2) (Tabelle 2).

Therapie
Die primäre Therapie in Säuglings- und Kleinkindalter
stellt die medikamentöse Therapie dar. Durch die  Anti -
arrhythmika werden die Leitungseigenschaften der
Zellen teilweise auf mehreren Ebenen verzögert. Dies
führt zu einer mehr oder weniger guten «Einstellung»
des Kindes. Teilweise kommt es trotz Medikation zu
Durchbruchtachykardien. Ab dem 6. Lebensjahr kann
dann in Abhängigkeit der zugrunde liegenden Erkran-
kung eine elektrophysiologische Untersuchung mit
der Option der Radiofrequenz- oder Kryoablation

durchgeführt werden. Hierfür sollte ein Zentrum mit
ausreichender pädiatrischer Erfahrung gewählt wer-
den, um die Prozedur so sicher wie möglich und so
wenig belastend wie möglich für das Kind durchfüh-
ren zu können. Die Indikation für diesen Eingriff sollte
in jedem Fall individuell, am besten mit einem Kinder-
elektrophysiologen, besprochen werden. Bei der
 Indikationsstellung gehen viele Faktoren wie Alter,
Leidensdruck, Begleiterkrankungen, Risiko der Rhyth-
musstörung versus Risiko der Behandlung und so
weiter mit in die Entscheidung ein.
Die Akutbehandlung zur Terminierung von supraven-
trikulären Tachykardien wird heutzutage in der Regel
medikamentös mit Adenosin durchgeführt. Bei allen
SVT, die den AV-Knoten für ihren Reentry-Mechanis-
mus benötigen, kommt es durch den kurzzeitigen AV-
Block zu einer Unterbrechung des Reentry-Kreises.
Bei intraatrialen Reentry-Tachykardien (IART) kommt
es durch die Adenosingabe zu einer Demaskierung
der atrialen Tachykardie. Eine elektrische Kardiover-
sion ist die Akuttherapie der Wahl bei allen Formen
von atrialen Reentry-Tachykardien. Fokale Tachy -
kardien sind durch eine Kardioversion meistens nicht
zu beeinflussen. Sie müssen primär medikamentös
angegangen werden. Bei der medikamentösen Thera-
pie von supraventrikulären Tachykardien werden
heutzutage Betablocker, Sotalol, Propafenon, Flecai-
nid und Amiodaron eingesetzt.

Supraventrikuläre 
Tachykardien
Die häufigste Ursache für eine SVT im Kindesalter
sind akzessorische Leitungsbahnen zwischen Vorhof
und Kammer. Die meisten dieser kongenitalen Bah-
nen degenerieren im 1. Lebensjahr. Bei elektrisch ak-
tiven Bahnen nach dem 5. Lebensjahr ist die Wahr-
scheinlichkeit einer Degeneration statistisch gesehen
sehr gering.
Die bekannteste ist das Kent-Bündel als anatomisches
Substrat für das Wolff-Parkinson-White-Syndrom
(WPW-Syndrom). Diese Bahnen können sowohl uni-
direktional als auch bidirektional leiten. Beim soge-
nannten verborgenen WPW-Syndrom liegt eine aus-
schliesslich retrograd leitende Bahn vor. Besteht eine
antegrade Leitung vom Vorhof auf die Kammer, zeigt
sich im Standard-EKG eine Präexzitation, die soge-
nannte Deltawelle. Die Deltawelle stellt die vorzeitige

Kammererregung durch die akzessori-
sche  Bahn dar (Abbildung 1).
Prinzipiell sind  bei offener Präexzita-
tion zwei AV-Reentry-Mechanismen
möglich. Am häufigsten kommt es bei
einer AV-Reentry-Tachykardie zu einer
antegraden Leitung via AV-Knoten
und einer retrograden Leitung via
Kent-Bündel auf den Vorhof zurück.
Diese Form wird als orthodrome Ta-
chykardie bezeichnet. Sie tritt in über
90 Prozent aller Tachykardien auf. Die
QRS-Komplexe bei Tachykardie sind
schmal, da der Ventrikel antegrad via
AV-Knoten erregt wird (Abbildung 2).
Sehr viel seltener ist ein Reentry-
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Tabelle 2:
Tachykardiemechanismen

Pathogenese Automatie getriggert
SN-Tachykardie X
IART
Vorhofflattern
FAT/EAT X
AVNRT
JET X
AVRT
RVOT-VT X
ischämische VT X
faszikuläre VT X
TdP X

SN: Sinusknoten; IART: intraatriale Reentry-Tachykardie; FAT/EAT: fokale/ektope atriale Tachykardie;
AVNRT: AV-Knoten-Reentry-Tachykardie; JET: junktionale ektope Tachykardie; AVRT: AV-Reentry-
 Tachykardie; RVOT-VT: rechtsventrikuläre Ausflusstrakt-Tachykardie; TdP: Torsades de pointes

Abbildung 1: Sinusrhythmus mit Präexzitation. EKG und Reizleitung. SN: Sinusknoten; RA: rechter Vorhof; LA: linker Vorhof; RV: rechtes
Ventrikel; LV: linkes Ventrikel; AVN: AV-Knoten; HIS: His-Bündel.



 Mechanismus mit antegrader Leitung
via Kent-Bündel und retrograder Lei-
tung via AV-Knoten. Diese Tachy -
kardieform findet man besonders bei
Patienten mit multiplen Bahnen. Hier
zeigt sich als Zeichen der maximalen
Präexzitation eine SVT mit breiten
QRS-Komplexen (Abbildung 3).
Neben den AV-Reentry-Tachykardien
besteht bei offener Präexzitation auch
noch die Gefahr, dass das Vorhofflim-
mern schnell über die akzessorische
Leitungsbahn auf die Kammer überge-
leitet wird. Diese Kombination kann
lebensbedrohlich sein und wird im
amerikanischen Sprachraum auch
FBI-Syndrom (fast, broad, irregular)
genannt. Sie ist für plötzliche Todes-
fälle bei Patienten mit Präexzitation
verantwortlich (Abbildung 4).
Vorhofflimmern kann auch schon bei
Kindern mit Präexzitation als assozi-
ierte Rhythmusstörung auftreten. Ne-
ben dem Kent-Bündel gibt es auch
noch weitere akzessorische Bahnen
mit zum Teil spezifischen Leitungs -
eigenschaften. Hier sind die «Perma-
nent Junct ional Reciprocating Tachy-
cardia» (PJRT), eine rein retrograd
leitende Bahn mit Eigenschaften des
AV-Knotengewebes, sowie das Ma-
haim-Bündel als rechtsseitige rein antegrad leitende,
dekrementale akzessorische Bahn zu nennen. Des
Weiteren gibt es selten auch noch multiple nodofaszi-
kuläre Verbindungen im rechten Ventrikel. Therapie
der Wahl ist bei Kindern ab dem Schulalter die Radio-
frequenzablation der akzessorischen Leitungsbahn (2)
(Abbildungen 5 und 6).
Nach den AV-Reentry-Tachykardien stellen die AV-
Knoten-Reentry-Tachykardien (AVNRT) die zweithäu-
figste SVT-Form im Kindesalter dar (Abbildung 7). Hier
finden sich ebenfalls angeborenermassen zwei unter-
schiedliche Leitungsbahnen im AV-Knoten: der soge-
nannte Slow Pathway und der Fast Pathway. Bei der
typischen AVNRT wird antegrad über den Slow Path-
way und retrograd über den Fast Pathway geleitet.
Diese Tachykardie ist hämodynamisch belastend für
die Kinder, weil Vorhof und Kammer simultan erregt
werden und sich somit die Vorkammer gegen eine
verschlossene AV-Klappe zu entleeren versucht. Dies
führt zu einem Anstieg des Drucks im rechten Vorhof
und zu einem Abfall des Systemblutdruckes. Häufig
sehen die Eltern oder beschreiben die Kinder herz -
frequenzsynchrone Pulsationen im Halsbereich. Auch
bei dieser Tachykardieform kann durch Radio fre -
quenzmodulation des Slow Pathway eine Heilung er-
reicht werden.
Sehr viel seltener sind intraatriale Reentry-Tachy -
kardien (IART) im Kindesalter. Sie können überall im
Vorhofbereich entstehen, sind aber häufiger im rech-
ten Vorhof anzutreffen, teilweise als Mikro-Reentry-
Tachykardie auch in der Nähe des Sinusknotens. Eine
Sonderform der IART stellt das typische rechtsatriale
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Abbildung 2: Orthodrome AV-Reentry-Tachykardie. EKG und Reizleitung. SN: Sinusknoten; RA: rechter Vorhof; LA: linker Vorhof; RV:
 rechtes Ventrikel; LV: linkes Ventrikel; AVN: AV-Knoten; HIS: His-Bündel.

Abbildung 3: Antidrome AV-Reentry-Tachykardie. EKG und Reizleitung. SN: Sinusknoten; RA: rechter Vorhof; LA: linker Vorhof; RV: rechtes
Ventrikel; LV: linkes Ventrikel; AVN: AV-Knoten; HIS: His-Bündel.

Abbildung 4: EKG bei FBI-Syndrom: Vorhofflimmern mit schneller Überleitung via Kent-Bündel auf die Kammer. 

Abbildung 5: Ablation einer linksseiti-
gen akzessorischen Bahn nach trans-
septaler Punktion.



Vorhofflattern dar, welches von seinem Reentry-Kreis-
lauf anatomisch durch seine Isthmusabhängigkeit de-
finiert ist (Abbildung 8). Die Erregung dieses Kreis-
laufs geht am Vorhofseptum hoch und an der
lateralen Wand herunter, um dann durch den Isthmus
zwischen V. cava inferior und Trikuspidalklappenanu-
lus wieder zum Septum zu gelangen. Die intraatriale
Erregung findet gegen den Uhrzeigersinn statt (coun-
ter-clockwise). IART im Kindesalter nehmen zu, da
durch die Herzchirurgie bei kongenitalen Vitien immer
mehr Kinder mit atrialen Narben älter werden. Diese
Narben stellen ideale Voraussetzungen für das Ent-
stehen eines intraatrialen Reentry dar.
Bei typischem Vorhofflattern stellt die lineare Läsion
vom Trikuspidalanulus zur V. cava inferior die Therapie
der Wahl dar. Bei den narbenbedingten IART kann un-
ter Zuhilfenahme eines 3D-Mappingsystems der
Reentry-Mechanismus dreidimensional auf einer vir-
tuellen Anatomie des Vorhofes dargestellt werden.
Durch lineare Läsionen wird dann der Reentry an ge-
eigneter Stelle unterbrochen. Das neonatale Vorhof-
flattern stellt hierbei eine Sonderform dar. In der Regel
ist nach einmalig erfolgter elektrischer Kardioversion
keine weitere medikamentöse Behandlung erforder-
lich (3).
Im Gegensatz zu den Reentry-Tachykardien stehen die
fokalen Tachykardien auf der Basis von getriggerter
oder autonomer Aktivität; sie werden synonym auch
ektope Tachykardien genannt. Finden sich diese Foci
im Vorhof, wird die Tachykardie als fokale oder ektope
atriale Tachykardie (FAT bzw. EAT) bezeichnet. Finden
sich mehrere aktive Foci im Vorhof, was an unter-
schiedlicher p-Wellen-Morphologie zu erkennen ist,
spricht man von einer multifokalen atrialen Tachy -
kardie (MAT). Ein Teil dieser Foci degeneriert spontan.
Bei anhaltenden Tachykardien beziehungsweise
schnellen fokalen Entladungen ist auch bei dieser
 Tachykardie mithilfe eines 3D-Mappingsystems eine
Darstellung der frühesten elektrischen Erregung als
Hinweis auf die Lokalisation des Fokus im Vorhof mög-
lich (Abbildung 9). Meistens sind die Foci im rechten
Vorhof lokalisiert, es finden sich aber auch Foci im Be-
reich der Lungenveneneinmündungen und im Bereich
des linken Herzohres. Hier können die Foci gezielt mit-
tels  Radiofrequenzablation eliminiert werden (4). 
Sehr viel seltener als im Vorhofbereich sind solche
Foci im AV-Knoten. Fokale Tachykardien aus dem AV-
Knoten werden als junktionale ektope Tachykardie
(JET) bezeichnet. Sie ist in ihrer kongenitalen Form
sehr selten, kann aber bereits intrauterin zum Hy-
drops fetalis führen. Sehr viel häufiger findet man die
JET nach kardiochirurgischen Eingriffen mit der Herz-
Lungen-Maschine im Bereich des Kammerseptums.
Diese Sonderform der Tachykardie dauert in der Regel
2 bis 4 Tage post operationem, und sie ist heutzutage
durch die Gabe von Amiodaron und Kühlung des Pa-
tienten zu beherrschen. Eine kongenitale JET kann
auch durch Radiofrequenz- oder Kryoablation thera-
piert werden. Allerdings ist das AV-Block-Risiko deut-
lich höher als bei der Slow-Pathway-Modulation der
typischen AV-Knoten-Reentry-Tachykardie. Die medi-
kamentöse Behandlung gestaltet sich in der Regel
sehr schwierig.
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Abbildung 6: Radiofrequenzablation einer akzessorischen Bahn.

Abbildung 7: AV-Knoten-Reentry-Tachykardien (AVNRT).

Abbildung 8: Vorhofflattern.



Ventrikuläre Tachykardien
Ventrikuläre Tachykardien im Kindesalter sind selten.
Die Wahrscheinlichkeit, an ventrikulären Dysrhyth-
mien zu sterben, beträgt bei herzgesunden Kindern
zirka 0,001 Prozent pro Jahr. Ventrikuläre Tachy -
kardien fallen im EKG durch eine erhöhte Herzfre-
quenz von mehr als 20 Prozent über der 95-Prozent-
Perzentile der Normfrequenz bezogen auf das Alter
auf. Die QRS-Komplexe sind zirka 30 bis 40 Prozent
breiter als die 95. Perzentile bezogen auf das Alter der
Kinder (1). Pathognomonisch sind eine ventrikulo -
atriale Dissoziation sowie Fusions- und Capture-
Schläge. Ab 4 Schlägen wird der schnelle ventrikuläre
Rhythmus Tachykardie genannt. Bis 30 Sekunden
Dauer spricht man von einer nicht anhaltenden Ta-
chykardie, dauert sie länger, wird sie als anhaltende
Tachykardie bezeichnet. Ist die Morphologie der QRS-
Komplexe gleich, wird von einer monomorphen Ta-
chykardie gesprochen, im Gegensatz zur polymor-
phen Tachykardie mit unterschiedlicher Morphe der
QRS-Komplexe (3). Eine Sonderform der polymor-
phen ventrikulären Tachykardie stellt die Torsade de
pointes mit undulierenden QRS-Komplexen sowie die
bidirektionale Tachykardie bei der katecholaminsensi-
tiven polymorphen ventrikulären Tachykardie (CPVT)
dar (Abbildung 10). 
Zu unterscheiden ist zwischen den idiopathischen Ta-
chykardien, bei dem das arrhythmogene Substrat an-
geboren ist, und den erworbenen ventrikulären Ta-
chykardien im Rahmen einer Infektion, Intoxikation,
Elektrolytstörung, Tumoren, Ischämie durch Koro -
naranomalien und so weiter.
Weitere Ursachen können aber auch Kardiomyopa-
thien wie die dilatative oder die hypertrophe Kardio-
myopathie (DCM/HCM) sowie die arrhythmogene
rechtsventrikuläre Dysplasie (AVRD) darstellen. Sub-
sumiert sind bei den Kardiomyopathien auch die elek-
trischen Kardiomyopathien, welche meistens auf ei-
ner Ionenkanalstörung der Zellmembran beruhen.
Klassische Vertreter für diese Gruppe sind das Long-
QT-Syndrom (LQTS), das Short-QT-Syndrom (SQTS),
das Brugadasyndrom sowie die CPVT.
Die dritte Gruppe sind Kinder mit angeborenen Herz-
fehlern. In dieser Gruppe finden sich zirka 50 Prozent
aller ventrikulären Dysrhythmien im Kindesalter. Das
Risiko, an den ventrikulären Dysrhythmien zu sterben,
beträgt 1 bis 3 Prozent pro Jahr. Hier können ventri-
kuläre Rhythmusstörungen auch vor der Operation
durch übermässige Druck- und/oder Volumenbelas -
tung der Kammern auftreten. Postoperativ sind diese
Patienten durch Narben im Ventrikelmyokard für ven-
trikuläre Tachykardien prädisponiert.
Idiopathische ventrikuläre Tachykardien stellen den
Hauptteil der Kammertachykardien bei herzgesunden
Kindern dar. Die rechtsventrikuläre Ausflussbahnta-
chykardie (RVOT-VT) ist durch einen Rechts- bis Steil-
lagetyp und eine linksschenkelblockartige QRS-Mor-
phologie gekennzeichnet (Abbildung 11). Diese
Tachykardien basieren auf einer erhöhten Automatie
oder einem Triggermechanismus, und sie werden
durch den adrenergen Tonus beeinflusst. Die Patien-
ten sind in der Regel nur gering durch die Tachykardie
beeinträchtigt. Die Prognose gilt als ausgesprochen
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Abbildung 9: FAT: Fokus
am Mitralklappenanulus.

Abbildung 10: Bidirektionale Tachykardie bei CPVT (oben) und Torsades de pointes bei Long QT-Syndrom (LQTS 
[unten]).

Abbildung11: Rechtsventrikuläre Ausflusstrakt-Tachykardie (RVOT-VT).



gut, auch wenn vereinzelte Berichte vorliegen, wo-
nach die Tachykardie zum Kammerflimmern degene-
rieren kann.
Die Indikation zur Radiofrequenzablation ergibt sich
bei symptomatischen Tachykardien und/oder einer
 tachykardieinduzierten Kardiomyopathie.

Entsprechend zum rechtsventrikulären Ausflusstrakt
können idiopathische Tachykardien auch ihren Ur-
sprung aus dem linken Ventrikel haben. Hierbei wer-
den 3 Subtypen unterschieden: die linksventrikuläre
Ausflussbahntachykardie (LVOT-VT), deren Mechanis-
mus auf getriggerter Aktivität, erhöhter Automatie
oder einem Reentry beruhen kann, die linksventriku-
läre verapamilsensitive Reentry-Tachykardie (Typ Bel-
hassan) sowie die fokale Tachykardie (gesteigerte
 Automatie) vom distalen posterioren Faszikel (4) (Ab-
bildung 12).
In Abhängigkeit der klinischen Beschwerden kann
man diese Formen heutzutage durch Radiofrequenz-
ablation therapieren. Im Säuglings- und Kleinkindalter
ist jedoch die medikamentöse Behandlung mittels
 Betablocker oder Amiodaron vorzuziehen. 
Bei schnellen, hämodynamisch nicht tolerierbaren
ventrikulären Tachykardien beziehungsweise Kam-
merflattern oder Kammerflimmern, wie sie zum
 Beispiel bei den hypertrophen, dilatativen und elektri-
schen Kardiomyopathien auftreten, ist eine medika-
mentöse Therapie in Kombination mit einem implan-
tierbaren Kardioverter-Defibrillator (ICD) erforderlich.
Bei kleinen Kindern wird hierbei eine epimyokardiale
Sondenplatzierung bevorzugt. Ab dem Jugendlichen-
alter kann dann eine standardmässige transvenöse Im-
plantation der Elektroden erfolgen (2) (Abbildung 13).
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Abbildung 12: Faszikuläre Tachykardie.

Abbildung 13: ICD-Implantation (Kardioverter/Defibrillator): A: transvenös; B: epimyokardial.


