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ARVC/D

• Progressiv verlaufende Cardiomyopathie

• Fortschreitender Verlust von Herzmuskelzellen, die durch Fett- und 
Bindegewebszellen ersetzt werden

• Insbesondere der rechte Ventrikel betroffen, auch biventrikuläre
Manifestation möglich

• Ventrikuläre Arrhythmien, Synkopen und Risiko des plötzlichen
Herztods schon bei Kindern/Jugendlichen und jungen Erwachsenen

• Einschränkung der Pumpfunktion, Herzinsuffizienz



ARVC/D

• Geschätzte Prävalenz 1/5.000

• Mutationen im Desmosomen- bzw. Plakophilin2-Gen 

• Autosomal dominanter Erbgang

• Positiver genetischer Nachweis bei ca. 60% der Patienten

• Unvollständige Penetranz und unterschiedliche klinische
Ausprägung; Männer 3x häufiger als Frauen betroffen

• Beginn der Erkrankung häufig im 2. Lebensjahrzehnt



Plötzlicher Herztod bei Kindern und Jugendlichen
Pilmer CM et al., Heart Rhythm 2014

N=59 Kinder und Jugendlichen mit struktureller Herzerkrankung



Ventrikuläre Tachykardie bei ARVC

„Dysplasiedreieck“: subtrikuspidal, apikal, 

RVOT; IVS häufig nicht betroffen



3 Phasen des Krankheitsverlaufs

" „Verborgene Phase“: keine Symptome, aber Risiko für VT und

plötzlichen Herztod

" „Elektrische Phase“: symptomatische Arrhythmien, Auffälligkeiten

bei RV-Bildgebung 

" „Diffuse, progressive Phase“: Herzinsuffizienz, oft in Kombination

mit ventrikulären Arrhythmien

" „Heiße Phasen“: Einfluß von körperlicher Belastung und Entzündung



Verdacht auf ARVC bei Jugendlichen 

und jungen Erwachsenen

" Palpitationen, ventrikuläre Extrasystolen

" Nicht-anhaltende VT

" Synkopen, überlebter plötzlicher Herztod

" VT mit superiorer Achse und Linksschenkelblock



Kasuistik

F.G., Alter 9 Jahre

" Keine signifikanten Vorerkrankungen, Familienanamnese leer

" Im Alter von 6 Jahren 2x Synkope bei Schmerzereignissen

Sturz von der Schaukel è Synkope

Kollision mit dem Couchtisch è Synkope



EKG



EKG



Weitere Befunde

" Echokardiographie: Normalbefund

" Langzeit-EKG: monomorphe, isolierte VES (1%)

" Ergometrie: unauffällig

" EEG: Normalbefund



Kardiales MRT



Invasive Diagnostik zur Diagnosefindung und 

Risikostratifizierung

Herzkatheteruntersuchung:

" Hämodynamik

" Ventrikulographien, Koronarangiographien

" Epinephrintest

" Ajmalintest

" Programmierte Vorhof- und Ventrikelstimulation

" Myokardbiopsien



RV-Angiographie



Epinephrin-Test 
(0,4 µg/kg/min)



Programmierte Ventrikelstimulation



Defibrillation



" Ajmalintest:

Keine Induktion eines Brugada Typ 1-EKG

" Endomyokardbiopsie:

Kein Anhalt für DCM, HCM, Myokarditis

Keine pathologischen Fetteinlagerungen 

Weitere Untersuchungen



Molekulargenetik

• Mutation c.1577C>T (p.Thr526Met, Exon 7, PKP2-Gen) 

und c.3815A>G (p.Glu1272Gly, Exon 23, DSP-Gen) in 

heterozygoter Form

• Plakophylin-2 Gen-Mutation

• Desmoplakin-Mutation

• Dx: ARVD



Therapie

• Ziel: Verhütung des plötzlichen Herztods, Suppression von 

ventrikulären Arrhythmien, Verhütung eines Fortschreiten

der Erkrankung

• Antiarrhythmika: Amiodaron, Sotalol, ß-Blocker

• Implantierbarer Cardioverter/Defibrillator (ICD)

• Katheterablation: nicht kurativ, zur Verminderung der 

Häufigkeit von ventrikulären Arrhythmien

• Körperliche Schonung

• Herztransplantation



ARVC/D und Sport

Ruwald AC et al, Eur Heart J 2015



Therapie des Patienten

• ICD-Implantation

• ß-Blocker

• Körperliche Schonung, Befreiung vom Schulsport



Extrakardiales ICD-System plus ß-Blocker



Diagnosekriterien ARVD



Diagnosekriterien ARVD

" Morphologische und funktionelle Veränderungen (Echo, MRT, Angio)

" Histologische Veränderungen

" EKG-Veränderungen: Depolarisations- und Repolarisationsstörungen

" Arrhythmien

" Familienanamnese/Genetik



Modifizierte Task Force Kriterien 1
Marcus FI et al, 2010



Echokardiographie bei ARVD



MRT bei ARVD



RV-Angiographie bei ARVD



Modifizierte Task Force Kriterien 2
Marcus FI et al, 2010



Modifizierte Task Force Kriterien 3
Marcus FI et al, 2010



Modifizierte Task Force Kriterien
T-Wellen-Inversion

Marcus FI et al., 2010



EKG



Ventrikuläre Tachykardien

DeWitt ES et al., JACC 2019



Modifizierte Task Force Kriterien 3
Marcus FI et al, 2010

Kriebel T et al., 2003



Diagnosekriterien ARVD
(Marcus FI et al., 2010 )

" Diagnose sicher: 2 Major-Kriterien oder

1 Major- + 2 Minor-Kriterien oder

4 Minor-Kriterien

" Borderline: 1 Major- + 1 Minor-Kriterium oder

3 Minor-Kriterien

" Diagnose möglich: 1 Major-Kriterium oder

2 Minor-Kriterien



Modifizierte Task Force Kriterien
T-Wellen-Inversion

Marcus FI et al., 2010



Modifizierte Task Force Kriterien
Histologie



Klinischer Phänotyp und Diagnose der ARVC bei Kindern mit 

Desmosomen-Mutationen
Bauce B et al., Heart Rhythm 2011

• 53 Kinder, mittleres Alter 12.3 Jahre

• Diagnostik: EKG, 24-h-EKG, Echo, MRT

• 53% der Patienten klinisch unauffällig gemäß Task Force Kriterien

• Auffällige Untersuchungsbefunde: 

EKG: 34% 

Echo: 23%

VT: 32% (5/17 Pat. mit anhaltender VT)

MRT: 43% (bei 21/53 Patienten)



Bedeutung des MRT in den Task Force Kriterien

in der Diagnostik der ARVC bei Kindern und Jugendlichen
Etoom Y et al., JACC 2015

N=142 Patienten



PACES: Empfehlungen zu Herzschrittmachern/ICD bei Kindern und Jugendlichen 2021

Indikationen zur ICD-Implantation

Empfehlung

I
Die ICD-Implantation ist bei Patienten mit ARVC nach einem Reanimationsereignis/ 

überlebtem plötzlichem Herztod indiziert.

I
Die ICD-Implantation ist bei Patienten mit ARVC mit anhaltender VT mit

hämodynamischer Beeinträchtigung indiziert. 

II A
Die ICD-Implantation sollte bei Patienten mit ARVC mit einer hämodynamisch

stabilen VT, arrhythmogenen Synkopen bzw. einer LVEF f 35% erwogen werden.

IIB
Die ICD-Implantation kann bei Patienten mit vererbter ARVC mit einem erhöhten

Risiko für den plötzlichen Herztod erwogen werden.



" Die ARVC ist eine der wesentlichen Ursachen für den plötzlichen

Herztod bei Kindern und Jugendlichen.

" Die Diagnosestellung einer ARVC ist bei Kindern und

Jugendlichen erschwert. Das MRT hat eine hohe Bedeutung bei

der Diagnostik in dieser Altersklasse.

" Die Therapie muß sich nach der individuellen Situation des

Patienten richten. Die Indikation zur ICD-Implantation wird

anhand der individuellen Risikoparameter gestellt.

Zusammenfassung 




