UBERSICHTSARTIKEL

570

Was Allgemeinarzte uber Herzoperationen bei Kindern wissen mussen

Angeborene Fehlbildungen
des Herzens

Dr. med. Tornike Sologashvili, Prof. Dr. med. René Prétre, Dr. med. Alexandre Ponti, Dr. med. Anna Nowacka,
Prof. Dr. med. Maurice Beghetti, Prof. Dr. med. Nicole Sekarski

Centre universitaire romand de cardiologie et chirurgie cardiaque pédiatrique, Centre hospitalier universitaire vaudois, Lausanne

Tornike Sologashvili

Vor den Fortschritten der Herzchirurgie starben in der Mitte des letzten Jahrhun-

derts schatzungsweise 85% der Kinder mit einem Herzfehler wahrend ihrer Kind-

heit an Herz-Kreislauf-Versagen oder Atemstillstand. Einige Jahrzehnte spater hat

sich dieses Verhidltnis mit den heutigen Herzoperationen und Kathetereingriffen
ins Gegenteil verkehrt und die Uberwiegende Mehrheit der Kinder erreicht das
Erwachsenenalter. Dennoch kann nur selten die Rede von Heilung sein.

Einleitung

Bei Kindern mit Herzfehlern ist eine konstante Betreu-
ung erforderlich, die hdaufig mit Eingriffen und Opera-
tionen zur Behandlung sekundérer Lasionen oder zur
Korrektur von Restvitien einhergeht [1]. Dieser Review
soll einen Uberblick geben und die Richtlinien zur
Uberwachung und Behandlung dieser bestindig wach-
senden Population vorstellen.

Epidemiologie

Angeborene Fehlbildungen des Herzens gehoren zu
den haufigsten Fehlbildungen. Laut Daten von EURO-
CAT (Europaisches Netzwerk von Fehlbildungsregistern)
sind schatzungsweise 28% der erfassten schweren ange-
borenen Fehlbildungen Herzfehler [2]. In der Schweiz
werden jedes Jahr 900-1000 neue angeborene Fehlbil-
dungen des Herzens diagnostiziert, von denen die Halfte
operiert werden muss. Die Prdvalenz angeborener
Herzfehler liegt derzeit bei ca. 8 Fillen pro 1000 Lebend-
geburten [3].

Dank der Verbesserung der chirurgischen und inter-
ventionellen Techniken erreichen heute tiber 90% der
betroffenen Kinder das Erwachsenenalter. Auch ihre
Nachkommen diirften ein erhohtes Risiko fiir angebo-
rene Fehlbildungen des Herzens aufweisen [4]. Im Falle
eines angeborenen Herzfehlers bei Verwandten ersten
Grades ist das Risiko fiir weitere Fehlbildungen erhoht.
Es variiert je nach Art des Herzfehlers, betragt jedoch
nach dem ersten betroffenen Kind 3 und nach dem
zweiten 10% [5].
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Atiologien

Lange wurde vermutet, dass die meisten angebore-
nen Fehlbildungen des Herzens sporadisch auftreten.
Die zunehmende Genauigkeit der Genanalysen hat
jedoch einen deutlich stirkeren genetischen Zusam-
menhang ergeben als anfangs vermutet, da dieser
bei ca. einem Drittel der Herzfehler zu finden ist [6].
Trisomie 21, 13, 18, das Mikrodeletionssyndrom 22ql1,
das Noonan- und das Williams-Syndrom sind mit
Fehlbildungen des Herzens assoziiert. Mit den Fort-
schritten der Genomtechnologie und den neuen Se-
quenzierungsmethoden diirfte das Verstindnis der
Ursachen angeborener Herzfehler rasch zunehmen
[7]. Immer haufiger wird bei einer entsprechenden
Diagnose eine professionelle genetische Beratung
empfohlen.

Andere Ursachen sind bestimmte Virusinfektionen im
ersten Trimester (R6teln, Masern), chronische Erkran-
kungen der Mutter (Diabetes, Lupus) und exzessiver
Alkoholkonsum oder die Einnahme bestimmter Medi-
kamente (Antiepileptika, Antikoagulanzien, Lithium)
wahrend der Schwangerschatft.

Der intrauterine Kreislauf und seine
Verianderungen bei der Geburt

Das Herz und der Blutkreislauf entwickeln sich in ra-
santem Tempo. Rasch libernimmt das Herz die Blut-
versorgung, wodurch sich zunichst der Embryo und
dann der Fotus entwickeln kann. Eine zu schwere
Kardiomyopathie oder schwere Gefassfehlbildungen
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fiihren zu einem Kreislaufversagen in utero, wodurch
es zu einer Fehlgeburt kommt.

Wahrend der gesamten Schwangerschaft steht die
Lunge nicht in Kontakt mit der Raumluft und ist somit
nicht fiir den Gasaustausch (Aufnahme von Sauerstoff
und Abgabe von Kohlendioxid) verantwortlich. Dieser
erfolgt Giber die Plazenta (Abb. 1). Zwei Verbindungen er-
moglichen es dem Blutfluss, die noch nicht funk-
tionsfahige Lunge zu umgehen: das Foramen ovale
(zwischen den beiden Vorhofen) und der Ductus arte-
riosus (zwischen Pulmonalarterie und Aorta). Durch
diese arbeiten die rechte und linke Herzhilfte gleichge-
schaltet und parallel sowie mit identischem Druck, um
die Durchblutung zu gewihrleisten, wobei jede etwa
die Halfte der Blutmenge durch den Kérper pumpt.

Mit der Geburt geht die Aufgabe des Gasaustausches
von der Plazenta auf die Lungen uber. Diese entfalten
sich, wobei sich die Alveolen 6ffnen und mit Luft fillen.
Das Blut stromt hinein. Der Sauerstoffgehalt im Blut
(der im Mutterleib relativ gering ist) nimmt zu und be-
wirkt eine Kontraktion der Wand des Ductus arterio-
sus, der sich innerhalb weniger Tage schliesst. Dadurch

Lunge

Plazenta

Abbildung 1: Der intrauterine Kreislauf.

FO = Foramen ovale; DA = Ductus arteriosus; RA = rechter
Vorhof; LA = linker Vorhof; RV = rechter Ventrikel; LV = linker
Ventrikel.
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wird das Blut aus dem rechten Herzen in den Lungen-
kreislauf gepumpt, wodurch das Volumen und der
Druck im linken Vorhof steigen. Auf diese Weise wird
eine Membran zwischen den beiden Vorhofen, die wie
eine Klappe funktioniert, gegen das Septum gedriickt
und verschliesst das Foramen ovale. Innerhalb weniger
Tage sind die beiden Kreisldufe voneinander getrennt
und arbeiten hintereinander geschaltet. In den folgen-
den Wochen erhoht sich mit zunehmender Lungenrei-
fung der Druck im linken Kreislauf, wiahrend er im
rechten Kreislauf abnimmt.

Die Verinderungen des Blutkreislaufs gehen derart
rasch vor sich und sind so lebenswichtig, dass eine
engmaschige perinatale Kontrolle erforderlich ist. Es
ist nicht Giberraschend, dass iiber die Hilfte der Apgar-
Werte (ein zuverldssiger Prognosefaktor fiir die Vitali-
tat von Neugeborenen) mit dem Blutkreislauf und der
Sauerstoffsattigung (Hautfarbe, Schreien, Herzschlag,
Atmung ...) zusammenhéingt.

Die hiufigsten Herzfehler [8, 9]

Zu komplexe Fehlbildungen und schwere Kardiomyopa-
thien fithren zu einem frihzeitigen Zusammenbruch des
Blutkreislaufs. Andere, die wahrscheinlich spiter in der
Embryogenese entstehen, bilden Anpassungsmechanis-
men aus, die wahrend des Lebens im Mutterleib funktio-
nieren. Einige davon dekompensieren aufgrund der Ver-
anderungen durch die Geburt (hauptsachlich sogenannte
«ductusabhingige» Herzfehler) oder aufgrund einer spa-
teren zu starken Myokardbelastung respektive durch
tibermassige Belastung des Gefdssnetzes der Lunge.
Statistisch gesehen sind die hdufigsten Herzfehler
Ventrikelseptumdefekte (VSD), Vorhofseptumdefekte
(ASD), ein persistierender Ductus arteriosus (PDA), die
Pulmonalstenose, die Fallot-Tetralogie, die Aorten-
isthmusstenose, die Transposition der grossen Gefésse
und die Aortenstenose [10].

Konzeptuell gesehen kénnen die meisten Herzfehler
in grosse Kategorien unterteilt werden, die oft zusam-
menhéngen: Fehlverbindungen, Kurzschlussverbin-
dungen, Obstruktionen und Hypoplasien.

Fehlverbindungen

Das bekannteste Beispiel fiir eine Fehlverbindung ist
die Transposition der grossen Gefidsse, bei der die
Aorta und die Pulmonalarterie aus dem jeweils gegen-
Uiberliegenden Ventrikel entspringen (Abb. 2). Dadurch
wird vendses Blut in die Aorta und arterielles Blut in
die Pulmonalarterie gepumpt. Diese Fehlbildung,
welche hdufig vor der Geburt diagnostiziert wird, de-
kompensiert nach der Geburt mit dem beginnenden
Lungenkreislauf und dem Verschluss der beiden
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intrauterinen Gefassverbindungen. Durch diesen wer-
den die beiden Kreisldufe getrennt und es kommt zu
einer vollstdndigen Asphyxie. Durch das Offenhalten
der beiden Gefassverbindungen mittels Prostaglandin
und das Einreissen des Vorhofseptums mit einem
Ballonkatheter (Rashkind-Mandver) gelangt gentigend
Blut vom einen in den anderen Kreislauf, um eine aus-
reichende Sauerstoffversorgung des Korpers zu gewahr-
leisten. Der Herzfehler muss rasch korrigiert werden,
idealerweise in den ersten beiden Lebenswochen. Diese
Operation am offenen Herzen ist schwierig, da hierbei
die beiden Koronararterien vertauscht an der neuen
Aortenwurzel angendht werden miissen.

Kurzschlussverbindungen (oder Shunts)

Da der rechte und linke Kreislauf mit unterschiedlich
hohem Druck funktionieren, hat ein Shunt zwischen
beiden Kreisldufen einen Blutfluss von der Herzseite
mit hohem zur Herzseite mit niedrigem Druck zur
Folge. Somit fithren ein Vorhof- oder Ventrikelseptum-
defekt beziehungsweise eine Kurzschlussverbindung
zwischen Aorta und Pulmonalarterie (wie beim offe-
nen Ductus arteriosus) zu einem sogenannten «Links-
Rechts-Shunt». Dadurch gelangt zu viel Blut in den
Lungen- und zu wenig in den Kérperkreislauf.

Prdtrikuspidale Shunts

Pratrikuspidale (vor der Trikuspidalklappe gelegene)
Shunts, die typischerweise zwischen den Vorhéfen lie-
gen, sind durch eine grosse Blutmenge bei geringem
Druck gekennzeichnet. Dadurch entsteht eine starke
Volumentiberlastung des rechten Herzens, jedoch
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Abbildung 2: Normales Herz (A), Transposition der grossen Gefasse (B) und Korrektur durch «arterielle Switch-Operation». Zu beachten: Uberfiihrung
der Koronararterien zur Neo-Aorta (C). RV = rechter Ventrikel; LV = linker Ventrikel.

dank dessen Dehnbarkeit ohne signifikante Blutdruck-
erh6hung (mit steigendem Alter und abnehmender
Dehnbarkeit der Gefasswande steigt der Blutdruck
leicht an). Daher besteht keine Gefahr einer pulmona-
len Hypertonie. Zuséatzlich zur kontinuierlichen Herz-
uberlastung, die fiir Atemnot und rasche Ermtdbar-
keit bei Belastung verantwortlich ist, gehdren eine
Vorhofdilatation mit Herzrhythmusstérungen wie
Vorhofflattern oder -flimmern zum Symptombild.
Ohne Korrektur verringern signifikante Shunts (deren
Verhiltnis von Lungen- zu Systemperfusion, abge-
kiirzt Qp/Qs, 21,5 betragt) die Lebenserwartung der be-
troffenen Patienten um schitzungsweise zehn bis
zwanzig Jahre. Die Korrektur dieser Fehlbildung durch
die perkutane Implantation eines Schirmchens oder
eine Operation wird bereits im Kindesalter empfoh-
len. Auch bei einem Shunt mit geringerer Perfusion
kann ein Verschluss bei bestimmten beruflichen Tétig-
keiten (wie Tiefseetauchen mit der Gefahr einer Gas-
embolie) oder wenn das Risiko einer paradoxen Em-
bolie besteht, empfehlenswert sein. Obgleich einige
Studien nach dem Verschluss eines ASD das Abklingen
von Migrane (aufgrund der Metabolisierung vasoakti-
ver Substanzen durch das Lungenparenchym) festge-
stellt haben, stellt diese bis dato keine alleinige Indi-
kation dar.

Das persistierende Foramen ovale (PFO) ist keine Fehl-
bildung im eigentlichen Sinne, sondern resultiert viel-
mehr aus einem unvollstdndigen Verschluss. Meist ist
es klein und ohne himodynamische Auswirkungen
oder in Ruhe (durch den Druck des linken Vorhofs) ver-
schlossen und 6ffnet sich nur bei plotzlichem Druck-
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anstieg im rechten Herzen, wie zum Beispiel beim Val-
salva-Manover. Die PFO-Prdvalenz der Bevolkerung
betragt 20-25%. Durch das Risiko einer paradoxen Em-
bolie gestaltet sich die Therapie dieser Anomalie
schwierig und ist bis heute umstritten [11-14].

Posttrikuspidale Shunts

Bei diesen kommt es zu einer Volumen- (geringer als
im Vorhofbereich) und Druckiiberlastung des rechten
Herzens sowie des Lungenkreislaufs. Dieser Hoch-
druck ist schadlich fiir die Lunge, deren Gasaustausch
nur mit dilnnen semipermeablen Membranen funk-
tioniert. Um dem entgegenzuwirken, kommt es zu ei-
ner humoralen Kontraktion, einer Zellproliferation und
schliesslich zu einer fibrésen Vernarbung der Kapillar-
wand. Diese Veranderungen, welche rasch von allein
fortschreiten, fiihren schlussendlich zur Obstruktion
des Kapillarnetzes und verringern seine Austauschleis-
tung. Nach zwanzig oder dreissig Jahren fiihrt die lang-
same «Zerstorung» des Gefdssparenchyms zum Eisen-
menger-Syndrom, gegen welches es kaum wirksame
therapeutische Mittel gibt. Daher ist es wichtig, eine
korrigierbare pulmonale Hypertonie nicht zu lange
unbehandelt zu lassen.

Abbildung 3: Ventrikelseptumdefekt und Links-Rechts-Shunt
(Pfeil) fihren zu einer Druck- und Volumeniiberlastung in
rechtem Ventrikel und Lunge.
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Ein typisches, weil hdufiges Beispiel fiir einen posttri-
kuspidalen Shunt ist der Ventrikelseptumdefekt (VSD)
(Abb. 3). Einige sogenannte «restriktive» Shunts, bei
denen das Blut zum Teil im linken Ventrikel verbleibt
und somit lediglich ein partieller Anstieg des Lungen-
drucks erfolgt, schliessen sich in den ersten beiden Le-
bensjahren spontan von selbst. Hier ist eine Uberwa-
chung erforderlich und eine Operation nur dann
indiziert, wenn der Shunt persistiert, der Lungendruck
erhoht oder eine lokale Endokarditits aufgetreten ist.
Nichtrestriktive VSD, die sofort eine pulmonale Hyper-
tonie bewirken, miissen hingegen verschlossen wer-
den. In manchen Fillen, wenn sich der Septumdefekt
nicht in der Nahe der Herzklappen befindet, erfolgt der
Verschluss mittels eines Schirmchens, meist handelt
es sich jedoch um einen perimembrandsen VSD (in
Klappennihe), bei dem eine Operation am offenen
Herzen erfolgen muss. Grosse Shunts werden iibli-
cherweise zwischen dem 3. und 6. Lebensmonat ver-
schlossen.

Ein persistierender Ductus arteriosus (PDA) ist ein wei-
terer hdufiger posttrikuspidaler Shunt, der eine Druck-
tiberlastung des pulmonalen Gefasssystems zur Folge
hat. Bei ausreichend grossen Kindern kann dieser
durch einen perkutanen Eingriff verschlossen werden.
Bei Frithgeborenen bleibt der Ductus arteriosus haufig
offen. Die Hauptfolge dieser Fehlbildung ist eine unzu-
reichende Perfusion der Bauchorgane, wodurch infolge
Nekrose eine Perforation der Darmwand entsteht, wel-
che zu einer Peritonitis fithren kann. Wahrend sich ei-
nige dieser Shunts durch eine Indometacinbehandlung
(Prostaglandinantagonist) schliessen, ist diese in vie-
len Fillen nicht wirksam und es muss ein operativer
Verschluss erfolgen.

Obstruktionen

Obstruktionen konnen an mehreren Stellen rund um
das oder im Herzen auftreten. Klassische Beispiele
hierfir sind die Fallot-Tetralogie, die Aortenklappen-
und die Aortenisthmusstenose (Abb. 4). Manche Ob-
struktionen kénnen durch eine Ballondilatation beho-
ben werden. Meist miissen die Stenosen jedoch
chirurgisch geweitet werden.

Eine Klappenstenose kann hiufig durch die Offnung
der fusionierten Kommissuren (mittels Ballondilata-
tion oder Operation) verbessert werden, wodurch man
viele Jahre gewonnen hat, bevor ein radikalerer Ein-
griff mit Klappenersatz erfolgen muss. Ein protheti-
scher Klappenersatz ist bei Kindern im Wachstum pro-
blematisch, da der Prothesendurchmesser gleich bleibt
und nicht vergrossert werden kann.

Bei der Aortenisthmusstenose kommt es, unter ande-
rem durch die renale Steuerung des arteriellen Blut-
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Abbildung 4: Aortenisthmusstenose. Korrektur durch Resektion des verengten
Aortenabschnitts und direktes Annéhen an die Aorta.

Abbildung 5: Fontan-Kreislauf. Verbindung der Hohlvenen mit den Pulmonalarterien.
Der vendse Rickfluss des Blutes erfolgt «passiv» (ohne aktiv pumpende Herzkammer)
lber das pulmonale Gefasssystem.
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drucks, zu einer Hypertonie der oberen Korperhilfte.
Eine rasche Korrektur, hdufig in den ersten Tagen nach
der Geburt, zeigt die besten Erfolge beziiglich der spa-
teren «normotensiven» Prognose der Kinder.

Hypoplasien

Die Hypoplasie einer Herzstruktur gehdrt zu den
schwersten Herzfehlern, insbesondere dann, wenn eine
Herzkammer vollstdndig fehlt. Ohne raschen Eingriff
sterben die betroffenen Kinder, da beim Verschluss des
Ductus arteriosus entweder die Lunge oder der Korper
nicht mehr durchblutet werden.

Seitdem festgestellt wurde, dass das Blut auch ohne ak-
tiv pumpende Herzkammer durch die Lungen getrie-
ben werden kann, hat sich die Behandlung dieser Fehl-
bildungen radikal verdndert. So kann in zwei Schritten
(der erste im dritten Lebensmonat und der zweite im
zweiten bis dritten Lebensjahr) ein sogenannter Fon-
tan-Kreislauf (Abb. 5) angelegt werden. Dadurch erfolgt
der gesamte vendse Riickfluss des Blutes passiv durch
die Lunge, wodurch das Blut optimal mit Sauerstoff
aufgesattigt wird.

Aufgrund von bis dato ungeniigender Langzeiterfah-
rungen ist die langfristige Prognose dieser «Einkam-
merherzen» ungewiss. Es wird angenommen, dass ihre
Lebenserwartung gegeniiber der eines normalen Her-
zens verringert ist und nach einigen Jahrzehnten eine
Herztransplantation erforderlich wird.

Kombinierte Herzfehler

Hauptsdchlich treten Shunts, Stenosen und Hypopla-
sien in Kombination auf. Der Prototyp dafiir ist die Fal-
lot-Tetralogie, bei der ein VSD mit einer Infundibu-
lum-, Pulmonalklappen- und Pulmonalarterienstenose
assoziiert ist (Abb. 6). Je starker die rechtsventrikulare
Ausflussbahn verengt ist, desto mehr Blut fliesst unter
Umgehung der Lunge vom rechten Ventrikel direkt in
die Aorta. Diese wiederum «reitet» iiber dem VSD. Der
dadurch entstehende «Rechts-Links-Shunt» ist fiir die
bei den betroffenen Kindern typische zentrale Zyanose
verantwortlich, die frither «Blausucht» genannt
wurde. Die Korrektur besteht im Verschluss des VSD
und der Erweiterung der Verbindung zwischen rech-
tem Ventrikel und Lunge. Ihr Zeitpunkt hangt von der
Auspriagung der Zyanose ab. Je schwerer, desto frither
der Eingriff. Wenn das Kind stabil ist, erfolgt dieser iib-
licherweise zwischen dem 3. und 8. Lebensmonat.

Rechtsventrikuldrer Ausflusstrakt (oder
RVOT fiir «right ventricular outflow tract»)

Fehlbildungen des Infundibulums und der Arterien
(am Ubergang der Ventrikel zu den grossen Gefissen)
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Abbildung 6: (A) Fallot-Tetralogie mit Ventrikelseptumdefekt (VSD) (1), Infundibulum-
stenose (2) und offenem Ductus arteriosus (3). Aufgrund der Obstruktion durch die
Infundibulumstenose besteht ein Rechts-Links-Shunt (blauer Pfeil) Gber den VSD.

(B) Operative Korrektur mit Verschluss des VSD, Erweiterung des Infundibulums und Liga-
tur des Ductus arteriosus. Zu beachten: Veranderung der Farbe des Blutes in der Aorta.

kommen hidufig vor. Bei der Operation werden iibli-
cherweise die funktionsfihigsten Strukturen (Myo-
kard, Herzklappe, Nativgefasse) mit dem linken Kreis-
laufverbunden (der hohem Druck und hoher Belastung
ausgesetzt ist), wodurch der rechte Kreislauf benach-
teiligt ist. Somit ist es nicht verwunderlich, dass zahl-
reiche natiirliche oder erworbene Probleme im Bereich
des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts entstehen.

Die chronische Pulmonalklappeninsuffizienz ist in
diesem Zusammenhang das haufigste Restvitium. Sie
tritt typischerweise nach der Korrektur einer Fallot-Te-
tralogie auf, wenn der zu enge rechtsventrikuldre Aus-
flusstrakt mit einem einfachen Patch erweitert wurde.
Somit gibt es quasi keine funktionsfihigen Klappen
und der Riickfluss erfolgt frei. Dies geht zehn bis zwan-
zig Jahre gut, bis die Volumeniberlastung zu einer
starken Dilatation des rechten Ventrikels und ventri-
kuldren Arrhythmien im Zusammenhang mit einer zu
starken Wandspannung fiihrt. Durch die Implantation
einer biologischen Klappenprothese (am rechtsventri-
kuldren Ausflusstrakt; sie ist gegeniiber mechanischen
Prothesen zu bevorzugen) kann diese Entwicklung auf-
gehalten und zum Teil korrigiert werden. Das Aufkom-
men perkutan implantierbarer Prothesen hat zu einer
liberaleren Indikationsstellung fiir die Implantation
des ersten Klappenersatzes gefiihrt, da durch die «valve-
in-valve»-Technik die Zahl der tiblichen Reoperationen
abnimmt. Die Operationsindikation beruht auf zahlrei-
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chen Kriterien. Die wichtigsten (z.B. das enddiastolische
Volumen) sind mittels Magnetresonanztomographie
feststellbar. Die Prothesen haben bei geringer Druck-
belastung eine Lebensdauer von zirka fiinfzehn Jah-
ren, bevor sie erneut ausgetauscht werden miissen.

Funktionelle Herzgerdusche

Herzgerdusche entstehen durch Turbulenzen des Blut-
stroms im Herz- oder Gefissinneren. Sie treten infolge
eines beschleunigten Blutstroms aufgrund einer Ob-
struktion oder in einer physiologischen Engstelle des
Herzens bei einer Volumentiberlastung auf oder in-
folge einer Regurgitation. Ein geschultes Ohr ist in der
Lage, die einfachen Stromungsphdnomene zu erken-
nen, die als «funktionelle» Herzgerdusche bezeichnet
werden und bei vielen Kindern ohne pathologischen
Hintergrund auftreten. Eine erhohte Herzfrequenz
(aufgrund einer Anamie, Fieber oder nach korperlicher
Belastung) reicht aus, damit diese entstehen oder star-
ker werden. Bei Neugeborenen treten mit dem Ver-
schluss des Ductus arteriosus folgenlose Herzgerdusche
entlang der Pulmonalarterien auf, die mit zunehmen-
der Lungenreifung in den Tagen und Wochen nach der
Geburt wieder abklingen. Allgemein sind viele in den
ersten Lebenstagen (und einige danach) festgestellte
Herzgerdusche gutartig und erfordern keine Behand-
lung oder anderweitige Massnahmen.

Bei Zweifeln beziiglich der Art eines Herzgerduschs
wird eine Echokardiographie durchgefiihrt, um dessen
Herkunft festzustellen und gegebenenfalls eine Thera-
pie vorzuschlagen.

Nachbetreuung nach einem Eingriff
am Herzen

Operationen und Kathetereingriffe sind nur selten ku-
rativ, obgleich die Prognose bei bestimmten Herzfeh-
lern wie ASD und VSD mit derjenigen von Personen mit
normalem Herzen iibereinzustimmen scheint. Daher
ist eine medizinische Nachbetreuung fiir quasi jeden
operierten Patienten unerldsslich. Neben den zahlrei-
chen Rest- oder iatrogenen Vitien, die nach einem chir-
urgischen Eingriff bestehen konnen, entwickeln sich bei
der grossen Mehrheit der Patienten Herzrhythmussto-
rungen. Diese entstehen durch die Grunderkrankung,
eine persistierende Druck- oder Volumeniiberlastung
der Vorhofe oder Ventrikel sowie Operationsnarben. Be-
reits durch die Er6ffnung und das Wiederannéhen eines
Vorhofes, um Strukturen im Herzinnern zu erreichen,
entsteht ein Leitungshindernis, das einen Makro-Re-
entry-Kreislauf zur Folge haben kann, der wiederum zu
Vorhofflattern oder -flimmern fiihrt. Dasselbe kann im
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Ventrikelbereich geschehen, kommt jedoch gliicklicher-
weise seltener vor. Die Kryoablation vorbestehender
oder aus den Eingriffen resultierender pathologischer
Kreislaufe, die Implantation einfacher Herzschrittma-
cher oder von Resynchronisationsschrittmachern so-
wie interner Defibrillatoren nehmen bestédndig zu, um
den aufgrund chronischer Herzerkrankungen steigen-
den Bedarf abzudecken.

Endokarditisprophylaxe

Die Gefahr fiir eine bakterielle Endokarditis ist fiir die
Mehrheit der Personen mit angeborenem Herzfehler,
gleich ob mit oder ohne Operation, lebenslang erhoht
[15]. Am hochsten ist sie die ersten sechs Monate nach
einer Operation oder einem Kathetereingriff bis zur
Endothelialisierung der Nahte und gegebenenfalls des
Fremdmaterials.

Im Jahr 2015 wurden neue Prophylaxeempfehlungen
veroOffentlicht (Tab. 1und 2) [16]. Die Schweizerische Ge-
sellschaft fiir Padiatrische Kardiologie empfiehlt zu-
satzlich eine Prophylaxe bei Ventrikelseptumdefekten
und persistierendem Ductus arteriosus. Die von der
Schweizerischen Herzstiftung erstellten und an die Pa-
tienten ausgegebenen Prophylaxeausweise griinden
derzeit auf diesen Empfehlungen [17].

Allgemein sind eine griindliche Mund- und Zahnhy-
giene sowie die Gesunderhaltung der Haut wichtige
Massnahmen der Risikopravention. Uberdies sollten
Tatowierungen und Piercings, insbesondere von Zunge
und Schleimhauten, vermieden werden.

Tabelle 1: Indikationen fiir die Prophylaxe einer bakteriellen
Endokarditis bei angeborenen Herzfehlern [16].

Klappenprothesen, einschliesslich per Kathetereingriff
implantierter Prothesen, oder bei Verwendung prothetischen
Materials fir Klappenplastiken

Frihere Endokarditiden

Patienten mit angeborenen Herzfehlern:

— zyanogene Herzkrankheiten

- alle mit operativer oder herzkathetergestitzter Prothesen-
implantation korrigierten Herzfehler in den ersten 6 Monaten
nach der Korrektur oder bei Restshunt bzw. residueller
Klappeninsuffizienz lebenslang
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Sportliche Aktivitaten

Sportliche Aktivitdten, Sportunterricht und das Tragen
schwerer Lasten (Rucksack, Ranzen) sind in den ersten
sechs Wochen nach der Operation eines angeborenen
Herzfehlers untersagt. Leichte korperliche Betédtigung
wie tdgliches Spazierengehen wird jedoch ab der zweiten
Woche nach der Operation empfohlen. Danach werden
die Kinder, ausser bei schwerer Herzinsuffizienz, wieder
zu korperlicher Betdtigung ermutigt. Die Art und Inten-
sitdt der Aktivitaten hiangt ab von der zugrunde liegen-
den Erkrankung, dem Operationsresultat, einer eventu-
ellen Medikamenteneinnahme - insbesondere von
Antikoagulanzien — und ist mit dem padiatrischen Kar-
diologen abzusprechen. Tiefseetauchen ist prinzipiell
bei allen Kindern mit schwerem angeborenen Herzfeh-
ler, selbst nach einer Korrektur, kontraindiziert.
Diesbeziiglich wurden von der «European Association
for Cardiovascular Prevention and Rehabilitation» und
der «Association for European Paediatric Cardiology»
spezifische Empfehlungen veréffentlicht [18].

Reisen

Von vielen Arzteteams wird empirisch empfohlen,
nach einer Operation drei Wochen abzuwarten, bevor
eine lange Reise unternommen wird. Im Flugzeug
(selbst in der Druckkabine) fillt die arterielle Sauer-
stoffsdttigung (unabhdngig von der Ausgangssdtti-
gung) um ca. 8% ab. Dies wird im Allgemeinen von al-
len Patienten ohne Zyanose oder schwere Anédmie gut
ohne zusitzliche Sauerstoffgabe vertragen. Tiefe Ve-
nenthrombosen treten bei ca. 10% der Passagiere von
Langstreckenfliigen auf. Bei Personen mit erh6htem
Thromboserisiko (bei zyanogenen Herzkrankheiten,
Polyzythamien) sollten Praventionsmassnahmen wie
subkutane Heparininjektionen und das Tragen von
Stiitzstrimpfen mit dem péadiatrischen Kardiologen
besprochen werden [19, 20].

Hohenaufenthalte

Mit zunehmender H6he nimmt der Luftdruck ab, wo-
durch die Sauerstoffsattigung bereits in einer Hohe
von etwa 2500 m auf 90% zuriickgeht. Das Herz kom-

Tabelle 2: Interventionen, die eine Endokarditisprophylaxe erfordern (angepasst geméass ESC-Leitlinien [16]).

Zahne und Zahnfleisch HNO Gastrointestinaltrakt, Haut

Urogenitaltrakt, Gynakologie

Behandlung des Zahnfleischs
oder des periapikalen Zahn-
bereichs oder Perforation
der Mundschleimhaut

Eingriff zur Behandlung
einer Infektion

Eingriff zur Behandlung
einer Infektion

Eingriff zur Behandlung
einer Infektion
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pensiert diesen Mangel durch eine Erh6hung der Herz-
frequenz und der Kontraktilitdt des Myokards. Auf vas-
kuldarer Ebene kommt es zu einer Verengung der
Lungengefidsse und zunédchst zu einer peripheren Va-
sodilatation, auf die eine Vasokonstriktion folgt [21].
Beziiglich der Anpassung des Herzens und Kreislaufs
an die Hohe bestehen grosse Unterschiede zwischen
einzelnen Personen, weshalb eine individuelle Anpas-
sung der Empfehlungen erforderlich ist. Mit Ausnahme
von Kindern mit pulmonaler Hypertonie oder schwe-
ren zyanogenen Herzkrankheiten bestehen, selbst bei
nicht korrigierten Herzfehlern, beziiglich Aufenthal-

Das Wichtigste flr die Praxis

e Angeborene Fehlbildungen des Herzens gehdren zu den haufigsten Fehl-

bildungen.

e Dank der Fortschritte der Kardiologie und Herzchirurgie ist die Lebens-

erwartung von Patienten mit Herzfehlern deutlich gestiegen.

e Das Verstandnis der Pathophysiologie dieser Fehlbildungen ist unerlass-

lich fiir ihre Versorgung vom Neugeborenen- bis ins Erwachsenenalter.

* Die Betreuung der Patienten, die weit Uber den padiatrischen Fachbe-

reich hinausgeht, erfordert die Kenntnis einiger Empfehlungen, auf die

in diesem Beitrag eingegangen wird.
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ten im Mittelgebirge (max. 2000-2500 m) keine Ein-
schrankungen. Ein Aufenthalt tiber 2500 m ist fiir beide
oben genannten Patientengruppen kontraindiziert [21].
Wenn keine bedeutsamen Restldsionen oder eine pul-
monale arterielle Hypertonie bestehen, ist ein Hohen-
aufenthalt nach chirurgischer Korrektur wieder mog-
lich. Fir langere Aufenthalte in grosser Hohe (liber
2500 m) wird ein etappenweiser Aufstieg empfohlen,
bei dem pro Tag nicht mehr als 300-400 m Héhenun-
terschied bewaltigt werden sollten [21].

Schlussfolgerungen

Die Betreuung angeborener Herzfehler geht heute weit
uber den padiatrischen Fachbereich hinaus und be-
trifft alle medizinischen Disziplinen. Obgleich sie auch
weiterhin von Fachspezialisten organisiert werden
muss, sollten heute alle Arzte Kenntnisse iiber angebo-
rene Fehlbildungen des Herzens sowie die entspre-
chenden Empfehlungen besitzen.
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