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Ein frühzeitiger plötzlicher Herztod eines 

Menschen ist ein Ereignis, welches noch 

häufig mysteriös erscheint. 

Jedoch ist es oftmals nicht so, dass ein er-

höhtes Risiko für einen plötzlichen Herz-

tod weder vom Arzt noch vom Patienten 

zuvor erkannt werden könnte und der 

Tod tatsächlich „out of the blue“ bei 

anscheinend gesunden Personen auf-

tritt. Ein großer Teil der an einem 

plötzlichen Herztod Verstorbenen hat-

te zuvor bereits Kontakt zum Gesund-

heitssystem [1–5].

In vielen Fällen liegen (möglicherweise 

unerkannte) erkenn- und behandelba-

re Erkrankungen vor, welche in ihrem 

Verlauf richtungsweisend durch adä-

quate etablierte prophylaktische oder 

therapeutische Maßnahmen beein-

flusst werden könnten. Je jünger der 

Verstorbene ist, desto häufiger liegt ein 

hereditäres Arrhythmiesyndrom zu-

grunde.

Die Etablierung einer eindeutigen Diag-

nose einer möglichen hereditären Ar-

rhythmieerkrankung ist von großer Be-

deutung für Betroffene und Angehöri-

ge, um adäquate spezifische präventive 

oder therapeutische Maßnahmen er-

greifen zu können. 

Aufgrund der Seltenheit der einzelnen 

möglichen hereditären Erkrankungen, die 

daher nicht jedem Arzt geläufig sein kön-

nen, soll im Folgenden nur auf diese näher 

eingegangen werden.

Andererseits kann die Diagnose einer an-

derweitigen, nicht hereditären Ursache ei-

nes plötzlichen Todes die Familien oftmals 

hinsichtlich der Gefährdung weiterer An-

gehöriger „entlasten“. Das Ziel ist es, die 

kleine Hochrisikogruppe innerhalb der All-

gemeinbevölkerung zu erkennen. 

Epidemiologie

Die Häufigkeit plötzlicher Herztodesfälle 

wird derzeit auf etwa 67.000 pro Jahr in 

Deutschland geschätzt, bei einer Inzidenz 

von ca. 81 pro 100.000 Einwohnern pro 

Jahr, hochgerechnet anhand einer Studie 

aus dem Landkreis Aurich in Niedersach-

sen. Die Inzidenz eines plötzlichen Herz-

tods stieg mit zunehmendem Lebensalter 

deutlich an und war in dieser Studie im Al-

ter von 70–80 Jahre etwa achtmal höher 

als im Kindes- und Jugendalter; jedoch 

verstarben 39 % in einem Alter zwischen 

15 und 65 Jahren, was auch einen wichti-

gen sozioökonomischen Faktor darstellt. 

In jedem Alter waren Personen männli-
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Der plötzliche Herztod in jungem Alter
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Abb. 1b: Ursachen des plötzlichen Herztods ≤ 35 Jahre

Abb. 1a: Ursachen des plötzlichen Herztods – alle Altersgruppen
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chen Geschlechts häufiger von einem 

plötzlichen Herztod betroffen [6]. Vgl. 

Abb. 1 [8, 9]

Wann spricht man von einem 

„plötzlichen Herztod“?

Von einem plötzlichen Herztod spricht 

man bei einem natürlichen Tod, welcher 

mutmaßlich aus kardialer Ursache verur-

sacht ist und sich bei beobachteten Fällen 

innerhalb einer Stunde nach Einsetzen 

von Symptomen ereignet bzw. bei nicht 

beobachteten Fällen, wenn der Betroffene 

innerhalb der letzten 24 Stunden noch le-

bend gesehen wurde. 

Möglicherweise zugrundliegende heredi-

täre arrhythmogene Herzerkrankungen 

Für einen plötzlichen Herztod ursächliche 

hereditäre Arrhythmieerkrankungen kön-

nen grob in zwei Gruppen eingeteilt wer-

den: in primär rhythmogene Herzerkran-

kungen (zumeist Ionenkanalerkrankun-

gen) und in strukturelle Herzerkrankun-

gen. Dabei liegt bei der Darstellung der 

hereditären Arrhythmieerkrankungen 

derzeit noch das Konzept der monogenen 

Erkrankungen mit zumeist autosomal-

 dominantem Erbgang zugrunde, auch 

wenn viele der hereditären Herzerkran-

kungen poly- oder oligogenetische Kom-

ponenten aufweisen [10]. Dies soll im Fol-

genden noch beibehalten werden, da auch 

die gültigen Leitlinien (noch) darauf ba-

sieren. Allerdings wird dieses Konzept ge-

rade einem Wandel unterzogen, da hierbei 

viele andere Faktoren wie zum Beispiel 

das Zusammenspiel verschiedener geneti-

scher Veränderungen und Umweltfakto-

ren hinsichtlich der Penetranz und Expres-

sivität der Erkrankungen bislang unzurei-

chend berücksichtigt sind. 

Die häufigsten hereditären primären Ar-

rhythmieerkrankungen, welche nach 

 einem plötzlichen unerklärten Herztod 

bei jung Verstorbenen nachgewiesen wer-

den, sind die Long-QT-Syndrome (LQTS), 

das Brugada-Syndrom (BrS), die katecho-

laminerge polymorphe ventrikuläre Kam-

mertachykardie (CPVT) und die Short-

QT-Syndrome (SQTS). Diese Erkrankun-

gen sind oft in einem Ruhe-EKG (LQTS, 

BrS, SQTS) oder einem Belastungs-EKG 

(CPVT) auch bei bislang nicht symptoma-

tischen Personen erkennbar.

Den hereditären Formen dieser Erkran-

kungen liegen häufig Sequenzvarianten in 

Genen zugrunde, welche für kardiale Kali-

um-, Natrium- oder Calciumionenkanäle 

kodieren. Es kommt in Folge zu einem 

„Loss- oder Gain-of-Function“ des betrof-

fenen Ionenkanals. Dadurch wird die kar-

diale Re- oder Depolarisation gestört oder 

es besteht zumindest eine eingeschränkte 

Repolarisationsreserve, die sich bei Hinzu-

kommen von Faktoren, welche die Funkti-

on der Ionenkanäle weiter beeinträchti-

gen (z. B. bestimmte Substanzen, die den 

Kaliumionenkanal blockieren oder Hypo-

kaliämie), zeigt. 

Daneben gibt es auch sogenannte „erwor-

bene“ Long-QT-Syndrome, welche als Be-

gleiterscheinung einer anderweitigen Er-

krankung auftreten können einschließlich 

„medikamenteninduzierter Long-QT-

 Syndrome“, bei welchen die Ionenkanal-

funktion temporär, zum Beispiel durch ka-

liumionenkanalblockierende Medikamen-

te, beeinträchtigt wird und sich nach Ab-

setzen der Medikamente wieder normali-

siert. 

Die häufigsten hereditären strukturellen 

Arrhythmieerkrankungen stellen die hy-

pertrophe und die hypertroph-obstruktive 

Kardiomyopathie (HCM/HOCM) mit ei-

ner Prävalenz von 1:500 sowie die selte-

neren arrhythmogenen (rechts-) ventri-

kulären Kardiomyopathien (ARVC/ACM), 

die familiären Formen der dilatativen Kar-

diomyopathie (DCM) und die linksventri-

kulären Non-Compaction-Kardiomyopa-

thien (LVNC) mit jeweils einer Prävalenz 

von etwa 1:2500 bis 1:2000 dar.

HCM und HOCM sind zumeist auf eine ge-

netische Veränderung in einem der Gene 

zurückzuführen, die für das Sarkomer ko-

dieren. Bei den arrhythmogenen (rechts-) 

ventrikulären Kardiomyopathien sind häu-

fig Varianten in Genen, die für die Zell-

Zell-Verbindungen kodieren, ursächlich; 

bei den Formen der familiären dilatativen 

Kardiomyopathie lassen sich unter ande-

rem Varianten in Genen finden, welche für 

kardiale Strukturproteine oder die Kern-

Lamina kodieren, vgl. Tab. 1.

Tab. 1: Möglicherweise hereditäre zugrundeliegende Erkrankungen mit Prävalenz 

in der Bevölkerung

Strukturelle Herzerkrankungen

Koronare Herzerkrankung

Myokarditis

Koronaranomalien

Hypertrophe Kardiomyopathie

Arrhythmogene (rechtsventrikuläre) 

Kardiomyopathie

Familiäre dilatative Kardiomyopathie

Restriktive Kardiomyopathie 

primär elektrische Erkankungen (zumeist Ionenkanalerkrankung) 

Long-QT-Syndrom (LQTS)

Brugada-Syndrom (BrS)

Katecholaminerge polymorphe ventri-

kuläre Tachykardie (CPVT)

Progressive conduction disorder 

(PCCD)

Short-QT-Syndrom (SQTS)

Prävalenz in der Bevölkerung

altersabhängig, bis ca. 25 %

n.a. 

ca. 1:300 bis 1:100

ca. 1:500

ca. 1:2000

ca. 1:1250

n. a. 

ca. 1:2000

ca. 1:2000

ca. 1:10.000

ca. 1:2000

< 1:10.000



612 | Hessisches Ärzteblatt 11/2023

Fort- und Weiterbildung

Kardiogenetik 

Die Subspezialisierung „genetische Kar-

diologie“ oder kurz: „Kardiogenetik“ hat in 

den vergangenen 20 Jahren große Fort-

schritte gemacht. Genetische Untersu-

chungen in der Kardiologie haben mittler-

weile Einzug in die Routinediagnostik ge-

halten und ermöglichen in vielen Fällen ei-

ne personalisierte Risikoeinschätzung und 

personalisierte Prophylaxe oder Therapie. 

Aufgrund der Entwicklung der Next-

 Generation-Sequencing-Technologien ist 

es möglich geworden, zahlreiche Arrhyth-

miegene auf einmal zu untersuchen, was 

in Folge jedoch zu einer großen Heraus-

forderung bei der Interpretation der da-

durch häufig generierten „Varianten un-

klarer Signifikanz“ geführt hat und daher 

spezialisierten Einrichtungen mit Erfah-

rung bei der Befundinterpretation vorbe-

halten sein sollte. Varianten unklarer Sig-

nifikanz sind ein heikler Punkt der Genetik 

und eignen sich fast nie zu einem Famili-

enscreening im klinischen Rahmen. 

Durch diese Entwicklung der genetischen 

Untersuchungen hat die klinische Unter-

suchung der Patienten jedoch keinesfalls 

an Bedeutung verloren; der Genetikbe-

fund ermöglicht es vielmehr, eine bessere 

Risikoeinschätzung in Zusammenschau 

mit den klinisch-kardiologischen Befun-

den vornehmen zu können, um möglichst 

frühzeitig präventiv oder therapeutisch 

tätig werden zu können. 

Die aktuellen Leitlinien der Europäischen 

Gesellschaft für Kardiologie für das Ma-

nagement von Patienten mit ventrikulä-

ren Arrhythmien und die Prävention des 

plötzlichen Herztods enthalten die klare 

Empfehlung (Klasse IB) für eine kardioge-

netische Untersuchung, wenn eine Er-

krankung bei einem lebenden oder ver-

storbenen Individuum diagnostiziert wur-

de, welche wahrscheinlich eine genetische 

Ursache hat und ein Risiko für ventrikuläre 

Arrhythmien und plötzlichen Herztod be-

inhaltet. Jedoch wird ein ungezieltes ge-

netisches Testen bei unzureichenden Hin-

weisen auf eine genetische Erkrankung 

explizit nicht empfohlen (Klasse IIIC; nicht 

empfohlen).

Die genetischen Befunde dienen mittler-

weile nicht nur der Diagnosesicherung 

und dem erleichterten Familienscreening, 

um Personen mit einem erhöhten Risiko 

für die jeweilige Erkrankung erkennen zu 

können, sondern dienen in manchen Fäl-

len auch der Risikostratifizierung und da-

mit konkreten Therapieentscheidungen. 

So wird unter Anderem neuerdings in den 

Leitlinien zum Beispiel bei Patienten mit 

einer hereditären Form einer dilatativen 

Kardiomyopathie das Vorliegen einer pa-

thogenen Sequenzvariante in den Genen 

LMNA, PLN, FLNC oder RBM20 als einer 

von zwei Risikofaktoren (neben Synkope, 

late-Gadolinium-Enhancement in der 

Herz-MRT oder Induzierbarkeit von an-

haltenden monomorphen ventrikulären 

Tachykardien in einer elektrophysiologi-

schen Untersuchung) bewertet, bei wel-

cher die Entscheidung zur Empfehlung ei-

ner Defibrillatorimplantation auch schon 

bei einer LVEF < 50 % erwogen werden 

sollte (Klasse IIa) [7].

Postmortale Befunde nach einem 

plötzlichen ungeklärten Tod  

junger Menschen

Strukturelle Herzerkrankungen können in 

der Regel im Rahmen einer Autopsie und 

histopathologischer Untersuchungen er-

kannt werden. Bei den primär arrhythmo-

genen Erkrankungen finden sich häufig 

keine auffälligen kardialen Befunde im 

Rahmen der Obduktion. Solche Fälle, die – 

nach Ausschluss anderweitiger todesur-

sächlicher Erkrankungen und toxikologi-

scher Ursachen – weiterhin ungeklärt blei-

ben, bezeichnet man als „sudden unexplai-

ned death syndrome“ (SUDS). 

In einer Studie von Bagnall et al., erschie-

nen im New England Journal of Medicine 

im Jahr 2016 [11], wurden prospektiv kli-

nische und demographische Informatio-

nen und Autopsiebefunde aller Fälle eines 

plötzlichen Herztods von Personen im Al-

ter von 1 bis 35 Jahren in Australien und 

Neuseeland von 2010 bis 2012 erfasst. So-

fern sich nach einer Obduktion einschließ-

lich einer toxikologischen und histologi-

schen Untersuchung keine Ursache für 

den plötzlichen Tod gefunden hatte, er-

folgte eine postmortale kardiogenetische 

Untersuchung („molekulare Autopsie“). 

Es handelte sich bei dem Kollektiv um 490 

an einem plötzlichen Herztod Verstorbe-

ne. 72 % der Verstorbenen waren männ-

lich. Die häufigsten Befunde waren ein 

strukturell unauffälliges Herz („sudden 

unexplained death syndrome“, SUDS) in 

40 % aller Fälle, gefolgt von koronaren 

Herzerkrankungen (24 %), Kardiomyopa-

thien (16 %) einschließlich dilatativer, hy-

pertropher oder arrhythmogener rechts-

ventrikulärer Kardiomyopathie, Myokardi-

tiden und Aortendissektionen [11].

Mit Hilfe einer molekularen Autopsie 

konnte in dieser Studie in 27 % der Fälle 

aus der Gruppe der Todesfälle mit struktu-

rell unauffälligen Herzen (SUDS) eine kli-

nisch relevante Genveränderung in einem 

der bekannten Arrhythmiegene gefunden 

werden und in 13 % der Fälle konnte letzt-

lich in Verbindung mit klinischen Befun-

den von Angehörigen im Rahmen einer 

Follow-up-Untersuchung die Diagnose ei-

ner spezifischen hereditären Arrhythmie-

erkrankung gestellt werden.

Hinweise auf hereditäre  

arrhythmogene Erkrankungen 

Auch wenn die einzelnen hereditären kar-

dialen Arrhythmieerkrankungen selten 

sind, sind sie in ihrer Gesamtheit nicht 

mehr so selten. Weil es sich in den meisten 

Fällen um behandelbare Erkrankungen 

handelt und es zumeist auch erkennbare 

Hinweise auf die jeweils zugrunde liegen-

de Erkrankung gibt, ist es wichtig, diese 

Hinweise zu kennen.

Synkopen oder Krampfanfälle, die nicht si-

cher einer nicht-kardialen Ursache (z. B. 

vasovagale Synkopen, orthostatische Hy-

potension) zuzuordnen sind, sollten im-

mer Anlass zu einer weiterführenden Ab-

klärung geben. Diese sollte die Erhebung 

der Familienanamnese im Hinblick auf 

plötzliche Todesfälle in jungem Alter – 

auch durch Ertrinken oder ungeklärte Au-

tounfälle („aus unbekannter Ursache von F
o
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der Straße abgekommen“) – und Herzer-

krankungen beinhalten. 

Nicht selten stellt sich eine rhythmogene 

Synkope als Krampfanfall dar, sodass man 

bei einem Krampfanfall auch immer diffe-

rentialdiagnostisch eine Herzrhythmus-

störung als Ursache erwägen sollte.

Bereits im Ruhe-EKG können, bei Vorlie-

gen der entsprechenden Erkrankungen, 

Hinweise zu sehen sein, wie zum Beispiel 

eine Verlängerung des frequenzkorrigier-

ten QT-Intervalles (QTc) oder rechts-

schenkelblockartige ST-Hebungen in den 

Ableitungen V1 und/oder V2, welche oh-

ne isoelektrische Linie in eine negative 

T-Welle übergehen (BrS) bzw. ein AV-

Block I° bei Patienten mit einer dilatativen 

Kardiomyopathie als möglicher Hinweis 

auf eine hereditäre Form der Erkrankung, 

vgl. Tab. 2 „red flags“.

Mechanismus der tödlichen 

 Arrhythmien

Der häufigste Mechanismus der zum Tod 

führenden Arrhythmien scheint eine ven-

trikuläre Tachykardie zu sein, die zunächst 

in Kammerflimmern und später in eine 

Asystolie übergeht. 

Ein plötzlicher Herztod kann als ein elek-

trischer Unfall gesehen werden. Anatomi-

sche und/oder funktionelle Substrate, die 

für die Entwicklung einer lebensbedrohli-

chen ventrikulären Tachyarrhythmie an-

fällig machen im Zusammenspiel mit tran-

sienten, beeinflussbaren Ereignissen wie 

zum Beispiel Hypokaliämien oder der Ein-

nahme von bestimmten Medikamenten 

oder Substanzen, können dann maligne 

Arrhythmien verursachen [12].

Das bedeutet, es ist auch deshalb wichtig, 

eine eventuell zugrunde liegende arrhyth-

mogene Erkrankung möglichst genau zu 

kennen, um spezifische, kontrollierbare 

Faktoren benennen und beeinflussen zu 

können. Vgl. Abb. 2.

Symptome und richtungsweisende 

Befunde

Erstsymptome können in jedem Lebensal-

ter auftreten. Bei dem LQTS und der CPVT 

zeigen die meisten Patienten bereits im 

Kindes- oder Jugendalter erste Sympto-

me; beim BrS typischerweise zumeist erst 

im mittleren Lebensalter. 

Synkopen, welche sich auch als Krampfan-

fälle darstellen können — besonders wenn 

sie durch spezifische Trigger ausgelöst 

werden — können ein Hinweis auf eine he-

reditäre arrhythmogene Erkrankung sein. 

Typische Arrhythmietrigger können zum 

Beispiel der Sprung ins kalte Wasser, 

plötzliche Aufregung oder Anstrengung 

(LQTS Typ 1, CPVT) oder ein plötzliches 

schrilles Geräusch aus der Ruhe heraus 

(LQTS Typ 2) sein. Beim Brugada-Syn-

drom sind typische Auslöser für Arrhyth-

mien Fieber, opulente Mahlzeiten oder 

Schlaf. Bei der CPVT ist das Ruhe-EKG in 

der Regel unauffällig, jedoch zeigen sich 

bei einem Belastungs-EKG reproduzier-

bar polymorphe ventrikuläre Arrhyth-

mien in Form von gehäuften polymor-

phen ventrikulären Extrasystolen bis hin 

zu einer bidirektionalen ventrikulären Ta-

chykardie. 

Manchmal unterscheiden sich die Ruhe-

EKG-Aufzeichnungen von Patienten mit 

Kardiomyopathien bei den hereditären For-

men der Erkrankung nicht von denen der 

nicht-hereditären Kardiomyopathien, mit 

Ausnahmen wie z. B. der dilatativen Kar-

diomyopathie bei Vorliegen einer pathoge-

nen LMNA-Variante, welche typischerwei-

se mit stark abgeflachten P-Wellen und ei-

nem AV-Block 1. Grades einhergeht. 

Bei der arrhythmogenen rechtsventrikulä-

ren Kardiomyopathie können sich als diag-

nostische Wegweiser T-Wellen-Negativie-

rungen über der Vorderwand in den Ablei-

tungen V1 bis V3 (oder bis V6) im Ruhe-

EKG zeigen und bei fortgeschritteneren 

Stadien der Erkrankung ist häufig auch ei-

ne Epsilonwelle zu sehen. 

Die zu Synkopen führenden ventrikulären 

Arrhythmien sind beim LQTS typischer-

weise die Torsades-de-Pointes-Tachykar-

die, beim BrS und der CPVT polymorphe 

Kammertachykardien und bei der ARVC 

monomorphe LSB-förmige Kammerta-

chykardien. 

Fort- und Weiterbildung

Tab. 2: „Red flags“, welche Anlass für eine kardiologische Abklärung geben sollten

• Mutmaßlich rhythmogene Synkopen, besonders bei spezifischen Triggern        

(Stress, schriller Wecker, Sport, Schwimmen)

• Krampfanfälle ohne eindeutig pathologische EEG-Befunde

• Plötzliche ungeklärte Todesfälle in jungen Jahren in der Familienanamnese      

(auch ungeklärte „Unfälle“ oder plötzlicher Kindstod)

• Herzschwäche und/oder Herzschrittmacherpflichtigkeit vor dem 50. Lebensjahr

Legende: Warnzeichen, die neben den bekannten Symptomen wie Angina Pectoris 

oder Dyspnoe Anlass für eine sorgfältige kardiologische Untersuchung geben sollten.

Abb. 2: Intrinsische und extrinsische (beeinflussbare) Risikofaktoren für einen  

plötzlichen Herztod
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Abb. 3: Typisches Alter (Jahre) bei Erstsymptom/plötzlichem Herztod 

LQTS

CPVT

HCM

ARVC

 BrS

DCM 

KHK

ICM

Long-QT-Syndrome

Katecholaminerge polymorphe ventrikuläre Kammertachykardie

hypertroph-obstruktive Kardiomyopathie

arrhythmogene (rechts-) ventrikuläre Kardiomyopathie

Brugada-Syndrom

dilatative Kardiomyopathie

Koronare Herzkrankheit

Ischämische Kardiomyopathie

Fort- und Weiterbildung

Die EKG-Auffälligkeiten können bei den 

primären Arrhythmieerkrankungen in 

manchen Fällen auch nur intermittierend 

sichtbar sein, sodass eine einzelne EKG-

Aufzeichnung, bei entsprechendem Ver-

dacht, die jeweilige Erkrankung nicht aus-

schließen kann.

Es gibt sehr seltene Unterformen des 

LQTS, welche autosomal-rezessiv vererbt 

werden und mit weiteren Auffälligkeiten 

wie sensineuraler Schwerhörigkeit und ei-

nem schwereren kardialen Phänotyp ein-

hergehen können (Jervell-Lange-Niels-

sen-Syndrom), vgl. Abb. 3 [7, 9].

Klinische Diagnostik hereditärer 

Arrhythmiesyndrome

Sofern sich aufgrund von Anamnese, Fa-

milienanamnese, auffälligen Symptomen 

oder Befunden der begründete Verdacht 

auf eine hereditäre Arrhythmieerkran-

kung ergibt, sollte zunächst ein Ru-

he-12-Kanal-EKG, ein Belastungs-EKG, 

eine echokardiographische Untersu-

chung und ein Langzeit-EKG durchge-

führt werden. Da die EKG-Veränderun-

gen im Ruhe-EKG flüchtig sein können, 

empfehlen sich wiederholte Ruhe-EKG-

Aufzeichnungen.

Mit diesen nicht-invasiven Untersuchun-

gen ist es häufig bereits möglich, eine 

(Verdachts-) Diagnose zu stellen. Bei spe-

zifischen Fragestellungen sollte eine wei-

tere Diagnostik eingeleitet werden. 

Bei dem Verdacht auf ein Brugada-Syn-

drom ist es sinnvoll, die Elektroden für die 

Ableitungen V1 und V2 einen oder zwei 

Interkostalräume höher anzubringen, da 

damit die Sensitivität der EKG-Aufzeich-

nung erhöht wird. Zudem gibt es die 

Möglichkeit, ein „verborgenes“ Brugada-

Syndrom mit Hilfe eines Provokations-

tests mit Ajmalin zu demaskieren. Dieser 

Test sollte jedoch spezialisierten rhyth-

mologischen Zentren vorbehalten sein. 

Sofern ein Brugada-Syndrom bei dem Pa-

tienten vorliegen sollte, würde sich im 

Rahmen dieser Untersuchung ein diag-

nostisches Brugada Typ 1-EKG zeigen 

[13].

Bei Verdacht auf eine strukturelle Herzer-

krankung kann eine Herz-MRT-Untersu-

chung oft eine genauere Diagnose ermög-

lichen.

Tab. 3: Empfehlungsgrade für herzgenetische Untersuchungen

Erkrankung

Long-QT-Syndrom (LQTS)

Katecholaminerge polymorphe 

ventrikuläre Tachykardie (CPVT)

Brugada-Syndrom (BrS)

Hypertrophe (obstruktive) Kar-

diomyopathie (HCM, HOCM)

Arrhythmogene rechtsventriku-

läre Kardiomyopathie (ARVC)

DCM mit Erregungsleitungsstö-

rung (AVB I°), oder familiär

Legende: alle Empfehlungen mit Evidenzlevel „C“: d. h. basierend auf dem Konsensus von Experten und/oder kleinen Studien,  

retrospektiven Studien oder Registern. Modifiziert nach [14]

Nationaler Empfehlungsgrad

I

I

I

I

I

I

Erläuterung Empfehlungsgrad 

Die Maßnahme wird empfohlen und sollte durchgeführt 

werden („recommended“)

Die Maßnahme wird empfohlen und sollte durchgeführt 

werden („recommended“)

Die Maßnahme wird empfohlen und sollte durchgeführt 

werden („recommended“)

Die Maßnahme wird empfohlen und sollte durchgeführt 

werden („recommended“)

Die Maßnahme wird empfohlen und sollte durchgeführt 

werden („recommended“)

Die Maßnahme wird empfohlen und sollte durchgeführt 

werden („recommended“)
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Eine elektrophysiologische Untersu-

chung ist zur Diagnosestellung bei den 

hier beschriebenen Erkrankungen nur 

selten sinnvoll; in der Regel sind die nicht 

invasiven Untersuchungen zur Diagnose-

stellung ausreichend. Jedoch kann eine 

elektrophysiologische Untersuchung bei 

spezifischen Erkrankungen im Einzelfall 

der Risikostratifizierung dienen und hat 

zum Beispiel im Rahmen der Therapie 

von anhaltenden monomorphen ventri-

kulären Tachykardien bei symptomati-

schen Patienten, vor allem bei der ARVC, 

einen gesicherten Stellenwert [7], vgl. 

Abb. 4.

Genetische Untersuchungen  

bei hereditären Arrhythmie-

 erkrankungen

Eine Übersicht über die nationalen Empfeh-

lungen für genetisches Testen gibt Tab. 3.

Tab. 4 gibt eine Übersicht über die Detek-

tionsraten bei genetischen Untersuchun-

gen bei hereditären Arrhythmieerkran-

kungen.

Zu den Anforderungen für genetisches 

Testen siehe Abb. 5.

Grundsätzlich wird eine interdisziplinäre 

Untersuchung und Anbindung an ein 

Fachzentrum empfohlen [14].

Abb. 4.1: Ruhe-EKG einer 31-jährigen Patientin mit Z. n. „Krampfanfällen“ und Long-

QT-Syndrom Typ 2. QTc 461 ms (grenzwertig lang) sowie unspezifische Repolarisati-

onsstörungen.

Abb. 4.2.: Ruhe-EKG einer 56-jährigen Patientin mit Brugada-

Syndrom. „Coved type“-ST-Hebungen in Abl. V2 und V3 mit ne-

gativen T-Wellen.

Gendiagnostik bei kardio- 

vaskulären Erkrankungen 

Stellungnahme der deutschen Gesell-

schaft für Kardiologie (DGK) und der 

Deutschen Gesellschaft für pädiatrische 

Kardiologe (DGPK) 

Die deutsche Gesellschaft für Kardiologie 

(DGK) und die deutsche Gesellschaft für 

pädiatrische Kardiologie (DGPK) haben in 

einem Positionspapier Stellung – ange-

lehnt an die internationalen Empfehlun-

gen – zur Bedeutung von molekulargene-

tischen Untersuchungen bei kardiovasku-

lären Erkrankungen genommen [14]. 

Abb. 4: Elektrokardiogramme als Beispiele 

Tab. 4: Detektionsrate bei genetischen Untersuchungen bei potenziell hereditären arrhythmogenen Erkankungen

 Klinische Diagnose

Long-QT-Syndrom

Brugada-Syndrom

Katecholaminerge polymorphe ventrikuläre Tachykardie

Hypertrophe und hypertroph-obstruktive Kardiomyopathie

Dilatative Kardiomyopathie

Arrhythmogene (rechtsventrikuläre Kardiomyopathie)

Legende: Detektionsrate kausaler genetischer Veränderungen bei Untersuchung von Genen mit solider Evidenz für einen Kausal-

zusammenhang mit der jeweiligen Erkrankung (Ingles et al., Genetic testing in inherited heart diseases, Heart, Lung and Circula-

tion 2019 und Schulze-Bahr et al. , Gendiagnostik bei kardiovaskulären Erkrankungen – Konsensuspapier ... siehe [14].

Detektionsrate kausaler genetischer Veränderungen

60–70 %

ca. 20 %

50–60 %

50–60 %

20–30 %

50 %
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Therapeutische Optionen  

bei hereditären Arrhythmie-

 syndromen 

Nach sorgfältiger individueller Risikostra-

tifizierung können die therapeutischen 

Optionen von wenig einschränkenden 

Empfehlungen („Lifestyle-Modifikation“) 

mit Meidung spezifischer Arrhythmietrig-

ger wie z. B. Meidung bestimmter Medi-

kamente, frühzeitige Fiebersenkung, Ver-

meidung von intensiven sportlichen Akti-

vitäten über eine medikamentöse Be-

handlung bis hin zu Herzschrittmacher- 

oder ICD-Implantation oder (in sehr selte-

nen Fällen!) der Herztransplantation rei-

chen. 

Stellenwert der klinischen  

Diagnostik und Limitationen 

 der genetischen Diagnostik

Die genetische Diagnostik ersetzt die 

sorgfältige klinische Diagnostik keines-

falls.

Sie kann jedoch die Verdachtsdiagnose 

stützen und mittlerweile in vielen Fällen 

auch der Risikostratifizierung dienen. Zu-

dem kann sie die Familienuntersuchung 

erleichtern, sofern eine eindeutig krank-

heitsverursachende Sequenzvariante in 

einem Gen nachgewiesen wurde. 

Wenn keine krankheitsursächliche geneti-

sche Veränderung gefunden wurde, 

schließt dies das Vorliegen der jeweiligen 

Erkrankung nicht aus, macht jedoch eine 

autosomal-dominante hereditäre Form 

der Erkrankung eher unwahrscheinlicher, 

sofern der Stammbaum nicht dafür 

spricht – letztlich handelt es sich dann bei 

der Diagnose der hier beschriebenen Er-

krankungen um eine klinische Diagnose.

Auf der anderen Seite muss jedoch eine 

Überdiagnostik von genetischen Erkran-

kungen vermieden werden, um unnötige 

Behandlungen zu verhindern und die Fa-

milien nicht durch erhebliche psychische 

Belastungen in ihrer Lebensqualität zu be-

einträchtigen.

Dies gelingt am Ehesten durch eine solide 

klinische Diagnostik, die sorgfältige Aus-

wahl der zu untersuchenden Gene (d.h. 

keine Schrotschussdiagnostik bei unklaren 

Phänotypen im klinischen Setting, son-

dern Beschränkung auf die Untersuchung 

etablierter Krankheitsgene mit gesicher-

ter Evidenz für die jeweilige Erkrankung!) 

und einer multidisziplinären Einordnung 

der Genetikbefunde durch ein erfahrenes 

Team.

In einer kürzlich erschienenen Veröffent-

lichung einer Studie von Grondin et al. im 

European Heart Journal [15], in welcher 

die Untersuchung einer Kohorte von 228 

Überlebenden eines plötzlichen Herztods 

ungeklärter Ursache bei systematischer 

klinischer und genetischer Abklärung be-

schrieben wurde, konnte eindrucksvoll 

gezeigt werden, dass eine Erweiterung 

der Diagnostik auf Gene, für welche das 

ClinGen-Konsortium (www.clinicalgeno

me.org/working-groups/clinical-do

main/) nicht wenigstens eine moderate, 

starke oder definitive Evidenz als krank-

heitsursächliches Gen erkennen konnte, 

die Anzahl gefundener Varianten unkla-

rer Signifikanz deutlich erhöhte, ohne je-

doch einen nennenswerten Zuwachs an 

pathogenen oder zumindest wahrschein-

lich pathogenen Varianten zu generieren. 

Eine Erweiterung der Diagnostik von ei-

nem 53 Gen-Panel auf ein 184 Gen-Panel 

hatte zur Folge, dass nun bei 40 % der 

Untersuchten mindestens eine Variante 

unklarer Signifikanz gefunden wurde; zu-

vor war dies „nur“ bei 24 % der Unter-

suchten der Fall. Die Anzahl der pathoge-

nen oder zumindest wahrscheinlich pa-

thogenen Varianten hatte sich jedoch nur 

marginal von 22 auf 23 erhöht. 

Letztlich konnte im Rahmen dieser Stu-

die bei 10 % aller Untersuchten eine zu-

• Etablierung der jeweiligen begründeten klinischen (Verdachts-)Diagnose.

• Aufklärung/genetische Beratung nach den Vorgaben des Gendiagnostikgesetzes 

(GenDG).

• Sinnvolle Auswahl der Gene.

• Befundinterpretation des Ergebnisses des Gentests durch fachkundige Experten/

spezialisiertes Zentrum (immer in Zusammenschau mit den klinischen Befunden).

• Befundmitteilung bzw. genetische Beratung nach den Vorgaben des GenDG.

• Fortwährende Reklassifizierung des Ergebnisses des Gentests, da der Befund im wei-

teren Verlauf mit zunehmendem Wissen im Hinblick auf die Bedeutung hoch- wie 

auch heruntergestuft werden kann.

→ Neben den Vorgaben des GenDG (Richtlinie) welches für alle Fachrichtungen gilt, 

sollte der Prozess des genetischen Testens bei hereditären Arrhythmieerkrankun-

gen zur Reduzierung fehlerhafter Beurteilungen und klinischer Konsequenzen im-

mer im Rahmen eines erfahrenen, fachkundlichen Umfeldes erfolgen.       

(GenDG; https://www.gesetze-im-internet.de/gendg/)

Abb. 5: Anforderungen für genetisches Testen bei hereditären Arrhythmie- 

erkankungen

Multiple Choice-Fragen

Die Multiple Choice-Fragen zu dem Arti-

kel „Der plötzliche Herztod in jungem 

Alter“ von Dr. med. Britt Beckmann et 

al. finden Sie hier abgedruckt und im 

Mitglieder-Portal (https://portal.laekh.

de) sowie auf den Online-Seiten des 

Hessischen Ärzteblattes (www.laekh.

de). Die Teilnahme zur Erlangung von 

Fortbildungspunkten ist ausschließlich 

online über das Mitglieder-Portal vom 

25. Oktober 2023 bis 24. April 2024 

möglich. Die Fortbildung ist mit zwei 

Punkten zertifiziert. Mit Absenden des 

Fragebogens bestätigen Sie, dass Sie 

dieses CME-Modul nicht bereits an an-

derer Stelle absolviert haben. Dieser Ar-

tikel hat ein Peer-Review-Verfahren 

durchlaufen. Nach Angaben der Auto-

ren sind die Inhalte des Artikels pro-

dukt- und/oder dienstleistungsneutral, 

es bestehen keine Interessenkonflikte. 
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mindest wahrscheinlich pathogene Vari-

ante in einem der etablierten Krankheits-

gene gefunden werden und in einer Un-

tergruppe von gut phänotypisierten Fäl-

len mit einer wahrscheinlichen klinischen 

Diagnose (n=21) stieg der Anteil auf 

29 % [15].

Fazit

Die genetische Diagnostik bei dem Ver-

dacht auf ein hereditäres Arrhythmiesyn-

drom hat mittlerweile Einzug in die Routi-

nediagnostik gehalten. Sie dient der Diag-

nosesicherung und damit der Einleitung 

von präventiven oder therapeutischen 

Maßnahmen bei Patienten mit einer here-

ditären Arrhythmieerkrankung und ei-

nem dadurch erhöhten Risiko für poten-

ziell lebensbedrohliche Herzrhythmus-

störungen. Da es für diese Erkrankungen 

etablierte präventive und ggf. therapeuti-

sche Möglichkeiten gibt, sollte die kleine 

Risikogruppe innerhalb der Allgemeinbe-

völkerung erkannt und einem spezialisier-

ten Zentrum zugeführt werden. Die wei-

tere, oft lebenslange Überwachung und 

Behandlung kann dann von den wohnort-

nahen behandelnden niedergelassenen 

Kardiologen und Hausärzten in Rückspra-

che mit dem spezialisierten Zentrum er-

folgen. 

Allerdings ist mit dem technischen Fort-

schritt („Next Generation Sequen-

cing“-Methoden), welcher die schnellere 

und umfangreichere Untersuchung zahl-

reicher Gene auf einmal ermöglicht, auch 

die Anzahl von gefundenen Varianten un-

klarer Signifikanz stark angestiegen. Die-

se dienen jedoch im klinischen Setting 

weder dem behandelnden Arzt, noch 

dem Patienten hinsichtlich therapeuti-

scher Konsequenzen und können zu einer 

großen Verunsicherung führen und dazu, 

dass die Betroffenen sich fälschlicherwei-

se selbst als „krank“ wahrnehmen. Daher 

ist es derzeit nicht sinnvoll, außerhalb der 

Forschung möglichst viele Gene auf ein-

mal zu untersuchen; die Auswahl der zu 

untersuchenden Gene sollte gut durch-

dacht und gezielt phänotypbasiert ge-

troffen werden. Für eine ungezielte gene-

tische Diagnostik ohne konkrete Anhalts-

punkte für eine spezifische zugrundlie-

gende Erkrankung gibt es – außerhalb ei-

nes Forschungsrahmens – keine klinische 

Indikation. 

Grundsätzlich sollten alle genetischen Be-

funde regelmäßig hinsichtlich ihrer Ein-

schätzung erneut evaluiert werden, da 

sich die Interpretation mit zunehmendem 

Wissen ändern kann. 

Genetische Untersuchung bei Menschen 

dürfen nur nach den Richtlinien des am 

01.02.2010 in Kraft getretenen Gendiag-

nostikgesetzes durchgeführt werden. Zu 

den Einzelheiten siehe Gendiagnostikge-

setz – GenDG; http://gesetze-im-inter

net.de/gendg/index.html.

Die sorgfältige klinisch-kardiologische Di-

agnostik hat hinsichtlich ihrer Bedeutung 

keinesfalls abgenommen, da ein Genetik-

befund nie isoliert von den klinischen Be-

funden interpretiert werden kann. Der 

Kliniker kann seine Therapieentscheidun-

gen auch nie allein anhand eines Genetik-

befundes treffen. Eine sorgfältige Indika-

tionsstellung für eine genetische Untersu-

chung und die multidisziplinär getroffene 

Befundinterpretation ermöglichen jedoch 

eine moderne, individualisierte Einleitung 

von Präventionsmaßnahmen oder der ge-

zielten Behandlung von Patienten mit ei-

nem erhöhten Risiko für potenziell le-

bensbedrohliche Herzrhythmusstörun-

gen. 

Bei klugem Einsatz der genetischen Diag-

nostik kann diese von großem Nutzen zur 

Vermeidung plötzlicher Herztodesfälle 

bei jungen Menschen sein. Eine Überdiag-

nostik muss jedoch vermieden werden. 
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Nachruf auf Frank-Rüdiger Zimmeck * 12.04.1958   † 24.02.2023

Die Landesärztekam-

mer Hessen trauert 

um Frank-Rüdiger 

Zimmeck, der am 

24.02.2023 im Alter 

von 64 Jahren nach 

schwerer Krankheit 

verstorben ist. Er war 

ab 1993 als niedergelassener Arzt tätig, 

zuletzt von 2007 bis 2018 in eigener Praxis 

als Facharzt für Haut- und Geschlechts-

krankheiten in Limburg/Lahn. Frank-Rüdi-

ger Zimmeck war von September 2000 bis 

November 2012 Delegierter und von De-

zember 2005 bis November 2012 Mitglied 

im Präsidium der Landesärztekammer 

Hessen. Von 2008 bis 2011 war er Mitglied 

in der IVF/ET-Kommission der Kammer.

Die Landesärztekammer Hessen wird ihm 

ein ehrendes Andenken bewahren.

Im Namen der Landesärztekammer Hessen 

Dr. med. Edgar Pinkowski
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Multiple-Choice-Fragen:  

Der plötzliche Herztod in jungem Alter

VNR: 2760602023190620006  (eine Antwort ist richtig)

1. Welche Aussage zum plötzlichen Herz-

tod trifft nicht zu:

1) Es gibt spezifische Symptome und kli-

nische Befunde, welche ein erhöhtes 

Risiko für einen plötzlichen Herztod in 

jungem Alter anzeigen können.

2) Da es sich beim plötzlichen Herztod 

bei jungen Menschen um ein schicksal-

haftes Ereignis handelt, gibt es keine 

etablierten prophylaktischen oder the-

rapeutischen Möglichkeiten, um die-

sen zu verhindern.

3) Je jünger der Verstorbene ist, desto 

häufiger liegt eine hereditäre Arrhyth-

mieerkrankung vor. 

4) Eine eindeutige Diagnose einer heredi-

tären Arrhythmieerkrankung ist von 

großer Bedeutung, um adäquate pro-

phylaktische oder therapeutische 

Maßnahmen ergreifen zu können.

5) In vielen Fällen liegen erkenn- und be-

handelbare Erkrankungen zugrunde, 

welche in ihrem Verlauf richtungswei-

send durch etablierte prophylaktische 

oder therapeutische Maßnahmen be-

einflusst werden können.

2. Welche Aussage zur Kardiogenetik 

trifft zu:

1) Durch die Fortschritte auf dem Gebiet 

der genetischen Kardiologie hat die kli-

nisch-kardiologische Untersuchung an 

Bedeutung verloren.

2) Empfehlungen für eine genetische Un-

tersuchung bei einem begründeten 

Verdacht auf eine spezifische heredi-

täre Arrhythmieerkrankungen haben 

bislang noch keinen Einzug in die Leit-

linien gehalten.

3) Genetische Untersuchungen in der 

Kardiologie sind bislang nur im Rah-

men der Forschung verfügbar.

4) Varianten unklarer Signifikanz dienen 

dazu, ein genetisches Familienscree-

ning zu initiieren, um ein erhöhtes Risi-

ko für einen plötzlichen Herztod in der 

Familie diagnostizieren zu können.

5) Ergebnisse einer kardiogenetischen 

Untersuchung können spezifischen 

therapeutischen Empfehlungen  

dienen.

3. Welche Aussage zu spezifischen an-

amnestischen Hinweisen auf eine he-

reditäre Arrhythmieerkrankung trifft 

nicht zu?  

Typische Hinweise auf eine hereditäre 

Arrhythmieerkrankung sind …

1) ... mutmaßlich rhythmogene Synko-

pen bei spezifischen Triggern, wie zum 

Beispiel bei Stress, schrillem Wecker, 

Sport oder Schwimmen.

2) ... Krampfanfälle ohne eindeutig pa-

thologische EEG-Befunde.

3) ... Plötzliche ungeklärte Todesfälle in 

jungen Jahren in der Familienanamnese 

(auch ungeklärte „Unfälle“ oder plötz-

licher Kindstod).

4) ... orthostatischer Schwindel bei jun-

gen, schlanken Personen.

5) ... Herzschrittmacherpflichtigkeit vor 

dem 50. Lebensjahr.

4. Welche Aussage ist falsch? Grundlagen 

für ein genetisches Testen sind:

1) Etablierung der jeweiligen begründe-

ten klinischen (Verdachts-)Diagnose.

2) Aufklärung/genetische Beratung nach 

den Vorgaben des Gendiagnostikge-

setzes.

3) Gezielte Auswahl der zu untersuchen-

den Gene.

4) Fortwährende Re-Klassifizierung des 

Ergebnisses des Gentests, da der Be-

fund im weiteren Verlauf mit zuneh-

mendem Wissen im Hinblick auf die 

Bedeutung hoch- wie auch herunter-

gestuft werden kann.

5) Ein eindeutig „positiver“ Genetikbe-

fund kann eine klinisch-kardiologische 

Diagnostik ersetzen.

5. Spezifische Hinweise auf eine hereditäre 

Arrhythmieerkrankung im Ruhe-EKG 

sind nicht: 

1) Ein verlängertes frequenzkorrigiertes 

QT-Intervall (QTc) im Ruhe-EKG.

2) Rechtsschenkelblockartige ST-Hebun-

gen in den Brustwandableitungen V1 

und/oder V2 mit Übergang in eine ne-

gative T-Welle ohne isoelektrische  

Linie. 

3) Sinustachykardie.

4) Negative T-Wellen in den Brustwand-

ableitungen V1 bis V3 bei Erwachse-

nen.

5) AV-Block 1. Grades bei Patienten mit 

einer dilatativen Kardiomyopathie. 

6. Welche Aussage ist falsch? Als Basis-

Untersuchungen bei dem Verdacht auf 

eine hereditäre Arrhythmieerkrankung 

sollte folgende Untersuchung durchge-

führt werden:

1) Aufzeichnung eines oder mehrerer 

 Ruhe-EKG

2) Echokardiographie

3) Langzeit-EKG

4) Gentest

5) Belastungs-EKG

7. Sinnvolle weiterführende klinische Un-

tersuchungen zur Diagnosestellung bei 

dem begründeten Verdacht auf eine 

spezifische hereditäre Arrhythmieer-

krankung sind nicht:

1) Das Anbringen der Elektroden für die 

Ableitungen V1 und V2 des Ruhe EKGs 

einen oder zwei Interkostalräume hö-

her, um die Sensitivität zur Demaskie-

rung eines Brugada-EKG zu erhöhen.

2) Mehrfache Ruhe-EKG-Aufzeichnungen 

zu verschiedenen Zeitpunkten, da typi-

sche EKG-Veränderungen Ionenkanal-

erkrankungen (QTc-Verlängerungen, 

Brugada-EKG) in manchen Fällen nur 

intermittierend sichtbar sein können.

3) Eine Herz-MRT-Untersuchung bei Ver-

dacht auf eine strukturelle Arrhythmie-

erkrankung, vor allem zur Abklärung 

des Verdachtes auf eine arrhythmoge-

ne rechtsventrikuläre Kardiomyopathie 

(ARVC).

4) Eine spezifische genetische Untersu-

chung.
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5) Eine invasive elektrophysiologische 
Untersuchung zum Ausschluss einer 
hereditären Arrhythmie-Erkankung.

8. Welche Aussage zur Therapie bei Vor-

liegen eines hereditären Arrhythmie-

syndroms trifft zu:

1) Die meisten Betroffenen benötigen im 
weiteren Verlauf einen implantierbaren 
Defibrillator.

2) Nach individueller Risikostratifizierung 
können die therapeutischen Empfeh-
lungen auch auf die Empfehlung zur 
Meidung spezifischer Arrhythmietrig-
ger (z. B. Meidung mancher Medika-
mente) oder „Lifestyle-Modifikatio-
nen“ begrenzt sein.

3) Bereits etablierte medikamentöse 
Therapien zur Senkung des Risikos für 
potenziell lebensbedrohliche Herz-
rhythmusstörungen existieren für die-
se Erkrankungen noch nicht.

4) Die therapeutischen Empfehlungen 
werden anhand des Genetikbefundes 
festgelegt.

5) Aufgrund der Seltenheit der Erkran-
kungen existieren noch keine Leitlinien 
mit therapeutischen Empfehlungen.

9. Nationale Empfehlungsgrade für eine 

genetische Untersuchung bei dem be-

gründeten Verdacht auf ein spezifi-

sches hereditäres Arrhythmiesyndrom 

– welche Aussage ist falsch? 

1) Long-QT-Syndrom (LQTS): Empfeh-
lungsgrad I (die Maßnahme wird emp-
fohlen und sollte durchgeführt werden: 
„recommended“).

2) Hypertrophe (obstruktive) Kardio-
myopathie (HCM): Empfehlungsgrad I 
(die Maßnahme wird empfohlen und 
sollte durchgeführt werden: „recom-
mended“).

3) Bei fehlenden spezifischen klinischen 
Hinweisen auf eine spezifische heredi-
täre Arrhythmieerkrankung: Empfeh-
lungsgrad IIA (die Maßnahme ist sinn-
voll bzw. nützlich und kann durchge-
führt werden: „useful“).

4) Arrhythmogene rechtsventrikuläre 
Kardiomyopathie (ARVC): Empfeh-

lungsgrad I (die Maßnahme wird emp-
fohlen und sollte durchgeführt werden: 
„recommended“).

5) Brugada-Syndrom (BrS): Empfeh-
lungsgrad I (die Maßnahme wird emp-
fohlen und sollte durchgeführt werden: 
„recommended“).

 
10. Detektionsrate der Gentests bei spe-

zifischen hereditären Arrhythmiesyn-

dromen – welche Aussage ist richtig? 

Die Detektionsrate einer krankheits-

ursächlichen Genveränderung bei 

vorliegender klinischer Diagnose be-

trägt: 

1) Bei Long-QT-Syndrom (LQTS): 60–70 %.
2) Bei Brugada-Syndrom (BrS): 90 %.
3) Bei hypertropher (obstruktiver)  

Kardiomyopathie: 25 %.
4) Bei katecholaminerger polymorpher 

ventrikulärer Kardiomyopathie 
(CPVT): 30 %.

5) Bei arrhythmogener rechtsventrikulä-
rer Kardiomyopathie (ARVC): 20 %.

 Büchertipps von Lesern für Leser
Tova Friedman/ 

Malcolm Brabant: 

„Ich war das Mädchen       

aus Auschwitz“

 

Aus dem Englischen von   
Ulrike Strerath-Bolz

Penguin/Random House, 
München 2022, 352 Seiten, 18 €.

Sechs Millionen Menschen werden zu ei-
ner Statistik, ein Menschenleben ist ein 
Schicksal. Mit vier Jahren kam Tova Fried-
man, heute 85, mit ihrer jüdischen Fami-
lie in ein Getto in der Nähe von Łódź.  Als 
Sechsjährige wurde sie 1943 nach Ausch-
witz deportiert. Sie und ihre Mutter 
überlebten das Vernichtungslager – u. a. 
durch einen Formfehler vor der Gaskam-
mer. Davon erzählt sie heute vor Schul-
klassen, auf TikTok und in diesem Buch. 

Malcolm Brabant hat die historischen 
Hintergründe recherchiert.
„Ich habe überlebt. Damit einher geht die 
Verpflichtung gegenüber den anderthalb 
Millionen jüdischen Kindern, die ermor-
det wurden. Sie können nicht mehr spre-
chen. Also spreche ich für sie.“ Tova 
Friedman, geboren 1938, lebt zu Beginn 
des Zweiten Weltkriegs in der polnischen 
Stadt Tomaszów Mazowiecki. Die 
13.000 Juden der Stadt, unter ihnen 
5.000 Kinder, wurden mit Beginn der 
Shoa in einem Getto zusammenge-
pfercht. Nach 1945 sind es gerade einmal 
etwa 200 Überlebende gewesen, die 
dorthin zurückgekehrt sind. Nur fünf 
Kinder aus dem Getto Tomaszów Mazo-
wiecki haben überlebt. Tova ist das 
Jüngste von ihnen. Sie hat eine Gaskam-
mer von innen gesehen und als Kind er-
lebt, was es bedeutet, sich zwischen den 
Toten zu verstecken, um selbst zu über-

leben. Überlebt hat sie aber auch auf-
grund einer unerschütterlichen Hoff-
nung und einer Liebe, deren Kraft Unvor-
stellbares leisten konnte. 
Im Nachwort ihres Buches bedankt sie 
sich bei der Tätowiererin in Auschwitz-
Birkenau, die ihr die Häftlingsnummer 
eintätowiert hat. „Sie war eine junge Frau 
und sehr freundlich, als sie mich täto-
wierte. Ich hatte also keine Angst. Sie 
sprach, wie man mit einer Fünfjährigen 
sprechen sollte, erklärte mir, ich könnte 
die Nummer ja später mit einer Bluse 
überdecken.“ Auch die junge Frau wurde 
später von den Nazis ermordet.
Die Überlebenden werden nicht mehr 
lange unter uns sein. Deswegen ist es so 
wichtig, dass es Bücher wie dieses gibt, 
das auch deswegen so gut geworden ist, 
weil darin eine gute Zeitrecherche mit 
den Erinnerungen und Gefühlen eines 
Kindes erzählt werden.

Dr. med. Helmut Schaaf 
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