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s ist mir eine grosse Freude, Ihnen das

PÄDIATRIE-Schwerpunktheft Kardiologie

vorstellen zu dürfen. Etwa jedes hunderste

Kind wird mit einem Herzfehler geboren, und das

Spektrum angeborener Herzfehler ist breit. Heut-

zutage werden über 90 Prozent der betroffenen

Kinder das Erwachsenenalter erreichen. Meist kön-

nen sie inzwischen sogar ein in vielen Bereichen

uneingeschränktes Leben führen.

Die Kinderkardiologie, die pädiatrische Intensivme-

dizin und die Kinderherzchirurgie arbeiten Hand in

Hand und sind auf die vertrauensvolle Zusammen-

arbeit mit vielen anderen Fachdisziplinen, insbe-

sondere mit den Pädiatern und Pädiaterinnen in

der Praxis, auf den Notfallstationen und den neo-

natologischen und intensivmedizinischen Abtei-

lungen im Spital angewiesen. Mit der Auswahl der

Artikel in diesem Schwerpunktheft hoffen wir, Ihr

Interesse für die Vielfalt, Interdisziplinarität und

Dynamik unseres Fachgebiets zu wecken.

Daher richten sich unsere Beiträge an alle Berufs-

gruppen, die im ambulanten und stationären Be-

reich mit der Betreuung herzkranker Kinder und

 ihrer Angehörigen in Kontakt kommen. Wir wollen

mit unseren Themen einen Bogen spannen von der

Prävention über die Frühdiagnose angeborener

Herzfehler bis hin zur postoperativen Betreuung.

Die Artikel sollen Ihnen sowohl einen Eindruck

über aktuelle Trends unseres Fachgebiets, zum Bei-

spiel bei den herzchirurgischen und katheterinter-

ventionellen Eingriffen, als auch konkrete prakti-

sche Empfehlungen für Ihre klinische Arbeit

vermitteln. 

Sie erfahren im Beitrag zur Durchführung des

 Pulsoximetrie-Screenings zur Frühdiagnose ange-

borener Herzfehler, wie aktuelle Studienergebnisse

auf eine einfach zu praktizierende und potenziell

lebensrettende Handlungsempfehlung übertragen

werden können. Mit praxisorientierten Artikeln zu

häufigen klinischen Fragestellungen, wie der

 Abklärung von Herzgeräuschen, Synkopen und

Thoraxschmerzen, die täglich im kinderärztlichen

Alltag auftreten, möchten wir insbesondere für die

«red flags» sensibilisieren 

Uns Kinderkardiologen ist es ein grosses Anliegen,

dass unsere Patienten unter Berücksichtigung ihrer

individuellen Situation auch an sportlichen Aktivi-

täten teilnehmen können. Worauf bei einer Abklä-

rung der Sporttauglichkeit dieser Patientengruppe

zu achten ist, wird in einem ausführlichen Artikel

anhand zahlreicher Beispiele thematisiert. 

Die Erkenntnis, dass herzkranke Kinder häufiger

eine Karies entwickeln, die das Endokarditisrisiko

erhöht, führte zur Entwicklung eines innovativen

interdisziplinären Betreuungskonzepts der Basler

Schulzahnklinik, das ebenfalls in dieser Ausgabe

vorgestellt wird.

Wir möchten Ihnen eine spannende Lektüre bieten,

und wir würden uns auch über einen persönlichen

Austausch mit Ihnen sehr freuen.

Birgit Donner
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horaxschmerzen und Herzgeräusche gehören zu

den häufigsten kardialen Symptomen, die den

Eltern Sorgen bereiten können. In den meisten

Fällen genügen bereits die Anamnese und der

klinische Status beim Kinderarzt, um eine Herzkrankheit

auszuschliessen. Es ist darum wichtig, die häufigsten Ur-

sachen und ihre Merkmale zu kennen. 

Thoraxschmerzen
Nicht traumatische Thoraxschmerzen sind ein häufiger

Vorstellungsgrund beim Kinderarzt oder auf der pädia-

trischen Notfallstation. Während nur in 1 bis 5 Prozent

der Fälle eine potenziell gefährliche Ursache zugrunde

liegt, führen Thoraxschmerzen oft zu Konsequenzen im

Alltag, nämlich zu Tätigkeitsrestriktionen in bis zu 70

Prozent und Schulabsenzen in etwa 40 Prozent der Fälle

(1–2). Eine präzise Diagnose trägt oft dazu bei, Unsi-

cherheit und Sorgen auszuräumen und Alltagsein-

schränkungen zu verhindern.

Wichtig ist, zuerst die extrem seltenen lebensbedrohli-

chen von den anderen Differenzialdiagnosen zu unter-

scheiden (Tabelle 1). Dafür ist vor allem die Anamnese

von zentraler Bedeutung. Einige «red flags» sind dabei

hilfreich (Tabelle 2). Auch die Kenntnis der typischen

Merkmale der häufigen benignen Differenzialdiagnosen

ist wichtig (Tabelle 3), um die Diagnose mit Sicherheit

stellen und somit die Patienten effektiv beruhigen zu

können.

Wenn die Ursache bestimmt werden kann (Tabelle 1), ist
sie meist muskuloskelettaler, respiratorischer, psychi-

scher oder psychiatrischer Natur. Sie ist seltener gastro-

intestinal oder durch das Haut- und Brustgewebe

 bedingt. Kardiale Ursachen stellen eine Ausnahme dar 

(< 1%) (3–4). 

Costochondritis: Die Costochondritis ist eine Entzün-

dung der Rippenknorpel. Sie ist durch eine umschrie-

bene Schmerzlokalisation am Rippenknorpel entlang des

Sternumrands charakterisiert und involviert meistens

zwei bis vier benachbarte costochondrale oder costo-

sternale Verbindungen, meistens einseitig, öfters links-

seitig. Die Schmerzepisoden dauern Sekunden bis Minu-

ten und können mit tiefer Atmung aggravieren.

Mechanische Ursachen, wie das (vor allem einseitige)

Tragen von schweren Rücksäcken oder schweren Lasten,

welche einen Zug der Muskeln und Sehnen der Thorax-

wand bewirken können, werden als Ursachen angenom-

men. Zusätzlich zur einfachen Palpation sind als Provo-

kationsmanöver auch der horizontale Armzug

(Abbildung 1) und «der Hahn, der singt» («crowing roo-

ster», Abbildung 2) zu erwähnen.

Tietze-Syndrom: Viel seltener, aber der Costochondritis

ähnlich, ist das sogenannte Tietze-Syndrom. Zusätzlich

zum eng lokalisierten Schmerzareal hilft hier als Differen-

zierungsmerkmal eine lokalisierte Schwellung, welche an

der Grenze Sternum-Rippen (oder Clavicula), meistens an

den 2. und 3. Rippen, erscheint. Sie kann schmerzhaft

und erwärmt sein. Das Tietze-Syndrom betrifft vor allem

ältere Teenager und junge Erwachsene. Der Spontanver-

lauf ist benigne, die Ursache ist unbekannt.

Thoraxschmerzen und Herzgeräusche
im Kindes- und Jugendalter

Thoraxschmerzen und Herzgeräusche sind häufig und beängstigend, aber

klinisch diagnostizierbar. Von zentraler Bedeutung sind die Anamnese und

eine gründliche klinische Untersuchung. Ein EKG und seltener ein Thorax-

röntgen können im Einzelfall nötig sein. Bei unklaren Befunden, klinischen

Verdachtsmomenten oder gar Alarmsymptomen sowie bei pathologischen

Befunden ist eine kinderkardiologische Zuweisung indiziert.

T

Von Sebastiano A.G. Lava und Nicole Sekarski

Abbildung 1: Horizontaler Armzug bei Costochondritis: Der Untersucher zieht den 
Patientenarm an der betroffenen Seite mit gleichzeitigem Fixieren der Schulter auf
die Gegenseite. Bei Costochondritis werden sich die Thoraxschmerzen dadurch ver-
schlimmern.



Präkordialschmerz: Der Präkordialschmerz (precordial

catch, Texidor’s twinge) ähnelt ebenfalls der Costochon-

dritis. Auch hier treten kurzzeitige Schmerzepisoden

 (Sekunden, max. wenige Minuten) mit umschriebenem

Schmerz auf, welcher bei der Untersuchung zwischen

den Rippen lokalisiert werden kann. Oft erscheint und

verschwindet der Schmerz plötzlich, typischerweise in

Ruhe oder bei leichtgradiger körperlicher Anstrengung,

und er wird durch Armbewegungen oder Inspiration ver-

schlimmert.

Gleitrippensyndrom: Das Gleitrippensyndrom (slipping

rib syndrome) ist eine charakteristische, aber seltene

Form benigner Thoraxschmerzen im Kindes- und Ado-

leszentenalter. Es betrifft die 8. bis 10. Rippen, welche

am Sternum nicht durch Knorpel, sondern durch fibroti-

sches Gewebe verbunden sind. Wenn diese Verbindun-

gen geschwächt sind (z.B. nach Trauma oder Belastung),

können die Rippen gleiten und ein schmerzhaftes Impin-

gement auf der Ebene des Interkostalnervs erzeugen.

Die Diagnose wird durch das positive Hooking-Manöver

bestätigt (Abbildung 3) (5).

Psychogene Thoraxschmerzen
Psychogene Ursachen von Thoraxschmerzen sind nicht

selten. Während ihr Anteil in der Vergangenheit mit

etwa 10 Prozent der Fälle angegeben wurde, beträgt

dieser laut neueren Studien bis zu 20 bis 30 Prozent.

Häufig liegen den Schmerzen Sorgen und eine ver-

mehrte Selbstperzeption zugrunde, die in einem Teufel-

kreis zu Angst und Hyperventilation führen, welche die

Schmerzen verstärken können. Die hyperventilationsbe-

dingte respiratorische Alkalose kann zu einer (relativen)

koronaren Vasokonstriktion führen, welche zu einer re-

lativen Hypoperfusion (coronary insufficiency) und somit

zu Thoraxschmerzen führen kann. Diese wurden bei Er-

wachsenen auch mit transitorischen T- und ST-Verände-

rungen beschrieben, sodass die Differenzierung zum

Myokardinfarkt rein klinisch ist, was die zentrale Rolle

der Anamnese noch einmal unterstreicht (6).

Potenziell gefährliche 
Thoraxschmerzen
Bei den potenziell gefährlichen Differenzialdiagnosen

sind vor allem kardiale und pulmonale Ursachen zu nen-

nen. Kardiale Ursachen sollten immer dann in Betracht

gezogen werden, wenn die Schmerzen bei körperlicher

Anstrengung auftreten oder mit Palpitationen, (Prä-)Syn-

kopen (insbesondere bei Anstrengung) oder einge-

schränkter körperlicher Leistungsfähigkeit assoziiert

sind. In diesem Zusammenhang sind Kardiomyopathien

(insbesondere die obstruktive Form einer hypertrophen

Kardiomyopathie), Aortenstenosen, Koronaranomalien,

Perimyokarditis und Aortendissektionen zu erwähnen.

Dilatative Kardiomyopathien und Arrhythmien führen

hingegen seltener zu Thoraxschmerzen, gehören aber

auch zur Differenzialdiagnose.

Neben den angeborenen Koronaranomalien, die typi-

scherweise im Neugeborenen- und im jungen Säuglings-

alter in Erscheinung treten, können Myokardinfarkte im

Kindesalter nach Herzoperationen (z.B. Switch-Operation

nach Transposition der grossen Gefässe) sowie bei Status

nach Kawasaki-Syndrom oder bei exogenen  Noxen (z.B.

Kokain, Amphetamine, Marijuana etc.) auftreten.

Bei den potenziell gefährlichen pulmonalen Ursachen

sind der Pneumothorax, die Lungenembolie, das akute

Thoraxsyndrom (acute chest syndrome) bei Sichelzellan-
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Tabelle 2:
Warnsignale («red flags») bei Thoraxschmerzen

● Schmerzen bei körperlicher Anstrengung
● Schmerzen, assoziiert mit Palpitationen, (Prä-)Synkopen oder eingeschränkter körperlicher 

Leistungsfähigkeit 
● «Cardiac-like»-Schmerzen (diffuse, drückend-strangulierende, intensive, lang dauernde, in den 

linken Arm/Hals/Rücken oder das obere linke Abdomen ausstrahlende Schmerzen)
● bekannte angeborene oder erworbene Herzerkrankung
● bekannte kardiovaskuläre Risikofaktoren (z.B. thrombotische Diathese, Hypercholesterolämie u.a.)
● bekannte Bindegewebserkrankung
● Medikamenten- oder Drogenkonsum (z.B. Amphetamine, Kokain u.a.)
● Familienanamnese für plötzlichen Tod < 35–40 Jahre, koronare Herzerkrankung im jungen Alter,

hereditäre Rhythmusstörungen (z.B. Brugada-Syndrom, Long-QT-Syndrom, Short QT-Syndrom u.a.),
vor allem bei Verwandten ersten Grades

● unklare, atypische Präsentation

Tabelle 1:
Differenzialdiagnosen bei Thoraxschmerzen 
und deren Häufigkeit
Potenziell gefährliche Differenzialdiagnosen sind fett und kursiv markiert (adaptiert nach [3, 4])

Differenzialdiagnose Relative Häufigkeit
Idiopatisch 20–50%
Muskuloskelettal: 25–70%
● Costochondritis
● Präkordialsyndrom
● Tietze-Syndrom
● Gleitrippensyndrom
Respiratorisch: 10–20%
● Husten
● bronchiale Obstruktion
● Pneumonie, Pleuraerguss, Pleuritis
● Pneumothorax
● Lungenembolie
Psychogen: 10–20%
● Angst
● Hyperventilation, «disordered breathing»
● Angststörung
Gastrointestinal: 5% (3–6%)
● gastroösophagealer Reflux
● Ösophagitis
● gastrische Ulzera
● Ösophagusruptur (Boerhaave-Syndrom)
Hämatoonkologisch: selten
● Sichelzellanämie mit akutem Thoraxsyndrom
● Tumoren der Thoraxwand und des Mediastinums, Lymphome,

Leukämien
Neurologisch: selten
● Herpes-zoster-Neuralgie
● Kompression der Nervenwurzeln
Kardiologisch: selten (< 1%)
● Perikarditis
● Myokarditis, Kardiomyopathien 
● Arrhythmien
● myokardiale Ischämie (durch Obstruktion im LV-Ausflusstrakt,  

wie bei hyperthropher Kardiomyopathie, Aortenstenose u.a.; 
Koronaranomalien, Herzinfarkt bei Risikofaktoren u.a.)

● Aortendissektion



ämie (7) und die Fremdkörperaspiration zu nennen. Häu-

figere pulmonale Ursachen sind starker Husten (mit

nachfolgenden muskoloskelettalen Schmerzen), Asthma,

(Pleuro-)Pneumonie oder Pleuritis. 

Tumoren im thorakalen Bereich (Thorax, Brust, Mediasti-

num, Lungen) können selten einmal zu Schmerzen füh-

ren: Sarkome, Neuroblastome, Lymphome und eine ster-

nale ossäre Beteiligung bei Leukämien. Auch eine Öso-

phagusruptur (Boerhaave-Syndrom) kann zu extremen

Schmerzen führen, es gehört aber im Kindesalter zu den

absoluten Raritäten.

Herzgeräusche
Physikalische Grundlagen: Herzgeräusche sind Flussge-

räusche mit einer Frequenz von etwa 20 bis 20 000 Hz,

welche aufgrund von Turbulenzen entstehen und ab  einer

Blutgeschwindigkeit von etwa 1,3 m/s hörbar sind (8).

Ein gutes Stethoskop hat eine Penetrationstiefe von

etwa 3 bis 4 cm: Tiefer entstehende Atem- und Herz-

geräusche können nur bei sehr guten Weiterleitungs-

eigenschaften der umliegenden Gewebe oder bei Aus-

strahlung auskultiert werden. Bei Kindern werden Herz-

geräusche darum viel deutlicher und einfacher (aber

auch häufiger) auskultiert als bei Erwachsenen.

Häufigkeit und Relevanz: Herzgeräusche sind im Kindes-

alter extrem häufig und der häufigste Grund für kinder-

kardiologische Zuweisungen. Je nach Studie werden Prä-

valenzen von 40 bis 80 Prozent beschrieben (9–11).

Angesichts dieser Prävalenzen und der Tatsache, dass

nur etwa 0,8 Prozent der Kinder mit einem angeborenen

Herzfehler auf die Welt kommen, wird klar, dass eine or-

ganische Ursache der Herzgeräusche eher die Ausnahme

als die Regel ist (8–12). Trotzdem kann die Entdeckung

eines Herzgeräusches für die Familie oft beängstigend

sein. 

Definition und klinische Diagnose: Es gibt eine ganze

Reihe von Bezeichnungen für harmlose Herzgeräusche.

Im englischen Sprachraum verwendet man als Überbe-

griff «innocent heart murmurs». Im deutschsprachigen

Raum differenziert man funktionelle von akzidentellen

Herzgeräuschen. Während funktionelle Herzgeräusche

eine physiologische Ursache haben (z.B. Fieber, Anämie,

Hyperthyreose u.a.), sind akzidentelle Herzgeräusche zu-

fällig auftretende Auskultationsbefunde.

Zur endgültigen Beurteilung eines Herzgeräusches gehö-

ren zwingend eine gute Anamnese und eine vollständige

kardiologische Untersuchung (Tabelle 4 und 5). Erst sie

erlauben es, die Diagnose eines harmlosen Herzgeräu-

sches zu sichern. Das ist dann der Fall, wenn die Ana-

mnese keine Hinweise auf kardiale Erkrankungen liefert,

das Wachstum unauffällig und gleichmässig verläuft, das

Kind asymptomatisch ist und im klinischen Status ein 

≤ 3/6 lautes, musikalisches, rein systolisches Herzge-

räusch ohne Schwirren bei normoaktivem Präkordium

und symmetrischen Pulsen auskultiert wird (Tabelle 6).
Oft ist ein harmloses Herzgeräusch lagevariabel und nur

selten ausstrahlend. Ausnahmen sind aber möglich, wie
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Tabelle 3:
Häufige ungefährliche Differenzialdiagnosen 
bei Thoraxschmerzen und deren typische Merkmale

Costochondritis
Entlang des Sternumrands, betrifft mehrere benachbarte costochondrale oder costosternale Verbin-
dungen (oft 1.–5. Interkostalraum); meistens einseitig, öfters links; kurz (Sekunden bis Minuten);
durch tiefe Atmung verstärkt; keine Schwellung, keine Rötung; Provokationsmanöver

Präkordialsyndrom
Kurz (Sekunden, max. wenige Minuten); umschriebener Schmerz, welcher mit den Fingern zwischen
den Rippen lokalisiert werden kann; erscheint und verschwindet plötzlich, typischerweise in Ruhe
oder bei leichtgradiger körperlicher Anstrengung; wird durch Armbewegungen oder Inspiration ver-
schlimmert; ähnlich wie die Costochondritis, aber umschriebener

Tietze-Syndrom
Sehr lokalisiertes Schmerzareal an nur einer costochondralen Verbindung; umschriebene Schwellung
(ev. gerötet, 1–4 cm), an der 2. bis 3. costochondralen Verbindung; vor allem bei älteren Teenagern
und jungen Erwachsenen

Gleitrippensyndrom
8. bis 10. Rippen; Hooking-Manöver ist diagnostisch

Asthma
Thoraxschmerzen in Verbindung mit bronchialer Obstruktion und chronischem Husten

Hyperventilation, «disordered breathing»
Tachypnoe, typisches Atemmuster; oft besorgte Persönlichkeit oder Familie; Angststörungen, 
psychiatrische Erkrankungen oder psychosoziale Belastungssituation möglicherweise assoziiert

Psychogen
Siehe auch Hyperventilation; typische assoziierte Symptome; oft auch funktionelle Bauchschmerzen, 
körperliche Überempfindlichkeit u.a.; vor allem im Adoleszentenalter

Gastroösophagealer Reflux
Zeitlicher Zusammenhang mit den Mahlzeiten; Verschlimmerung im Liegen

Abbildung 2: «Crowing rooster» bei Costochondritis: Der Patient legt seine Arme ge-
kreuzt hinter den Nacken, der Untersucher zieht die Arme nach oben. Bei Costochon-
dritis verschlimmert dieses Manöver die Thoraxschmerzen.

Abbildung 3: Hooking-
Manöver bei Gleitrippen-
syndrom (5): Der Unter-
sucher hakt seine Finger
unterhalb des Rippenbo-
gens des Patienten ein
und zieht die Rippen
nach lateral. Bei Vorlie-
gen eines Gleitrippensyn-
droms provoziert dieses
Manöver einen sehr star-
ken Schmerz (5).



etwa beim Nonnensausen (venous hum), welches

 typischerweise in den Hals ausstrahlt und ein kontinuier-

liches systolodiastolisches Geräusch erzeugt (s. unten).

Die Graduierung der Lautstärke von Herzgeräuschen ist

nicht völlig subjektiv, sondern semiquantitativ definiert

(13–14). 

Eine ruhige und leise Atmosphäre sowie eine komplette

und ruhige Auskultation sind wichtig (15). Man sollte

auf verschiedene Elemente systematisch achten und sich

nicht zufrieden geben, bis diese beschrieben werden

können (15). Beim Kleinkind kann das schwierig sein

(schneller Puls, begrenzte Kooperation, vor allem im

 Alter von 6 bis 18 Monaten), beim Schulkind ist dies

 jedoch immer möglich. Ein Memogramm, die «seven S

murmurs», wurde vom Bronzetti und Corzani vorge-

schlagen: harmlose Herzgeräusche sind «systolic» (mit

der Ausnahme des Nonnensausens), «small» (begrenz-

tes, oft kleines Areal), «soft» (kleine Amplitude), «short»

(kurze Dauer), «single» (keine begleitenden Klicks, kein

Galopp) und «sweet» (musikalisch) (10).

Spezielle Formen von Herzgeräuschen
Still’s murmur: Dies ist das häufigste harmlose Herzge-

räusch im Kindesalter. Es wurde bereits vor über 100 Jah-

ren vom Kinderarzt Sir George Frederic Still beschrieben

(16); der Begriff «Still’s murmur» wird teilweise auch als

Synonym für akzidentelles Herzgeräusch verwendet. Es

tritt vor allem bei Kindern im Alter von 2 bis etwa 

7 Jahren auf. Das Stillsche Geräusch ist ein 2/6 musika-

lisch-vibratorisches Ejektionssystolikum, p.m. über Erb

und im 4. bis 5. Interkostalraum parasternal links. Es ist

lauter im Liegen als im Sitzen, und es nimmt mit Aufre-

gung, Anstrengung oder Fieber zu. Die Ätiologie und

der Entstehungsmechanismus des Stillschen Geräusches

sind nicht endgültig geklärt. Es ist jedoch bekannt, dass

Kinder mit einem Stillschen Geräusch einen signifikant

kleineren Aorta-ascendens-Durchmesser sowie signifi-

kant höhere, aber immer noch im Normbereich liegende

Peak-Blutgeschwindigkeiten in der Aorta ascendens et

descendens aufweisen (14).

Nonnensausen: Das Nonnensausen (venous hum, cervi-

cal venous hum) ist ein etwas seltener auftretendes, aber

sehr charakteristisches harmloses Herzgeräusch (17). Es

stellt einen Ausnahmefall dar, weil es sich um ein systo-

lodiastolisches Herzgeräusch handelt, oft mit einer dia-

stolischen Betonung. Der Flusscharakter ist eher «distan-

ziert» und kontinuierlich, was an kontinuierliches leises

Beten von Nonnen erinnern kann und diese Bezeich-

nung erklärt. Das Nonnensausen ist oft im Jugulum und

vor allem über dem lateralen Halsrand (rechts häufiger

als links) am lautesten, nimmt im Sitzen zu (und beim

Schauen in die entgegengesetzte Richtung, vor allem,

wenn man gleichzeitig den Kopf auch ein bisschen

 retroflektiert) und kann im Liegen sogar verschwinden.

Typischerweise kann dieses Geräusch durch sanftes

Drücken mit dem Finger oder auch direkt mit dem Ste-

thoskop über der Vena jugularis zum Verschwinden ge-

bracht werden.

Physiologische periphere Pulmonalstenose: Neugebo-

rene und kleine Säuglinge können ein dem Atriumsep-

tumdefekt ähnliches Herzgeräusch aufweisen: ein tief-

frequentes, meist 2/6 systolisches Ejektionsgeräusch mit

p.m. im lateralen Thorax, oft im 2. Interkostalraum para-

sternal links, meistens im Rücken beidseits ausstrahlend.

Oft kann man dieses Geräusch lateral besser als über

dem Präkordium auskultieren. Dieses Geräusch entsteht

durch die Durchmesser- und Blutflussgeschwindigkeits-

diskrepanz zwischen dem bereits fetal relativ grossen

Pulmonalishauptstamm (welcher intrauterin teilweise

durchblutet wird) und den noch kleinen Pulmonalis-

seitenästen (welche intrauterin insgesamt maximal 7%

des Blutflusses erhalten). Nach dem Ductusverschluss

fliesst plötzlich das gesamte Herzzeitvolumen darüber,

was eine Flussakzeleration bewirkt, die zu diesem Ge-

räusch führen kann. Mit dem Wachstum der Pulmonalis-

seitenäste sowie der Eröffnung und dem Wachstum des

gesamten pulmonalen Gefässbetts verschwindet das

Geräusch im Lauf der ersten 3 bis 4 Lebensmonate. Bei

Persistenz jenseits des (korrigierten) 4. bis 6. Lebens-

monats ist eine echokardiografische Zuweisung zum

Ausschluss eines Atriumseptumdefekts, einer nicht mehr
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Tabelle 5:
Klinische Untersuchung bei Herzgeräuschen

Vitalparameter
Gewicht, Länge/Grösse, Herzfrequenz, Atemfrequenz, Blutdruck an allen vier Extremitäten, 
transkutane Sättigung

Inspektion
Haut- und Schleimhautfarbe, Thoraxform, Atemmuster und Atemfrequenz, sichtbare Ödeme, 
Fingerform u.a.

Auskultation
Alle Thoraxpunkte (und ausreichend lang, um eine sichere Charakterisierung der Geräusche zu 
ermöglichen), dazu Karotiden, Jugulum und Rücken, ev. Axilla; im Liegen und im Sitzen, evtl. weitere
Lagerungsmanöver (Vorbeugen, linke Seitenlage, Hockstellung u.a.); Charakterisierung des 1. und 
2. Herztons (Charakter, Spaltung, Atemvariabilität), zeitliches Auftreten des Herzgeräusches 
(Systolikum vs. Diastolikum, proto vs. meso vs. tele vs. holo), Charakter (musikalisch vs. harsch)

Gezielte Lungenuntersuchung
Atemmuster, Symmetrie, Lungenauskultation, Lungenperkussion

Palpation
Peripherie (warm?), Präkordium, Pulse am rechten Arm und an einer unteren Extremität (Latenz
obere/untere Extremität?), Rekapillarisationszeit, prätibiale Delle, Leberpalpation

Tabelle 4:
Anamnese bei Herzgeräuschen

Zeit
Wann erstmalig auskultiert? Bei wem (Pädiaterwechsel)? 
Welcher Konsultationsgrund (Notfall, Fieber, Impfungen, Entwicklungskontrolle o.a.)?

Allgemeinanamnese
Pränatalperiode, Geburt und Neugeborenenzeit, Stillen, Wachstum und Gedeihen, 
bekannte Krankheiten und Syndrome

Kardiologische Anamnese
Tachy-/Dyspnoe, Zyanose, Diaphorese, Schlaf-/Wachverhalten, Müdigkeit, Belastungsfähigkeit 
und -toleranz, Belastungsknick, vermehrte Infektanfälligkeit, Thoraxschmerzen, Präsynkopen, 
Synkopen, Palpitationen

Kardiologische Familienanamnese
Kardiologische Erkrankungen bei Familienangehörigen < 50 Jahre



physiologischen peripheren Pulmonalisstenose oder

 einer Pulmonalklappenpathologie angezeigt.

Wann zuweisen?
Eine sorgfältige Anamnese und eine gute klinische Un-

tersuchung erlauben in den allermeisten Fällen, die Dia-

gnose zu stellen. Falls nicht, kann ein 12-Kanal-EKG sehr

hilfreich sein. Die meisten Thoraxschmerzen können

vom Kinderarzt abgeklärt werden. Falls jedoch «red

flags» bestehen, die klinischen Kriterien für ein harmloses

Herzgeräusch nicht erfüllt sind (s. oben und Tabelle 2), die

klinische Diagnose nicht eindeutig gestellt werden kann,

Unsicherheit besteht oder die Eltern andernfalls nicht zu

beruhigen sind, ist eine Zuweisung zum pädiatrischen Kar-

diologen indiziert.

Wichtig ist, dass im ersten Lebensjahr praktisch das

ganze Spektrum kardiologischer Neudiagnosen möglich

ist. Dementsprechend sollte die Zuweisungsschwelle bei

Kleinkindern tiefer als bei Schulkindern sein. Auch ist zu

betonen, dass sich viele lebensbedrohliche angeborene

Herzmalformationen ohne Herzgeräusch manifestieren

können (z.B. Transposition der grossen Gefässe, hypo-

plastisches Linksherzsyndrom, totale Lungenvenenfehl-

mündung, Pulmonalatresie u.a.), weswegen eine voll-

ständige kardiologische Untersuchung (Tabelle 5) auch

heute immer noch das A und O darstellt.
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Service de pédiatrie
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ine Synkope ist ein abrupter, transienter, komplet-

ter Bewusstseinsverlust, der mit Tonusverlust und

rascher, spontaner Erholung assoziiert ist. Vermu-

tet wird eine zerebrale Hypoperfusion. Ausge-

schlossen sind andere klinische Ursachen eines Bewusst-

seinsverlusts wie Traumata oder epileptische Anfälle. 

Synkopen sind sehr häufig und treten bei zirka 15 bis 

20 Prozent der Kinder und Jugendlichen auf. Am häu-

figsten sind sie bei Jugendlichen im Alter zwischen 12 bis

16 Jahren. Der zweite Häufigkeitsgipfel ist aufgrund von

Affektkrämpfen im Alter von 6 bis 18 Monaten zu ver-

zeichnen.

Einteilung der Synkopen
Die orthostatische Synkope ist lagebedingt. Eine man-

gelnde Gegenregulation des vegetativen Nervensystems

führt zu dem sogenannten venösen «pooling». Sie tritt

meistens bei zu raschem Aufstehen auf, oft sind grosse,

schlanke Kinder betroffen. 

Neurogene Synkopen sind vasovagal oder neurokardio-

gen. Durch einen Vagusreiz kommt es zu Vasodilation

und Bradykardie. Auslöser sind Stress, Schmerzen, Kälte

sowie langes unbewegtes Stehen. Bei einer Untergruppe

handelt es sich um einen übermässig sensiblen Carotis-

Sinus und pressorische Synkopen (Valsalva-Manöver).

Neurogene Synkopen gehen oft mit Prodromi wie

Schwindel, Hitzegefühl, Schwitzen, Nausea oder ver-

schwommenem Sehen einher.

Kardiale Synkopen beruhen auf strukturellen Herzfeh-

lern/Kardiomyopathien, Arrhythmien und Herzinsuffi-

zienz (Lungenembolie, hypertrophe Kardiomyopathie,

Perikardtamponade).

physiologischen peripheren Pulmonalisstenose oder

 einer Pulmonalklappenpathologie angezeigt.

Wann zuweisen?
Eine sorgfältige Anamnese und eine gute klinische Un-

tersuchung erlauben in den allermeisten Fällen, die Dia-

gnose zu stellen. Falls nicht, kann ein 12-Kanal-EKG sehr

hilfreich sein. Die meisten Thoraxschmerzen können

vom Kinderarzt abgeklärt werden. Falls jedoch «red

flags» bestehen, die klinischen Kriterien für ein harmloses

Herzgeräusch nicht erfüllt sind (s. oben und Tabelle 2), die
klinische Diagnose nicht eindeutig gestellt werden kann,

Unsicherheit besteht oder die Eltern andernfalls nicht zu

beruhigen sind, ist eine Zuweisung zum pädiatrischen Kar-

diologen indiziert.

Wichtig ist, dass im ersten Lebensjahr praktisch das

ganze Spektrum kardiologischer Neudiagnosen möglich

ist. Dementsprechend sollte die Zuweisungsschwelle bei

Kleinkindern tiefer als bei Schulkindern sein. Auch ist zu

betonen, dass sich viele lebensbedrohliche angeborene

Herzmalformationen ohne Herzgeräusch manifestieren

können (z.B. Transposition der grossen Gefässe, hypo-

plastisches Linksherzsyndrom, totale Lungenvenenfehl-

mündung, Pulmonalatresie u.a.), weswegen eine voll-

ständige kardiologische Untersuchung (Tabelle 5) auch
heute immer noch das A und O darstellt.
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Synkopen 
im Kindes- und Jugendalter
Differenzialdiagnosen aus kardiologischer Sicht

Die meisten Synkopen sind ungefährlich, und nur ein sehr kleiner Anteil von

ihnen ist kardialen Ursprungs (< 5%), jedoch genau diese gilt es nicht zu ver-

passen, da sie letal sein können. In diesem Artikel werden die wichtigsten

anamnestischen und klinischen Hinweise für eine potenziell gefährliche

kardiale Synkope bei Kindern und Jugendlichen erläutert, damit diese in der

Praxis erkannt und eingestuft werden kann.

Von Dina-Maria Jakob und Jean-Pierre Pfammatter

E



Vorgehen bei Synkopen
Prinzipiell ist eine gezielte, ausführliche Anamnese das

wichtigste Instrument, um den Verdacht auf eine kardio-

gene Synkope zu erhärten oder auszuschliessen. Ge-

nauer erfragt werden sollten die Umstände der Synkope,

Prodromi, die persönliche Anamnese und die Familien-

anamnese (unklare plötzliche Todesfälle oder kardiale

 Ereignisse im Alter < 30 Jahren). Die körperliche Unter-

suchung sollte eine kardiale Palpation und Auskultation

sowie den Pulsstatus umfassen. Zusätzlich wird als wei-

tere Abklärung maximal ein 12-Kanal-Ruhe-EKG emp-

fohlen. Sollte bereits bei der Anamnese alles auf eine ty-

pische vasovagale Ursache der Synkope hindeuten, kann

auf ein EKG verzichtet werden. Wurde das synkopale Er-

eignis allerdings durch suspekte Auslöser, wie starke

Emotionen, Schreck oder einen akustischen Reiz ausge-

löst, sollte ein Ruhe-EKG zum Ausschluss  eines Long-QT-

Syndroms (Abbildung 1) durchgeführt werden.
Zusätzliche Abklärungen sind selten notwendig und

müssen situativ entschieden werden. Bei Verdacht auf

eine zugrundeliegende kardiologische Problematik kann

allenfalls eine Echokardiografie, ein 24-Stunden-EKG,

ein subkutan implantierter Eventrecorder oder eine Er-

gometrie notwendig sein.

«Red flags» für mögliche kardiale Ursachen in An-

amnese, Status und EKG sind in Tabelle 1 zusammenge-

fasst. In den allermeisten Fällen ist es möglich, anhand

der sorgfältigen Anamnese, der klinischen Untersu-

chung und des EKG die wenigen Patienten, die ein er-

höhtes Risiko für eine kardiogene Synkope haben, her-

auszufiltern und allenfalls einem spezialisierten

kinderkardiologischen Zentrum für weitere Abklärungen

zuzuweisen. 

Strukturelle Herzfehler als Ursache 
Zugrundeliegende Herzfehler sind nur sehr selten Ursa-

che einer Synkope. Das typische Vitium ist die Aorten-

stenose, die bei körperlicher Belastung zu vermindertem

Auswurf und konsekutiv zu zerebraler Minderperfusion

und Schwindel oder Synkope führen kann. Eine hämo-

dynamisch relevante Aortenstenose sollte jedoch bereits

bei der klinischen Untersuchung anhand des typischen

Auskultations- und Palpationsbefunds diagnostiziert

werden.

Sicherlich hoch verdächtig, und bis zum Beweis des

 Gegenteils als kardial zu werten, sind Synkopen bei

 Patienten nach Herzoperation. Patienten nach Herz-

operation haben lebenslang ein erhöhtes Risiko für das

Auftreten von atrialen oder ventrikulären Arrhythmien,

einerseits durch die myokardialen Narben, andererseits

durch allfällige residuelle Defekte mit möglicher Druck-

oder  Volumenbelastung. 

Sehr selten, jedoch auch zu den strukturellen Herz-

fehlern zu zählen, sind Koronaranomalien. Diese sind vor

allem dann potenziell gefährlich, wenn eine der beiden

Koronararterien zwischen der Aorta ascendens und dem

Truncus pulmonalis verläuft und somit bei körperlicher

Belastung zu Synkopen, pektanginösen Beschwerden

oder plötzlichem Herztod führen kann. 

Kardiomyopathien
Alle Formen der Kardiomyopathien (siehe Tabelle 2) kön-
nen zu ventrikulären Arrhythmien und somit auch zu

Synkopen oder plötzlichen Todesfällen führen. Das

höchste Arrhythmierisiko weisen die Patienten mit hy-

pertropher Kardiomyopathie (HCM) und arrhythmoge-

ner rechtsventrikulärer Dysplasie (ARVC) auf, in varia-

blem Ausmass auch die Patienten mit dilatativer

Kardiomyopathie (DCM) und Non-Compaction-Kardio-

myopathie. Viele dieser Erkrankungen sind genetisch be-

dingt, und heutzutage kann häufig eine verursachende

Mutation nachgewiesen werden. Bei synkopalen Ereig-

nissen ist sehr häufig ein auslösender Faktor, wie zum

Beispiel sportliche Betätigung, zu eruieren. In diesen Fäl-

len finden sich oft, wenn auch diskret, EKG-Veränderun-

gen. In allen Fällen ist eine spezialärztliche Abklärung in-

diziert. 

Primäre Arrhythmien
Unter den primären Arrhythmien werden Ionenkanalstö-

rungen (channelopathies) subsumiert, die zu einer ver-

änderten Repolarisation führen. Typische Trigger, wie

Emotionen, körperliche Anstrengung oder akustische

Reize, können zu polymorphen ventrikulären Kammerta-

chykardien (typisch sind Torsades-de-pointes-Tachykar-

dien, Abbildung 2) führen. Diese können selbstlimitie-

rend sein und somit lediglich zu einer Synkope führen

oder aber bei Persistenz im schlimmsten Fall zum plötzli-

chen Herztod. Diese Art von Arrhythmien sind oft fami-
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Abbildung 1: Long-QT-Syndrom bei 12-jährigem Patienten mit belastungsinduzierten
Synkopen

Tabelle 1:
«Red flags» für mögliche kardiale Ursachen

Anamnese
● Alter < 10 Jahre
● plötzliche Todesfälle bei jungen Familienmitgliedern
● Synkope bei körperlicher Anstrengung oder im Liegen
● Synkope durch verdächtigen Auslöser (Lärm, Emotionen, Schreck)

Status
● Pulsunregelmässigkeiten, Bradykardie
● aortales Strömungsgeräusch
● lauter einfacher 2. Herzton
● systolischer Klick

EKG
● Bradykardie (altersbezogen)
● überdrehter Lagetyp
● Präexitation (Deltawelle)
● Hypertrophiezeichen
● abnorme Repolarisation
● QTc-Intervall zu kurz oder zu lang
● Blockierung (nicht AV-Block I), Blockbild 



liär gehäuft und werden ebenfalls genetisch abgeklärt.

Mit einer genauen Anamnese erhärtet sich bei diesen

Synkopen der Verdacht auf eine kardiale Ursache, und

meistens bestätigt das EKG die Diagnose. Bei sehr hoher

Wahrscheinlichkeit einer kardialen Synkope und initial

unauffälligem EKG sind wiederholte EKG-Untersuchun-

gen notwendig, da in gewissen Fällen die EKG-Verände-

rung transient auftreten kann. 

Auch bradykarde Rhythmusstörungen, zum Beispiel ein

totaler AV-Block ohne ausreichenden Ersatzrhythmus,

können zu einer Synkope führen. Auch hier führen die

klinische Untersuchung und das EKG zur richtigen Dia-

gnose. 

Seltene kardiale Ursachen 
Koronare Ursachen sind, anders als im Erwachsenenal-

ter, bei Kindern sehr selten und praktisch nur bei fami-

liärer Hypercholesterinämie oder als Spätfolge nach ei-

nem Kawasaki-Syndrom mit Koronarbeteiligung zu

finden. In seltenen Fällen kann auch eine ausgeprägte

primäre pulmonale Hypertonie zu einer Synkope führen. 

Zusammenfassung
Synkopen sind ein häufiges Ereignis im Kindes- und Ju-

gendalter, kardiale Ursachen sind sehr selten (< 5%), je-

doch potenziell maligne und sollten nicht verpasst wer-

den. Dazu gehören die Kardiomyopathien, einzelne

strukturelle Herzfehler, primäre Arrhythmien und einige

seltenere Erkrankungen wie die primäre pulmonale Hy-

pertonie. Mit einer sorgfältigen Anamnese, einschliess-

lich Familienanamnese, einer guten körperlichen Unter-

suchung und allenfalls einem Ruhe-EKG kann man die

Risikopatienten herausfiltern und für weitere Abklärun-

gen einem Spezialisten zuweisen.
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Oberärztin Kinderkardiologie
Zentrum für angeborene Herzfehler
Universitätsklinik für Kardiologie, Inselspital Bern
3010 Bern
E-Mail: dina-maria.jakob@insel.ch
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mit diesem Artikel bestehen.
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Abbildung 2: Torsades de pointes, Dauer knapp 10 Sekunden

Tabelle 2:
Kardiale Ursachen für Synkopen

Strukturelle Herzfehler
● Aortenstenose
● Marfan-Syndrom (Dissektion)
● kongenitale Koronaranomalien
● Status nach Herzoperation

Kardiomyopathien
● hypertrophe Kardiomyopathie (HCM)
● arrhythmogene rechtsventrikuläre Dysplasie

(ARVC)
● dilatative Kardiomyopathie (DCM)
● linksventrikuläre Non-Compaction

Primäre Arrhythmien 
● Long-QT-Syndrom
● Short-QT-Syndrom
● Brugada-Syndrom
● katecholaminerge polymorphe ventrikuläre 

Tachykardien
● Wolff-Parkinson-White-Syndrom

Seltene Ursachen
● primäre pulmonalarterielle Hypertonie
● kardiale Tumoren
● Myokarditis
● koronare Herzkrankheiten
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ie meisten Kinder mit kritischen Herzfehlern ent-

wickeln sich in der Schwangerschaft gut. Auch

direkt postnatal sind viele dieser Kinder zunächst

asymptomatisch. In den folgenden Tagen kommt

es durch die physiologische Kreislaufumstellung mit Ver-

schluss des Ductus arteriosus Botalli (DA) bei einigen die-

ser Kinder zu einer akuten postnatalen Verschlechterung

mit Zeichen eines kardiogenen Schocks beziehungs-

weise kritischer Hypoxämie.

Trotz pränataler Ultraschalluntersuchung und sorgfälti-

ger klinischer Untersuchung nach der Geburt werden

diese Kinder zum Teil nicht rechtzeitig diagnostiziert.

Dies liegt zum einen am diagnostischen Fenster (solange

der DA noch offen ist), zum anderen an der Tatsache,

dass eine milde Zyanose auch für erfahrene Kliniker oft-

mals schwer zu erkennen ist. So werden nach verschie-

denen Studien bis zu 30 Prozent aller Neugeborenen mit

kritischen angeborenen Herzfehlern als vermeintlich ge-

sund nach Hause entlassen (1–3).

Die frühe Erkennung dieser Kinder verbessert die Pro-

gnose, da durch eine intravenöse Prostaglandininfusion

der Ductus arteriosus offen gehalten und das Kind so in

stabilem Zustand in ein Zentrum verlegt werden kann. Es

handelt sich hierbei um Herzfehler, die in den ersten vier

Lebenswochen mittels Herzkatheter oder einer Herzope-

ration behandelt werden müssen.

Wie viele Kinder mit einem 
kritischen Herzfehler werden jährlich
in der Schweiz geboren? 
Die Inzidenz dieser kritischen Herzfehler beträgt zirka 

2 pro 1000 Lebendgeburten. Das bedeutet also in der

Schweiz eine Anzahl von zirka 150 Neugeborenen pro

Jahr, welche theoretisch von diesem Screening profitie-

ren können. Ein Teil dieser Kinder kann bereits vorge-

burtlich in der Ultraschalluntersuchung diagnostiziert

und geplant in ein Zentrum für Kinderherzmedizin ver-

legt werden. 

Wie funktioniert das Screening?
An einem der beiden Füsse (postduktal) wird die trans-

kutane Sauerstoffsättigung (SpO2) gemessen. Für ein gu-

tes Signal ist wichtig, dass das Neugeborene schläft oder

zumindest ruhig ist. Man wartet, bis das Signal stabil ist

und notiert den besten Wert der Sauerstoffsättigung.

Wenn der Wert über oder gleich 95 Prozent beträgt, ist

das Screening bestanden und weitere Massnahmen sind

nicht notwendig (vgl. Algorithmus, Abbildung).

Was passiert, wenn der SpO2-Wert 
weniger als 95 Prozent beträgt?
Unter einer SpO2 von 95 Prozent gilt das POx-Screening

als positiv. Nun gibt es zwei Möglichkeiten:

● Bei einem Wert unter 90 Prozent ist eine rasche ärztli-

che Beurteilung und Echokardiografie indiziert. 

● Wenn der Wert zwischen 90 und 95 Prozent beträgt,

kann bei einem klinisch unauffälligen Kind eine Kon-

trolle in 1 bis 2 Stunden erfolgen. Falls dieser Wert

weiterhin unter 95 Prozent liegt, besteht auch hier die

Indikation zu einer ärztlichen Untersuchung/Echokar-

diografie (vgl. Abbildung).

POx-Screening in der Schweiz
Früherkennung kritischer angeborener Herzfehler – Update 2019

Das POx-Screening bezeichnet die Messung der transkutanen Sauerstoff-

sättigung aller Neugeborenen in der Schweiz am ersten Lebenstag. In die-

sem Artikel werden aktuelle Fragen und Antworten zur Notwendigkeit und

Durchführung des POx-Screenings beantwortet.

D

Das Wichtigste in Kürze

● 30 Prozent aller Kinder mit einem kritischen angeborenen Herzfehler werden 
als vermeintlich gesund nach Hause entlassen.

● Bei einer transkutanen Sauerstoffsättigung unter 95 Prozent gilt 
das POx-Screening als positiv.

● Zusammen mit der klinischen Untersuchung erreicht das POx-Screening eine 
Sensitivität von 82,8 bis 100 Prozent für die Diagnose kritischer angeborener 
Herzfehler.

● Das POx-Screening wird auch bei Hausgeburten und in Geburtshäusern 
angewendet.

● Der optimale Zeitpunkt des Screenings liegt zwischen 6 und 24 Stunden nach der
Geburt.

Von Oliver Niesse1, Lydie Beauport2, Christian Balmer1 und Romaine Arlettaz3

1 Abteilung für Kardiologie, Universitäts-
Kinderkliniken, Zürich
2 Néonatologie, Département Femme Mère
Enfant, Centre Hospitalier Universitaire 
Vaudois CHUV, Lausanne
3 Klinik für Neonatologie, Universitätsspital
Zürich



Wann sollte das Screening erfolgen?
Die Durchführung des Screenings erfolgt in den ersten

24 Stunden nach der Geburt, am besten nach 6 Lebens-

stunden. Vorher ist die Kreislaufumstellung noch nicht

vollständig abgeschlossen, was zu einer höheren Anzahl

von falschpositiven Befunden führen kann. 

Seit wann gibt es in der Schweiz 
das POx-Screening?
Das Screening wurde vor 14 Jahren flächendeckend in

der gesamten Schweiz eingeführt und gehört heute zur

täglichen Routine im Gebärsaal beziehungsweise auf der

Wochenbettstation (4) sowie auch in Geburtshäusern

und bei ambulanten Geburten. Das POx-Screening

wurde in der Schweiz gut akzeptiert und umgesetzt.

 Allerdings wird diese Diagnostik gemäss einer Umfrage

drei Jahre nach Einführung weiterhin bei zirka 15 Pro-

zent der Neugeborenen nicht angewendet (5). 

Gibt es das Screening 
auch in anderen Ländern?
In vielen europäischen Ländern, in Kanada und den USA

sowie in China wird ein POx-Screening als Standardun-

tersuchung durchgeführt. Auch in diesen Ländern

konnte gezeigt werden, dass diese Untersuchung ein-

fach, effizient und kostengünstig ist. In einigen Ländern

(Schweden, Grossbritannien) wird ein komplizierteres

Testverfahren mit transkutaner Messung der prädukta-

len (rechter Arm) und postduktalen Sauerstoffsättigung

(Fuss) durchgeführt. 

Statistisch konnte jedoch bisher kein Unterschied zwi-

schen den beiden Verfahren bezüglich Sensitivität und

Spezifität festgestellt werden (6). Daher halten wir in der

Schweiz an der einfachen und gut etablierten Methode

mit alleiniger postduktaler Messung fest.

Werden mittels POx-Screening 
alle Herzfehler erkannt?
Das ist leider nicht möglich, allerdings auch nicht Ziel

dieses Screenings. Es geht nicht darum, relativ harmlose

Herzfehler, wie einen Ventrikelseptumdefekt, ohne un-

mittelbare Konsequenz zu erkennen, sondern sich auf in

den ersten Lebenswochen potenziell lebensbedrohliche

Herzfehler zu fokussieren. Diese Herzfehler sind in der

Tabelle aufgelistet. 

Kürzlich ist hierzu ein grosser Cochrane-Review (6) von

21 Studien mit insgesamt fast 500 000 Neugeborenen

erschienen. Die Sensitivität des POx-Screenings wird

darin mit 76,3 Prozent, die Spezifität mit 99,9 Prozent

angegeben. Insgesamt ist von zentraler Bedeutung, dass

das POx-Screening eine  ausführliche klinische Untersu-

chung keineswegs ersetzen, sehr wohl aber äusserst

 effizient ergänzen kann. Zusammen mit der klinischen

Untersuchung erreicht das POx-Screening eine Sensitivi-

tät von 82,8 bis 100 Prozent für die Diagnose kritischer

angeborener Herzfehler (7–12).

Kann es auch bei herzgesunden 
Neugeborenen auffällige Ergebnisse
geben?
Die Rate falschpositiver Befunde ist mit 0,14 Prozent

sehr gering. Das bedeutet, dass die Untersuchung kaum

unnötige Kosten durch eine Echokardiografie verur-

sacht. Den wenigen Fällen falschpositiver Befunde liegen

zudem oftmals andere potenziell lebensbedrohende

 Pathologien zugrunde (Sepsis, Atemnot, pulmonale

 Hypertension), welche anderenfalls nicht so frühzeitig

entdeckt würden (6). Somit kann das Screening auch in

diesen Fällen Gutes tun und nicht kardiale, gut behan-

delbare Neugeborenenerkrankungen durch rasche Dia-

gnosestellung einer Therapie zuführen.
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Tabelle:
Liste der kritischen angeborenen
Herzfehler: Zielgruppe des Screenings

● hypoplastisches Linksherzsyndrom
● Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
● D-Transposition der grossen Arterien
● unterbrochener Aortenbogen
● Aortenisthmusstenose
● Aortenklappenstenose
● Pulmonalklappenstenose
● Fallot-Tetralogie
● Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt
● total falsch mündende Lungenvenen

Abbildung: Algorithmus zum POx-Screening bei Neugeborenen 
(Grafik: Susanne Staubli)
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Wie verhält es sich mit Akzeptanz und
Durchführbarkeit des POx-Screenings
ausserhalb des Spitals?
Auch Kinder, die zu Hause, im Geburtshaus oder ambu-

lant geboren werden, sollen von der Untersuchung pro-

fitieren können. Studien aus dem Ausland mit einem

 hohen Anteil an Hausgeburten zeigen, dass das Scree-

ning auch in einem solchen Umfeld leicht durchzuführen

ist und eine hohe Akzeptanz bei Eltern und Hebammen

geniesst (13–15). In der Schweiz gehört das Pulsoxi-

meter zur Ausstattung jeder Hebamme, welche Haus-

geburten betreut (16). Das Screening sollte am besten

zwischen 6 und 24 Lebensstunden erfolgen. 

Zusammenfassung
Zusammenfassend ist das POx-Screening in der Schweiz,

aber auch international, bereits heute eine Erfolgsge-

schichte. Aufgrund immer weiterer neuer Studien haben

die Schweizer Gesellschaften für Neonatologie und päd-

iatrische Kardiologie in diesem Jahr das entsprechende

Konsensuspapier überarbeitet.

Das erfolgreiche bisherige Verfahren muss nicht geän-

dert werden, sodass Neugeborene weiterhin von der

 hohen Akzeptanz des Screenings bei den Durchführen-

den (Hebammen, Pflegende, Ärztinnen und Ärzte) profi-

tieren können. Durch das frühzeitige Erkennen therapie-

bedürftiger Herzfehler können die betroffenen Kinder

zeitgerecht behandelt werden, bevor es zu schwerwie-

genden bleibenden Schäden kommt.
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Dr. med. Oliver Niesse
Universitäts-Kinderspital Zürich – Eleonorenstiftung
Steinwiesstrasse 75
8032 Zürich
E-Mail: oliver.niesse@kispi.uzh.ch

Interessenlage: Die Autoren erklären, dass keine Interessenkonflikte im Zusammenhang
mit diesem Artikel bestehen.
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ngeborene Herzfehler sind häufige Fehlbildun-

gen. Sie kommen bei 1 Prozent der Neugebo-

ren vor und sind eine führende Todesursache

(1). Etwa in 20 bis 30 Prozent der Fälle kann ein

genetischer oder Umgebungsfaktor als Ursache identifi-

ziert werden (2). Die Ursachen können in hereditäre und

nicht hereditäre multifaktorielle Ursachen aufgeteilt

werden (3). Nicht hereditäre Ursachen sind in Tabelle 1
zusammengefasst.

Die empfindlichste Periode der Organogenese des Her-

zens reicht von Woche 2 bis 7 der Embryonalentwick-

lung. Prophylaktische Massnahmen können die Präva-

lenz nicht hereditärer Fehlbildungen des Feten im

Allgemeinen, die Prävalenz angeborener Herzfehler oder

die Prävalenz von Subtypen angeborener Herzfehler be-

einflussen. So verhindert Folsäure, zur richtigen Zeit ein-

genommen, generell eine Reihe von Fehlbildungen, bei-

spielsweise Neuralrohrdefekte, angeborene Herzfehler,

Fehlbildungen der Harnwege und Lippen-Kiefer-Gau-

men-Spalten (4), wobei die Evidenz für die unterschied-

lichen Fehlbildungen nicht gleich hoch ist. Speziell senkt

Folsäure aber nachweislich das Auftreten angeborener

Herzfehler (5). Dies betrifft mit der höchsten Evidenz das

Auftreten konotrunkaler Fehlbildungen und Aortenisth-

musstenosen, weniger ausgeprägt ist der Zusammen-

hang bezüglich Septumdefekten (6). 

Nicht hereditäre vorgeburtliche Risiken für angeborene

Herzfehler sind in einem Statement der American Heart

Association und der American Academy of Pediatrics aus

dem Jahr 2007 zusammengefasst (3). Neuere Studien

auf diesem Gebiet sind aus ethischen Gründen kaum

noch Interventionsstudien. Dieser Artikel fasst auf der

Basis der oben erwähnten vor gut zehn Jahren verfass-

ten Statements die aktuellen Empfehlungen und die Li-

teratur zur Prävention angeborener Herzfehler in der

Schwangerschaft zusammen.
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Risiko und Prävention 
angeborener Herzfehler
Prophylaxe präkonzeptionell und in der Schwangerschaft

Viele nicht hereditäre Risikofaktoren für angeborene Herzfehler sind durch

prophylaktische Massnahmen vor und während der Schwangerschaft be-

einflussbar. Dieser Artikel erläutert die aktuellen Empfehlungen zur Präven-

tion angeborener Herzfehler präkonzeptionell und in der Schwangerschaft.

Von Roland W. Weber1 und Michèle-Chantal Stahel2

1 Universitäts-Kinderspital Zürich, 
Herzzentrum
2 Klinik für Geburtshilfe, Universitätsspital
Zürich
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Maternale Erkrankungen
Stoffwechselerkrankungen: Die Phenylketonurie ist mit

einem über 6-fach höheren Risiko für Herzfehler, insbe-

sondere hinsichtlich konotrunkaler Defekte und Einkam-

merherzen, assoziiert. Eine strikte Diät der Mutter, die

bereits vor der Konzeption eingehalten wird, kann dieses

Risiko nachweislich reduzieren (7).

Vorbestehender Diabetes mellitus ist ein klassischer

«Umgebungsfaktor», der für Herzfehler prädisponiert

(Abbildung 1 und 2). Dabei werden verschiedene zu-
grundeliegende Mechanismen diskutiert, die unter an-

derem Zellproliferation und -migration sowie Apoptose

involvieren (8). Die Erhöhung des Risikos für angeborene

Herzerkrankungen wird bei maternalem Diabetes für die

Nachkommen auf 4 Prozent gegenüber 1 Prozent in der

Normalpopulation geschätzt (9). 

Mütterliche febrile Erkrankungen und Infektionen: Auf-
grund der Rötelnerkrankung wurde der Zusammenhang

zwischen mütterlicher febriler Erkrankung in der frühen

Schwangerschaft und Fehlbildungen des Feten entdeckt.

Die Rötelninfektion ist mit Abnormitäten der Pulmonal-

klappe und Ventrikelseptumdefekten assoziiert. Eine

konsequente Impfstrategie kann die vertikale Transmis-

sion praktisch komplett verhindern (10). Influenza und

mütterliche febrile Erkrankungen im 1. Trimenon sind

generell mit einer erhöhten Inzidenz angeborener Herz-

fehler assoziiert, wobei die Ursache des Fiebers und auch

die Einnahme von Vitaminsupplementen eine Rolle spie-

len (11). Eine Influenzaimpfung wird entsprechend auch

zu jedem Zeitpunkt der Schwangerschaft empfohlen. To-

xoplasmose, Influenza, Coxsackie und HIV sind weitere

Infektionen, die mit Fehlbildungen des fetalen Herzens

in Zusammenhang gebracht werden.

Umweltfaktoren
Physikalische Einwirkungen: Hohe Umgebungstempera-

turen im 1. Trimenon sind möglicherweise mit nicht kri-

tischen Herzerkrankungen assoziiert und insofern mög-

lichst zu vermeiden (12).

Luftverschmutzung: Eine Metaanalyse epidemiologi-

scher Studien zum Thema Luftverschmutzung und ange-

borene Herzfehler ergab eine Assoziation zwischen

Stickoxid- und Schwefeldioxidexposition mit Aortenisth-

musstenose und Fallot-Tetralogie (12). Feinstaubexposi-

tion war mit Vorhofseptumdefekten assoziiert. 

Medikamente: Medikamente werden von der amerikani-

schen Arzneimittelbehörde FDA nach einem speziellen

Schema eingeteilt, das auf vorhandener oder nicht vor-

handener Evidenz für fetale Fehlbildungen beruht (14)

(Tabelle 2). Generell müssen im Einzelfall das Risiko und

der Nutzen mit der Schwangeren individuell besprochen

werden.

Antidepressiva: Selektive Serotonin-Wiederaufnahme-

hemmer (SSRI) wie Paroxetin und Sertralin werden vor al-

lem im Zusammenhang mit Septumdefekten genannt

(14). Das tatsächliche Risiko ist jedoch fraglich, und ei-

nige grosse Studien konnten einen Zusammenhang

nicht bestätigen, sodass die Datenlage kontrovers bleibt

(15). Lithium wird für bipolare Störungen eingesetzt und

mit einem Risiko für Ebstein-Anomalie und Ventrikelsep-

tumdefekte in Verbindung gebracht (Abbildung 3); die-
ses Risiko wird jedoch oft überschätzt und beträgt etwa

1:2000 (14, 16).
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Abbildung 1: Ventrikelseptumdefekt (Pfeil) mit farbigem Shunt im pränata-
len Echobild. Ventrikelseptumdefekte sind mit Valproat und Diabetes vor
der Schwangerschaft assoziiert. LV: linker Ventrikel; RV: rechter Ventrikel.

Tabelle 1:
Faktoren, die angeborene Herzfehler beeinflussen 
oder beeinflussen könnten

Risikofaktor Mögliche Assoziation mit Herzfehler
Maternale Erkrankungen Phenylketonurie Fallot-Tetralogie, Ventrikelseptum- 

defekt (VSD)
präkonzeptioneller Isomerien, Transposition der grossen 
Diabetes Arterien (TGA), hypoplastisches Links-

herzsyndrom (HLHS), nicht syndromale 
atrioventrikuläre Septumdefekte (AVSD)

Infektionen Röteln Pulmonalklappenabnormitäten
febrile Erkrankungen im rechts- und linksobstruktive Defekte 
1. Trimenon

Umweltfaktoren hohe häufiger bei «nicht kritischen»
Umgebungstemperatur Herzerkrankungen
Luftverschmutzung Aortenisthmusstenose, Fallot-Tetralogie
(Stickoxid, Schwefeldioxid)

Medikamente Antidepressiva, SSRI Septumdefekte
Lithium Ebstein-Anomalie, VSD
Antiepileptika, Valproat Septumdefekte, Fallot-Tetralogie, 

hypoplastische Rechtsherzläsionen
Phenobarbital, Phenytoin Septumdefekte 
Antibiotika, Metronidazol Ausflusstraktanomalien, 

perimembranöser VSD
Sulfonamide Aortenisthmusstenose, Septumdefekte
Analgetika, NSAR HLHS, Pulmonalstenose, Fallot-

Tetralogie, vorzeitiger Verschluss des  
Ductus arteriosus (3. Trimenon)

andere Teratogene: kombinierte Fehlbildungssyndrome 
Retinoide, Mycophenolat mit Herzfehlern

Noxen Alkohol fraglich: konotrunkale Fehlbildungen
Rauchen VSD
Cannabis fraglich: Zusammenhang mit 

Herzfehlern
Koffein keine Assoziation



Antiepileptika: Valproat erhöht das Risiko von Neural-
rohrdefekten und angeborenen Herzfehlern (Septumde-

fekte, Fallot-Tetralogie, hypoplastische Rechtsherzläsio-

nen). Es gilt als teratogen und soll nach Möglichkeit in

der Schwangerschaft entweder vermieden werden oder

die Schwangere muss über das erhöhte Risiko aufgeklärt

werden. Das Risiko ist vor allem im 1. Trimester erhöht.

Ähnliches gilt auch für Phenobarbital und Phenytoin

(17). Weniger hoch ist das Risiko bei Lamotrigin und

 Levetiracetam. 

Antibiotika: Metronidazol während der Schwanger-

schaft war in der Baltimore Washington Infant Study mit

Ausflusstraktanomalien und perimembranösen Ventri-

kelseptumdefekten assoziiert. Dies hat sich in zwei spä-

teren Metaanalysen nicht bestätigt. Sulfonamide wie Tri-

methoprim-Sulfamethoxazol erhöhen das Risiko für

angeborene Fehlbildungen des Herzens auch bei Be-

handlung im 2. und 3. Monat der Schwangerschaft (18). 

Analgetika: In einer älteren grossen Registerstudie zu

nicht steroidalen Antirheumatika (NSAR) fand sich eine

Assoziation mit Herzfehlern (19). Insbesondere Ibuprofen

gilt als FDA-Kategorie B (Tierversuche haben kein  Risiko

gezeigt; keine kontrollierte Studien bei schwangeren

Frauen). Eine Fall-Kontroll-Studie zur Assoziation von

Analgetika und kardiovaskulären Malformationen der be-

reits genannten Baltimore Washington Infant Study er-

gab keine Assoziation mit kardiovaskulären Fehlbildun-

gen (20). Eine Studie, in der man Paracetamol mit

Opioiden und NSAR verglich, fand bei NSAR häufiger

 Assoziationen mit hypoplastischem Linksherzsyndrom,

Pulmonalstenose und Fallot-Tetralogie (21). Für die meis-

ten NSAR gibt es Fallberichte zu vorzeitigem Ductus-Ver-

schluss im 3. Trimenon. 

Teratogene: Als eindeutig teratogen gelten Retinoide
und das Immunsuppresivum Mycophenolat, die beide

mit Fehlgeburten und angeborenen Fehlbildungen ein-

hergehen. (14).

Noxen
Alkohol: Eine Studie in Finnland zeigte, dass unter den
Müttern von Kindern mit konotrunkalen Fehlbildungen

mehr Frauen angaben, in der Schwangerschaft Alkohol

getrunken zu haben. Allerdings ergab sich daraus keine

statistische Signifikanz für das vermehrte Auftreten von

kardiovaskulären Fehlbildungen (22). In der Baltimore

Washington Infant Study fand man lediglich einen Zu-

sammenhang mit der Häufigkeit kleiner muskulärer Ven-

trikelseptumdefekte (23).

Nikotin: Eine grosse Metaanalyse bestätigt den Zu-

sammenhang zwischen Nikotinkonsum während der

Schwangerschaft und angeborenen Herzfehlern (24). Der

Zusammenhang zwischen Rauchen in der Schwanger-

schaft und angeborenen Fehlbildungen ist jedoch eher

schwach und vor allem bei Ventrikelseptumdefekten

nachzuweisen (25).

Cannabis: In der Baltimore Washington Infant Study war

Cannabis mit einem leicht erhöhten Risiko für Herzfehler

assoziiert (26). 

Koffein: Koffein passiert zwar die Plazenta, aber meh-

rere Studien haben die Assoziation von Koffeinkonsum

(sogar > 8 Tassen/Tag) und fetalen Fehlbildungen unter-

sucht und keinen Zusammenhang mit vermehrten Fehl-

bildungen feststellen können (27). 

Ernährung
Eine in den USA durchgeführte Untersuchung zeigte

 unter Berücksichtigung vieler anderer Faktoren, wie un-

ter anderem Folsäuresubstitution, Nikotinkonsum und

 Ethnie, ein selteneres Auftreten von konotrunkalen und

Septumdefekten, wenn sich die Schwangere ausgewo-

gener ernährte (28).

Folsäure
Folsäure ist ein Begriff, der die natürlich in der Nahrung

vorkommenden Folsäureverbindungen und die künstlich

hergestellte Folsäure zusammenfasst. Nahrungsfolate

werden nur zu etwa 50 Prozent im Darm aufgenommen

(29). Folsäure ist im Körper als Tetrahydrofolsäure aktiv

und zusammen mit Vitamin B12 für die Methylierung der

DNS und die Umwandlung von Homocystein in Methio-

nin wichtig. Der 6. Schweizerische Ernährungsbericht

von 2012 geht von einer unzureichenden Versorgung

der Bevölkerung der Schweiz mit Folsäure aus. Ge-

schätzt werden 295 µg Folsäure pro Tag verzehrt und

 damit weit weniger als die heute empfohlenen 400 µg

(29). Die lesenswerte Broschüre des BAG (29) illustriert

anhand von Winter- und Sommermenüs eindrücklich,

dass die empfohlenen 400 µg mit einer gesunden Durch-

schnittsernährung in der Schweiz kaum erreicht werden.
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Abbildung 3: Ebstein-Anomalie der Trikuspidalklappe mit riesigem rechten
Vorhof im 3-D-Bild mit korrespondierendem 2-D-Bild. Typischerweise ist das
septale Segel der Trikuspidalklappe nach apikal verlagert (Pfeil). Ebstein-
Anomalie ist bei Lithiumexposition des Feten beschrieben. LV: linker Ventri-
kel; RV: rechter Ventrikel; RA: rechter Vorhof.

Tabelle 2:
FDA-Kategorien zu Medikamenten in der Schwangerschaft

Kategorie A Adäquate und gut kontrollierte Studien haben kein Risiko für den Fetus im ersten 
Trimester gezeigt.

Kategorie B Tierversuche haben kein Risiko gezeigt; keine kontrollierte Studien bei schwangeren
Frauen vorhanden.

Kategorie C Tierversuche haben ein Risiko für den Feten gezeigt; keine adäquaten und kontrol-
lierten Studien vorhanden.

Kategorie D Es gibt Hinweise für ein Risiko für den Feten, basierend auf experimentellen und
Marketingstudien. Der Nutzen überwiegt möglicherweise das Risiko.

Kategorie X Es gibt Evidenz für fetale Abnormitäten, und das Risiko der Substanz überwiegt den
möglichen Nutzen.

Kategorie N noch nicht klassifiziert



Eine gesetzlich angeordnete Anreicherung von Mehl mit

Folsäure wie in den USA und in Kanada wird in der

Schweiz aufgrund des nicht auszuschliessenden ver-

mehrten Wachstums von Karzinomzellen bei bestehen-

den Krebserkrankungen nicht durchgeführt. Entspre-

chend gilt die aktuelle Empfehlung des BAG in der

Schweiz (29):

● Jede Frau, die schwanger werden möchte oder

könnte, sollte täglich Folsäuretabletten in einer Dosie-

rung von 0,4 mg einnehmen.

● Wenn synthetische Folsäure schon vor und während

der ersten 12 Wochen der Schwangerschaft einge-

nommen wird, verringert sich das Risiko des Kindes

für Neuralrohrdefekte und andere Fehlbildungen, wie

zum Beispiel Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten oder

Herzfehler.

● Bei jedem Kind besteht ein Risiko für Neuralrohr-

defekte.

● Eine Ernährung mit viel Gemüse, Obst, Vollkornpro-

dukten und so weiter, das heisst mit Lebensmitteln,

die natürlicherweise reich an Folsäure sind, genügt

nicht für die Prophylaxe von Neuralrohrdefekten, aber

eine ausgewogene Ernährung ist in der Schwanger-

schaft und Stillzeit für die Gesundheit der Mutter und

die Entwicklung des Kindes besonders wichtig.

Folsäure verhindert nicht nur angeborene Herzfehler. 

Sie wird auch häufig prophylaktisch verschrieben bei Ein-

nahme von Substanzen, die mit vermehrtem Auftreten

kongenitaler Herzfehler assoziiert sind (z.B. Trimetho-

prim-Sulfonamid-Kombinationen). 

Folsäuredosis: Der Folattransport beim Menschen ist an

verschiedene Systeme gekoppelt und entsprechend be-

steht ein genetischer Polymorphismus dieser Transport-

systeme (30). Bei ungenügender Funktion dieser Pro-

teine werden diese auch als Risikofaktoren für

Fehlbildungen wie Neuralrohrdefekte diskutiert (31). So

gesehen liegt die empfohlene Dosis von 0,4 mg vermut-

lich eher an der unteren Wirksamkeitsgrenze (4). Da es

hierzulande wohl eher um eine Überwindung von Eng-

pässen im Folsäuremetabolismus aufgrund von Polymor-

phismen als um einen echten Mangel gehen dürfte,

wäre eine etwas höhere Dosis vorteilhafter. 

Die Frage, ob Multivitaminpräparate oder lediglich Fol-

säure allenfalls in einer höheren Dosis perikonzeptionell

zur Prävention von Herzerkrankungen und anderen Fehl-

bildungen effektiver wären, kann nicht definitiv beant-

wortet werden. Eine Analyse zweier Anfang der 1990er-

Jahre durchgeführter nicht randomisierter Studien (32)

zeigt, dass Multivitaminpräparate verglichen mit alleini-

ger Gabe von hoch dosierter Folsäure (z.B. 5 mg/Tag)

 effektiver für die Prävention von Neuralrohrdefekten

sind. Folsäure und Multivitaminpräparate mit 0,4 bis 0,8

mg Folsäure senken beide gleich häufig die Inzidenz

 kardiovaskulärer Anomalien.

In der Praxis wird heute in der Regel für Frauen ohne

 Risikofaktoren ein Multivitaminpräparat mit 0,4 mg Fol-

säure empfohlen. Bei Risikofaktoren, wie einer vorange-

gangenen Schwangerschaft mit fetalem Neuralrohrde-

fekt oder bei Einnahme von Antiepileptika während der

Schwangerschaft, werden 5 mg Folsäure bis zum Ende

des 1. Trimesters gegeben. 

Schlussfolgerungen
Der Einfluss von Umweltfaktoren auf das Risiko angebo-

rener Herzfehler ist noch unklar, und direkte Schlüsse

sind schwierig. Medikamente sollen nach der Klassifizie-

rung der FDA streng fachärztlich überwacht abgegeben

werden. Insbesondere Retinoide gelten als teratogen.

Trotz einer Reihe von Studien bestehen noch erhebliche

Unsicherheiten, welche Noxen wie stark mit angebore-

nen Herzfehlern assoziiert sind.

Folsäure perikonzeptionell verhindert eine Reihe von

Fehlbildungen, insbesondere kardiovaskuläre Defekte.

Der Beratung durch Medizinalpersonen und regelmässi-

gen Kampagnen kommt grosse Bedeutung zu, da ein

hoher Prozentsatz der Schwangerschaften relativ unge-

plant sind. Folsäure muss jedoch bereits vor der Konzep-

tion eingenommen werden, um einen idealen Effekt zu

erzielen. Weltweit kommen täglich 10000 Kinder mit

Fehlbildungen zur Welt. Durch eine konsequente Pro-

phylaxe könnte dies gemäss Botto et al. (33) in einem

Fünftel bis der Hälfte der Fälle durch konsequente Pro-

phylaxe verhindert werden.
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n der Schweiz werden jährlich 600 bis 800 Kinder mit

einem Herzfehler geboren, es betrifft also jedes hun-

dertste Kind, das zur Welt kommt. Kardiologisch

schwer erkrankte Kinder werden meist schon über

die Pränataldiagnostik identifiziert. Aber auch im späte-

ren Lebensalter können Herzfehler noch festgestellt wer-

den. So stellen sich in der Poliklinik des Universitäts-

kinderspitals beider Basel (UKBB) 2000 bis 2500 Kinder

pro Jahr mit Verdacht auf Herzfehler vor. Bei mindestens

 einem Viertel dieser Kinder wird ein Herzfehler dia-

gnostiziert, unter ihnen wiederum etwa ein Fünftel (ca.

100 Kinder pro Jahr) mit einem Vitium, das mit einem er-

höhten Endokarditisrisiko einhergeht. Retrospektive

 Daten des UKBB zeigen, dass im Jahr 2017 drei Kinder

eine Endokarditis entwickelten, bei zwei Kindern waren

orale Keime dafür verantwortlich.

Herzerkrankung und Zahngesundheit
Kinder mit angeborenen Herzfehlern haben eine er-

höhte Kariesinzidenz. Bei Kindern mit azyanotischen

und zyanotischen Herzerkrankungen (congenital heart

disease [CHD]) hat das Milchgebiss im Vergleich mit ge-

sunden Kindern eine andere Schmelz- und Dentinmor-

phologie. Der Schmelz weist eine irreguläre Orientierung

der Schmelzprismen und deutliche Demineralisationen

auf, die Dentintubuli sind erweitert und unregelmässig

konturiert. Kalzium- und Phosphatkonzentrationen sind

bei Kindern mit CHD signifikant niedriger als bei gesun-

den Kindern (1). Diese strukturellen Abweichungen ge-

genüber regulär gebildeten Milchzähnen senken die Wi-

derstandskraft des Zahnschmelzes und des Dentins

gegenüber säurebedingten Angriffen und erhöhen das

Kariesrisiko.

Bei Kindern mit CHD, die an einer infektiösen Endokar-

ditis erkrankten, wurden zu über 60 Prozent Streptokok-

ken (Str. mutans; Str. mitis) als verursachende Keime

nachgewiesen (2). Beide Keime gehören zur normalen

Mundflora. Streptococcus mutans gilt als Leitkeim der

Kariesentstehung und verstärkt seine Pathogenität

durch «quorum sensing» (QS). Damit bezeichnet man

folgenden Mechanismus: Die Keime vermehren sich so

lange, bis eine hohe Populationsdichte (high cell density

[HCD]) erreicht ist; dieser Vorgang wird durch bakterielle

Signalmoleküle gesteuert. Nach Erreichen der hohen Po-

pulationsdichte beginnt eine Umstellung

der Signalmolekülkette: Das Signal löst

nun bei pathogenen Keimen die Sekretion

virulenter Substanzen aus (3). Für den kli-

nischen Verlauf gilt daher, dass durch

Zahn- und Zungenreinigung eine Reduk-

tion der Keime und eine Hemmung des genannten Pa-

thomechanismus stattfindet. Die Einflussnahme auf die

Anzahl der Mundkeime kann als Endokarditisprophylaxe

interpretiert werden. Dies gilt bereits, bevor es zur Ka-

riesaktivität gekommen ist.

Die Karies ist im Kleinkindalter eine weltweit verbreitete

Erkrankung. Wie aus einem Bericht der Weltgesund-

heitsorganisation (WHO) hervorgeht, gilt Karies im

Kleinkindalter (early childhood caries [ECC]) weltweit als

Pandemie (4). Die meisten Kinder mit ECC haben

Schmerzen, bedingt durch eine bakterielle Infektion der

Pulpa.

Entzündungsparameter im Speichel
Eine Zytokinkaskade induziert die körpereigene Antwort

auf eine bakterielle Infektion, einschliesslich der Sezer-

nierung einer Reihe von Interleukinen (IL-1, IL-6, IL-8, 

IL-10, IL-12) und Tumor-Nekrose-Faktor-a (TNF-a). Viele

Studien legen nahe, dass es einen engen Zusammen-

hang zwischen IL-6 und Karies gibt. In einer Studie

konnte gezeigt werden, dass ein IL-6-Spiegel im Speichel

von 100,46 ± 112,47 pg/ml vor der Behandlung auf

21,46 ± 35,80 pg/ml nach drei Monaten oraler Rehabili-

tation gesenkt werden konnte (5). 

Der Schweregrad der ECC beeinflusst die Quantität der

Zytokine. Bei körperlich gesunden Kindern in einem frü-

Zahnprophylaxe 
bei herzkranken Kindern
Ein unterschätztes klinisches Problem

Die Folgen von Karies, Gingivitis und Parodontitis sind bei Kindern mit Herz-

fehlern gravierender als bei gesunden Kindern. Kranke Kinder bekommen

besondere Zuwendungen und Freiheiten, die sich auch in einem erhöhten

Süssigkeitenkonsum und dem Ausfall der Zahnpflege ausdrücken können.

Aus medizinischer Sicht sollte die Zahngesundheit mit geeigneten Mitteln

in die Betreuung herzkranker Kinder integriert werden.
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hen ECC-Stadium waren die Speichelkonzentrationen

von TNF-a, IL-6 und IL-8 signifikant erhöht. Bei zuneh-

mender Zahnerkrankung (Abbildung 1) stiegen die Spie-

gel von TNF-a, IL-6 und IL-8 noch weiter an. Im Vergleich

zu zahngesunden Kindern sanken die Werte nach oraler

Rehabilitation annähernd auf die Werte der zahngesun-

den Kontrollgruppe, sofern die ECC zur mittleren Kate-

gorie zählte. Waren die Kinder an der schweren Form der

ECC erkrankt (Abbildung 2), so wurden auch drei Mo-

nate nach der Sanierung die bei zahngesunden Kindern

ermittelten Konzentrationen von TNF-a, IL-6 und IL-8

nicht mehr erreicht, sondern sie blieben erhöht (6).

Diese Zytokinspiegel sind bei Patienten, die sich grossen

chirurgischen Eingriffen unterziehen, von klinischer Be-

deutung. Hohe Konzentrationen proinflammatorischer

Zytokine werden unter anderem mit der postoperativen

Akutphasereaktion, Sepsis, Schock mit Multiorganver-

sagen, postoperativer myokardialer Ischämie und ver-

minderter Ventrikelkontraktilität in Zusammenhang ge-

bracht (7). Die Vermeidung einer ECC oder zumindest

die Rehabilitation einer ECC in einem frühen Stadium ist

gerade für herzkranke Kinder von Bedeutung.

Zähne und Bakteriämierisiko
Erreger für eine Endokarditis sind häufig orale Keime. Bei

der Benutzung neuerer Kulturmethoden und der Se-

quenzanalyse bakterieller 16S-rRNA-Gene fand man 119

unterschiedliche Bakterienspezies nach Entfernung ein-

zelner Zähne oder nach Zahnreinigung im Blut, jeweils

direkt oder spätestens 10 Minuten nach der Behand-

lung. Wie auch bei anderen Untersuchungen spiegelt

sich dabei die Bakterienpopulation im Mund- und Zahn-

bereich wider.

Bei Kleinkinderkaries müssen häufig Zähne entfernt wer-

den. 10 Minuten nach Extraktionen wurde in 100 Pro-

zent der Fälle eine Bakteriämie im Blut nachgewiesen.

Bei Füllungstherapie und Benutzung von Interdentalkei-

len und Matrizenband tritt bei Einzelzahnbehandlungen

eine Bakteriämie bei 32,1 Prozent der behandelten Kin-

der auf, bei einer professionelle Zahnreinigung sind es

24,5 Prozent (8). Sind Zahnsanierungen wegen früh-

kindlicher Karies in Intubationsnarkose durchzuführen,

kommt es zu einer Summation von Eingriffen, die jeweils

für sich allein bereits ein mehr oder weniger hohes Bak-

teriämierisiko mit sich bringen.

Zusätzlich macht es bei Alltagshandlungen, wie dem

Kauen oder Zähneputzen, einen Unterschied, ob eine

durch Plaque verursachte Zahnfleischentzündung vor-

handen (Abbildung 3) oder die Gingiva entzündungsfrei

ist. Eine Bakteriämie nach dem Zähneputzen ist bei einer

zahngesunden Population sehr selten. Hingegen wird

ein erhöhtes Risiko bei bestehender Gingivitis und Paro-

dontitis beschrieben (8). 
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Ratgeber «Zahngesund glücklich»

Alle wichtigen Punkte rund um die Zahn-
gesundheit von Anfang an bietet die Rat-
geberbroschüre «Zahngesund glücklich»,
herausgegeben vom Universitären Zen-
trum für Zahnmedizin Basel, mit Unter-
stützung der Stiftung Walter Fuchs. 
Die Broschüre ist in 10 Sprachen verfüg-
bar: Deutsch, Französisch, Italienisch,
 Albanisch, Englisch, Kroatisch, Portugie-
sisch, Serbisch, Spanisch und Türkisch.
Das Projekt wird mitgetragen von SSO Ba-
sel-Stadt und SSO Baselland, Elternbera-
tung Basel-Stadt, HEKS/Vitalina, UKBB-
Frühförderung, Erziehungsdepartement Basel-Stadt, Zentrum für Frühförderung und 
KID Frühförderung Basel.

Weitere Informationen und PDF zum Download:
https://www.uzb.ch/de/Schulzahnklinik/Patienteninformation/Ratgeber.php

Abbildung 1: Gebiss eines 4-jährigen Kindes mit schwerer Kleinkin-
derkaries (ECC). Von den Frontzähnen des Oberkiefers wurden die
Zahnkronen durch Karies vollständig aufgelöst. Nur vier Zähne ha-
ben in diesem Gebiss keinen Behandlungsbedarf.

Abbildung 2: Nach vollständiger Entfernung der Karies liegt an
Zahn 85 die Pulpa (Gefäss- und Nervengeflecht) frei. Bei starker 
Entzündung lässt sich die Blutung nicht stillen, und der Zahn muss
entfernt werden. Eine Erhaltung ist in einem frühen Stadium der
Entzündung häufig möglich.



Behandlungsbedürftige Herz-
erkrankungen und Endokarditisrisiko
Bakteriämien nach häuslichen oder zahnärztlichen Zahn-

behandlungen können nur in den ersten 15 Minuten

nachgewiesen werden (8). Je nach eingeschleuster

Menge und Pathogenität der Keime kann dies für Herz-

kranke mit Endokarditisrisiko zu einem lebensbedrohli-

chen Ereignis führen. Insgesamt besteht bei herzkranken

Kindern lebenslang ein erhöhtes Infektionsrisiko mit

 gesundheitsrelevanten Folgen. Die Parodontitiserkran-

kungsrate steigt mit zunehmendem Lebensalter und

 beginnt oftmals ab dem Alter von 12 Jahren. Diese pla-

queassoziierte Erkrankung wird unter anderem durch A.

actinomycetemcomitans ausgelöst. Dieser Keim  besitzt

ein potentes Leukotoxin, das Neutrophile und Monozy-

ten auflösen kann und somit die körpereigene Abwehr

schwächt (8).

Betreuungskonzept 
Bei einem interdisziplinären Betreuungskonzept von

Pädiatrie und Zahnmedizin sollte der Schwerpunkt zu-

nächst in der täglichen Reduktion der Keime durch drei-

mal tägliches Zähneputzen und Zungenreinigung liegen,

bevor das oben erläuterte «quorum sensing» die Viru-

lenz durch Erreichen einer hohen Bakteriendichte stei-

gert. Auch die Ernährungslenkung, besonders bis zum

Ende des zweiten Lebensjahres, schafft Voraussetzun-

gen für die Entwicklung einer gesundheitsfördernden

Keimzusammensetzung. Allgemeingültige Empfehlun-

gen zur Einführung der Zahnpflege bei Babys und Klein-

kindern können auf der Website der Schulzahnklinik 

des Universitären Zentrums für Zahnmedizin Basel in 

10 Sprachen abgerufen werden (s. Infotipp). Die Vermei-

dung einer frühkindlichen Karies oder zumindest die

 Rehabilitation in einem frühen Stadium verbessert zu-

sätzlich die Voraussetzungen eines ungestörten Hei-

lungsverlaufs bei Herzoperationen.

Zahnbehandlungen und 
Kostenübernahme bei Herzkranken
Die zahnärztlichen Behandlungen sollten als Begleitthe-

rapie bei Herzkranken definiert werden. Eine Kosten-

übernahme für eine zahnärztliche Begleittherapie kann

für folgende Fälle beantragt werden: Herzklappenersatz,

Gefässprothesenimplantation oder kranielle Shunt-Ope-

ration; diese fallen unter den Artikel 19a KLV.

Für Patienten mit Endokarditisrisiko wird gemäss Artikel

19d KLV angemeldet. Die gesetzliche Krankenversiche-

rung hat dann die Kosten, die zur Sicherstellung der

ärztlichen Behandlung notwendig sind, zu übernehmen,

und es gilt, dass die zahnärztliche Behandlung der ärzt-

lichen Behandlung gleichgestellt ist.

Bei Vorliegen einer «angeborenen Herz- und Gefäss-

missbildung» wird der IV unter dem Geburtsgebrechen

Nr. 313 ein zahnärztlicher Behandlungsplan zur Kosten-

gutsprache vorgelegt.

Alle weiteren Herzpatienten fallen in die Gruppe der Pri-

vatpatienten, sofern die Eltern nicht schon mit der Geburt

eine Zahnzusatzversicherung abgeschlossen haben. Ko-

sten für zahnärztliche Leistungen entstehen durch die Be-

treuung für zahnärztliche Untersuchungen viermal pro

Jahr mit Motivation zur Zahnpflege, gegebenenfalls Bera-

tung, Zahnreinigung, Fluoridierung und Konsiliartätigkeit. 

Schlussbetrachtung
Die Zahngesundheit ist bei herzkranken Kindern schwie-

riger aufrechtzuerhalten als bei gesunden Kindern. Eine

Vernachlässigung der Zahngesundheit kann jedoch bei

Herzkranken weitreichendere Folgen haben als bei Ge-

sunden: Hierzu gehören die Endokarditis oder eine post-

operative Akutphasereaktion, Sepsis, Schock mit Multior-

ganversagen, postoperative myokardiale Ischämie und

verminderte Ventrikelkontraktilität sowie eine Schwä-

chung der körpereigenen Abwehr. Aus diesem Grund

sollte die Zusammenarbeit mit Spezialisten im Bereich der

Prävention und Kinderzahnmedizin ab dem Zeitpunkt

 einer diagnostizierten Herzerkrankung gesucht werden.
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Abbildung 3: Die Zähne wurden speziell für den Besuch bei der
Zahnärztin gereinigt. Das Zahnfleisch zeigt generalisiert Zeichen
der Entzündung, die auf häuslich unzureichende Zahnpflege hin-
deuten. Es besteht ein erhöhtes Risiko für eine Bakteriämie bei
Zahnfleischentzündung durch Kauen und Zähneputzen.
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n der Kinderkardiologie sind die Behandler mit zum

Teil morphologisch erheblich veränderten kardiovas-

kulären Strukturen im Thoraxbereich konfrontiert.

Auch benachbarte Organe können betroffen sein,

und zudem liegt häufig eine alterierte Hämodynamik

vor. Oft müssen schon früh invasive Behandlungsschritte

unternommen werden, da 15 Prozent der angeborenen

Herzfehler (CHD) sogenannte kritische Herzfehler sind

und ohne operative oder interventionelle (herzkatheter-

basierte) Therapie das erste Lebensjahr nicht überlebt

wird (1). Zur optimalen Planung korrigierender oder

 palliierender Behandlungsschritte muss das Herzvitium

umfassend diagnostiziert und dargestellt werden, hier-

bei kommen unterschiedliche Bildgebungsverfahren

zum Einsatz. Da die invasiven Therapien auch heute

noch mit einer beachtlichen Morbidität

und Mortalität vergesellschaftet sind, ist

der Stellenwert der bildbasierten Ein-

griffsplanung hoch, um das Risiko zu mi-

nimieren (2). Auch in der meist lebenslan-

gen Patientenbetreuung werden zur

Optimierung der konservativen Therapie

und der erneuten Eingriffsplanung repetitiv Bildge-

bungsverfahren eingesetzt.

Die modernen Bildgebungsverfahren erlauben nicht nur

eine äusserst detaillierte Darstellung der Anatomie, son-

dern auch die Simulation und die Berechnung bestimm-

ter Parameter, zum Beispiel der Hämodynamik nach

 einem geplanten Eingriff. Alle vier Bildgebungsmodalitä-

ten profitieren von einer stetigen Evolution, und Neue-

rungen können effektiv in den Behandlungspfad der Pa-

tienten eingebettet werden.

Sonografie
Die Echokardiografie ist die wichtigste und am meisten

angewandte Bildgebung in der Kinderkardiologie (3).

Seit den 1980er-Jahren ist es möglich, zweidimensionale

Bilder von kardiovaskulären Strukturen zu erfassen und

somit das Herz in Bewegung abzubilden. Dadurch kann

die Echokardiografie nicht nur die Anatomie, sondern

auch die kardiale Funktion beurteilen. Sie ist nicht inva-

siv, arbeitet ohne Röntgenstrahlung, ist gut verfügbar,

und die Diagnose wird bereits während der Untersu-

chung gestellt. Die transthorakale Echokardiografie ist

Standard zur Abklärung angeborener Herzfehler. Je nach

Fragestellung und Alter des Kindes kommen verschie-

dene Ultraschallsonden zum Einsatz. Intraoperativ oder

bei gewissen Fragestellungen wird eine transösopha-

geale Echokardiografie durchgeführt, spezialisierte Ul-

traschallköpfe lassen auch eine intrakardiale und intra-

vasale Bildgebung zu. 

Um bei einer Erstuntersuchung die kardiale Anatomie

genau zu analysieren, wird nach Leitlinien und standar-

disierten Abläufen vorgegangen (4, 5). Dabei werden

unterschiedliche Darstellungsweisen und Messungen

eingesetzt, wie B-Modus, M-Modus und Farbdoppler.

Die technischen Fortschritte in den letzten 10 bis 15 Jah-

ren haben es ermöglicht, mittels 3-D-Schallköpfen in

Echtzeit kardiale Strukturen darstellen zu können. Dies

erlaubt zum Beispiel eine genauere Darstellung der Herz-

klappen oder intrakardialer Defekte und deren Lage zu

Umgebungsstrukturen. Dies ist in der zweidimensiona-

len Echokardiografie schwierig oder nur ungenau darzu-

stellen. 3-D-Darstellungen können in Echtzeit erfolgen,

grössere Volumina werden meist mit EKG-getriggerten

Akquisitionen über mehrere Schläge realisiert. Bei gutem

Schallfenster kann das gesamte Volumen des Herzens

aufgenommen und angezeigt werden, und es ist mög-

lich, die kardiale Funktion genauer zu bestimmen als in

der herkömmlichen 2-D-Untersuchung (6).

Die Nachteile der Echokardiografie sind, dass die Inter-

pretation der Bilder Erfahrung und Expertise voraussetzt

und die räumliche Zuordnung einzelner Strukturen

durch unterschiedliche Positionierungen der Schallsonde

oft schwerfällt. Ein schlechtes akustisches Fenster kann

eine Untersuchung mit dieser Technik stark beinträchti-

gen, und die Evaluation extrakardialer Strukturen im

Thorax ist häufig limitiert. 

Kardiale Bildgebung
Neue Optionen bei der Diagnose angeborener Herzfehler

Die vier Säulen der kardialen Bildgebung sind die Sonografie, die Magnet-

resonanztomografie (MRT), die Computertomografie (CT) und die Herz-

katheteruntersuchung (HKU). Alle vier Modalitäten können heute volu-

metrische Datensätze akquirieren und erlauben so eine dreidimensionale

Betrachtungsweise und Auswertung der Anatomie. Somit entstehen neue,

zum Teil sehr realistische Darstellungen und die Möglichkeit einer compu-

terunterstützten Nachbearbeitung zur Simulation und Berechnung be-

stimmter Parameter.

I
Von Martin Glöckler, Alexander Kadner, Dina-Maria Jakob, Mladen Pavlovic’ und Kerstin Wustmann

Die transthorakale
Echokardiografie ist
Standard zur Ab-
klärung angeborener
Herzfehler.



Die Entwicklung neuer Technologien hat dazu geführt,

dass die myokardiale systolische Funktion mit der Kon-

traktilität der Myokardfasern verschiedener Segmente

erfasst werden kann (Abbildung 1). Dies kann einerseits

mittels Gewebedoppler (tissue doppler imaging, TDI) ge-

messen werden oder mittels «speckle tracking», des Ver-

folgens bestimmter Bildmuster (7). Letzteres beruht auf

dem Prinzip, dass die Bewegung kleiner akustischer

 Signale einzelner Myokardsegmente mit Ultraschall in

beliebige Richtungen verfolgt werden kann.  Somit sind

die Messungen unabhängig von Volumenstatus und

Ventrikelgeometrie. Sie misst die Deformation (strain)

des Myokards einzelner Segmente sowie die  Änderung

der Deformation über die Zeit (strain rate). Die Messun-

gen erfolgen meistens in der Längsachse (longitudinal

strain), was einer Myokardverkürzung entspricht. In der

Querachse kann man zusätzlich eine Information über

die Rotation (circumferential strain) und die Verdickung

(radial strain) erhalten. «Speckle tracking» ist vor allem

beim Erkennen subtiler, regionaler Funktionseinschrän-

kungen hilfreich, welche im M-Modus nicht oder erst

viel später erfasst werden können. Dies ist vor allem bei

potenziell reversiblen myokardialen Pathologien oder im

Langzeitverlauf relevant. 

Neue technische Entwicklungen in der Ultraschalltech-

nik, wie höhere Frequenz und Bildraten, versprechen

eine noch exaktere Evaluation kardialer Fehlbildungen in

naher Zukunft.

Computertomografie (CT)
Die Technik der CT hat sich in den letzten Jahren rasant

entwickelt. Die erste diagnostisch sinnvolle Herzbildge-

bung gelang um den Jahrtausendwechsel, hier lag aber

die Strahlenbelastung noch in einem Bereich um 6 mSv,

und die Scangeschwindigkeit war zu langsam, um diese

Technik in der Routine in der Kinderkardiologie einsetzen

zu können. Ein Meilenstein war die Entwicklung der

Dual-Source-CT 2005. Hierbei werden jeweils zwei mo-

derne Röntgenröhren und zwei Detektoren in einem Ge-

rät verbaut. Die Röhren sind um 90 Grad zueinander ver-

setzt und ermöglichen so einen extrem schnellen

Tischvorschub. Diese Technik wurde laufend weiter opti-

miert, so dass heute die dritte Generation dieser Geräte

im Einsatz ist. Mit der Dual-Source-CT ist eine sehr hohe

Scangeschwindigkeit und Auflösung möglich. Ein Tho-

rax-Scan bei einem Neugeborenen gelingt selbst bei ta-

chykarder Herzfrequenz im Bruchteil eines Herzschlags,

sodass keine Bewegungsartefakte mehr auftreten und

sich  Arrhythmien oder schnelle Herzfrequenz nicht be-

einträchtigend auf die CT-Qualität auswirken. Durch

mögliche Reduktion der Röhrenspannung bis 70 kV und

Einsatz diverser Dosisreduktionsprogramme, kombiniert

mit der neuen Röhren- und Detektortechnik, liegt die

Dosis bei einer Thorax-CT in der Kinderkardiologie heute

stabil unter 0,5 mSv und meist recht konstant bei 0,2

mSv bei Neugeborenen (8–10). Dies ist etwa die zehnfa-

che Dosis eines konventionellen Thorax-Röntgenbildes.

Die für eine angiografische CT nötige Kontrastmittel-

menge liegt je nach Konzentration bei 1 bis 2 ml/kg Kör-

pergewicht. Neben der schnellen Akquise, die eine Un-

tersuchung auch beim sich bewegenden Kind noch

möglich macht und allenfalls einer milden Sedierung be-

darf, liegt der Vorteil der CT in der exzellenten Auflö-

sung im Submillimeterbereich. Durch die kleine Voxel-

grösse lassen sich diagnostisch sehr gut verwertbare

Rekonstruktionen aus dem volumetrischen Datensatz er-

zeugen, und die 3-D-Rekonstruktionen sind sehr wirk-

lichkeitsgetreu (Abbildung 2). Die Datensätze eignen

sich am besten als Ausgangsdatensatz für computer-

assistierte Verfahren wie Fluid-dynamics-Berechnungen

oder segmentierte Darstellungen (Abbildung 3) sowie

auch für den 3-D-Druck (11). Die schnelle Aufnahme-

technik und heute deutlich reduzierte Strahlendosis

 sowie die hervorragende Bildqualität machen diese Bild-

gebungstechnik vor allem für die Diagnostik und die

Operationsplanung bei Säuglingen mit komplexen ange-

borenen Herzfehlern  interessant.

Magnetresonanztomografie (MRT) 
Die kardiale MRT ist heute in der Kinderkardiologie ein

sehr gut eingeführtes, sicheres und strahlungsfreies Bild-

gebungsverfahren. Die entscheidenden Vorteile dieser

Untersuchungstechnik liegen zum einem im Fehlen ioni-

sierender Strahlung und zum anderen in der grossen An-

zahl unterschiedlicher Aufnahmesequenzen zur Analyse

von Morphologie und Funktion sowie zur Gewebe-
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Abbildung 1: Pathologischer
Befund beim «speckle trak-
king» der Längsachse (longi-
tudinal strain); Verkürzung
vor allem septal und apikal 
eingeschränkt; korrelierend
dazu vor allem grüne und
violette (apikale) Bereiche;
Kurve mit wenig negativer
bis knapp positiver Auslen-
kung, entsprechend einer
fehlenden Verkürzung; beste
Kontraktion basal, korrelie-
rend dazu auch die negative
Auslenkung der roten Kurve. 



charakterisierung. Mittels MRT können grossräumige

Bilddatenvolumina aufgenommen werden. Durch das

Aneinanderreihen von Schnitten über die Zeit kann die

Herzfunktion in zweidimensionalen Cine-Darstellungen

visualisiert und in einer nachfolgenden Analyse können

Grösse und Funktion des rechten und linken Ventrikels

berechnet werden; hierfür stellt die MRT den heutigen

Goldstandard dar. Die MRT eignet sich daher gut für

 Follow-up-Untersuchungen, zum Beispiel bei der Pallia-

tion univentrikulärer Herzen, der Fallot-Tetralogie oder

der Ebstein-Anomalie.

Mittels Phasenkontrastmessungen können Flussge-

schwindigkeiten durch Klappen oder verengte Gefässe,

zum Beispiel bei Pulmonalarterienstenosen oder Koark-

tation der Aorta, gemessen werden. Mit dieser Sequenz

lassen sich auch sehr gut die Blutflussvolumina pro Zeit

beziehungsweise Herzzyklus durch bestimmte Gefässe

erfassen. Auf diese Weise können die Blutflussvolumina

in der Aorta ascendens und im Truncus pulmonalis be-

stimmt und so nicht invasiv und sehr gut reproduzierbar

das aortale und pulmonale Herzminutenvolumen (car-

diac output) berechnet werden. Dies ermöglicht Shunt-

Kalkulationen (Qp/Qs) bei atrialen oder ventrikulären

Septumdefekten, bei Pulmonalvenenfehlmündungen

oder bei persistierendem Ductus arteriosus.

3-D-Angiografien mit und ohne Kontrastmittel eignen

sich zur direkten Darstellung der Aorta, von Pulmonal-

arterien, Pulmonalvenen oder Shunts. Heutzutage kann

das MRT gut die Lokalisation der Koronararterienab-

gänge darstellen und bei der Diagnose von fehlabge-

henden oder proximal fehllaufenden Koronararterien

helfen. Leider kann auf die Gabe von gadoliniumhalti-

gem Kontrastmittel bei 3-D-Angiografien nicht immer

verzichtet werden, und so entscheiden die Fragestellung

und die Bildqualität, ob Gadolinium eingesetzt werden

muss oder nicht. Neuerdings sind auch 4-D-Angiogra-

fien und 4-D-Flussbestimmungen möglich. 

Eine hohe Wertigkeit besitzt das MRT bei der Gewebe-

charakterisierung, zum Beispiel bei einer Myokarditis,

bei hypertropher Kardiomyopathie oder bei kardialen

 Tumoren (12). Das MRT ist die einzige Methode zur Dar-

stellung myokardialer Narben, wobei hierfür Gadolinium

verwendet werden muss, welches die Narben mittels

Late-enhancement-Aufnahmen visualisieren kann. Mit-

tels T2*-Sequenzen kann eine Eisenüberladung des Her-

zens und/oder der Leber nachgewiesen werden, dies ist

hilfreich für die Therapiesteuerung bei Patienten mit Hä-

mochromatose. Im MRT kann auch eine kardiale Beteili-

gung eines M. Fabry ohne Kontrastmittel diagnostiziert

werden. MRT-Lymphangiografien versprechen neue The-

rapieplanungen bei Patienten mit plastischer Bronchitis

oder Eiweissverlustenteropathie, da hier die Leckage ge-

funden werden kann. 

Für eine Herz-MRT-Untersuchung ist bis zum Schulalter

meist eine Vollnarkose oder Sedation notwendig, da die

Untersuchung je nach Fragestellung 20 bis 45 Minuten

dauert. Ältere Kinder können die Untersuchung meist

mit guter Vorbereitung im unterstützenden Beisein der

Eltern und mit Musikhören gut meistern. Kontraindika-

tionen für MRT sind und bleiben eisenhaltige Implantate,

wie zum Beispiel Cochlea-Implantate sowie ältere endo-

vaskuläre Herzschrittmacher- oder ICD-Modelle. Andere

Metallimplantate, wie zum Beispiel zur Wirbelsäulenauf-

richtung, vaskuläre Clips und Stents, Pectus-Bar, Metall-

klappenprothesen, Zahnspangen und zerebrale Shunts

sind MRT-tauglich, können aber manchmal die Bildquali-
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Abbildung 2: Neugeborenes mit
unterbrochenem Aortenbogen
Typ B. Der Aortenbogen ist zwi-
schen der A. carotis communis
links und der A. subclavia links
unterbrochen, über den Ductus
arteriosus ist die Perfusion der
unteren Körperhälfte sicherge-
stellt. Dual-Source-CT der 3. Ge-
neration. 3-D-Darstellung mittels
«cinematic rendering», einer
speziellen Visualisierungstechnik
von Siemens. Links im Bild die
komplette Thorax-Ansicht von
links anterior, rechts im Bild ist
das Herz von den Umgebungs-
strukturen freigestellt, Ansicht
von dorsal: Rot eingefärbt ist die
Aorta, violett der Ductus arterio-
sus, blau die A. pulmonalis.

Abbildung 3: Neugeborenes
mit totaler Fehlmündung der
Lungenvenen vom gemischten
Typ. Basisdatensatz ist ein
Dual-Source-CT (2. Genera-
tion). Segmentierte Darstel-
lung im stereolithografischen
Format (Materialise, Mimics),
wie es auch für den 3-D-Druck
gebraucht wird; Ansicht von
dorsal. Die rechtsseitigen und
eine basale linksseitige Lun-
genvene (violett) münden in
die Pfortader (braun), die
linksseitigen Lungenvenen
(grün) münden in die V. an-
onyma (hellblau). Übrige
Strukturen: Aorta rot, linker
Vorhof gelb, linker Ventrikel
orange, rechter Ventrikel dun-
kelblau, Pulmonalarterie hell-
violett, Trachea silber.



tät reduzieren. Aufgrund der Vielfältigkeit möglicher

MRT-Sequenzen muss jede Untersuchung der spezifi-

schen Fragestellung angepasst werden. Die Zahl der

durchgeführten MRT-Untersuchungen bei Kindern mit

angeborenem Herzfehler steigt stetig.

Herzkatheter (HKU)
HKU werden heute meistens mit dem Ziel einer Behand-

lung durchgeführt und erfolgen nur noch selten rein dia-

gnostisch (13). Sie werden entweder als eigenständiger

Therapieschritt oder aber in Vorbereitung, Optimierung

oder Nachbearbeitung eines chirurgischen Eingriffs

durchgeführt und sind zunehmend komplexer. Die ver-

wendeten Angiografieanlagen sind in der Kinderkardio-

logie biplan, also mit zwei C-Armen. So können Einzel-

bilder, Durchleuchtungen und Angiografien in zwei im

Winkel modifizierbaren Ebenen aufgenommen werden.

Parallel mit der Einführung der digitalen Bildakquise und

Verarbeitung kommen neue, deutlich strahlungsärmere

Röntgenröhren und empfindlichere Detektoren zum Ein-

satz. Die Strahlung konnte damit zwar deutlich reduziert

werden, dennoch bleibt diese Technik die strahleninten-

sivste in der Kinderkardiologie (14). 

Um das Problem der limitierten Ansicht von 2-D-Projek-

tionsbildern zu lösen, bieten die führenden Anbieter sol-

cher Anlagen heute die Möglichkeit einer Rotationsan-

giografie (3DRA) an (Abbildung 4). Durch das Drehen

eines oder beider C-Arme in einem Halbkreis um den Pa-

tienten wird ein volumetrischer Datensatz aufgenom-

men. Hieraus lassen sich rasch 3-D-Modelle errechnen,

die schon während des Kathetereingriffs zur Diagnostik

zur Verfügung stehen und deren diagnostische Aussage-

kraft oft weit über der herkömmlichen Angiografie liegt

(15). Solche Modelle lassen sich mit den Fluoroskopiebil-

dern fusionieren und stehen live zur Navigation zu Ver-

fügung (16). Der Zeitaufwand für eine Rotationsangio-

grafie mit folgender Bildbearbeitung und Fusion liegt bei

etwa 5 Minuten und kann entweder vom Untersucher

am Kathetertisch oder ausserhalb des Labors an einer ei-

genen Workstation durchgeführt werden. Somit stehen

dem Untersuchenden anatomische kardiovaskuläre In-

formationen zur Verfügung, die er sonst mit repetitiven

Kontrastmittelgaben erreichen würde. Die Kontrastmit-

telmenge und die eingesetzte Strahlung können da-

durch auch reduziert werden.

MRI- und CT-Datensätze, welche zur diagnostischen Ab-

klärung in den Monaten vor der HKU durchgeführt wur-

den, lassen sich in die aktuelle Untersuchung mittels Bild-

fusion integrieren. Auch diese Daten stehen dann mit den

gleichen Möglichkeiten wie bei der Rotationsangiografie

zur 3-D-Navigation zur Verfügung, jedoch mit dem gros-

sen Vorteil, dass die Aufarbeitung der Daten, wie 3-D-

Visualisierung und Segmentation, vor der  Untersuchung

stattfinden kann und diese den Untersuchungsablauf so-

mit nicht verzögert (16–18) (Abbildung 5).

Multimodalität
Die einzelnen Bildgebungsmodalitäten werden in der

Kinderkardiologie komplementär eingesetzt. Vom Neu-

geborenen bis zum Erwachsenen mit angeborenem

Herzfehler ändern sich die Anforderungen und die Fra-

gestellungen an die Bildgebung. 

Zum Beispiel wird ein hämodynamisch labiles Neuge-

borenes mit einem komplexen Herzfehler einer invasiven 

chirurgischen Massnahme bedürfen: Nach primärer Dia-
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Abbildung 4: Rotationsan-
giografie bei einem 6-jähri-
gen Patienten nach arte-
rieller Switchoperation bei
Transposition der grossen
Arterien und jetzt periphe-
ren Pulmonalstenosen,
gleichzeitige Kontrastmit-
telinjektion in die Aorta
(rot) und in die Pulmonal-
arterie (blau); Ansicht von
links anterior.

Abbildung 5: Ballondilata-
tion der Abgangsstenose
der linken Pulmonalarterie.
3-D-Navigation im Herzka-
theterlabor nach biplaner
Fusion der Bilddaten einer
MRT-Angiografie, welche
segmentiert wurden (Ma-
terialise, Mimics). Violett:
rechter Ventrikel; hellblau:
Truncus pulmonalis und
rechte linke Pulmonalarte-
rie; grün: linke Pulmonalar-
terie; rot: Aorta.
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gnostik per Echokardiografie kann eine Dual-Source-CT

eingesetzt werden, um eine exakte Evaluation der intra-

thorakalen Anatomie durchzuführen. Aus diesem Daten-

satz kann zur weiteren Vorbereitung des Eingriffs ein 

3-D-Modell gedruckt werden, mit dem verschiedene chir-

urgische Vorgehensweise simuliert werden können. Muss

für den Eingriff eine additive HKU durchgeführt werden,

lässt sich dieser 3-D-Datensatz mit dem Fluoroskopiebild

der Katheteranlage fusionieren, um den Eingriff schneller

und sicherer zu machen und Strahlung und Kontrastmittel

zu sparen. Bei der Operation wird eine transösophageale

Echokardiografie durchgeführt, um die kardiale Funktion

und das Operationsergebnis nach dem Entfernen der Herz-

Lungen-Maschine zu verfolgen.

Im weiteren Verlauf wird die Herzfunktion des wachsen-

den Patienten echokardiografisch überwacht und die

Entwicklung von Pathologien (Klappeninsuffizienzen,

Volumenbelastungen, Druckbelastungen, myokardiale

Dysfunktionen u.a.) registriert. Eine MRT-Untersuchung

wird dann zur exakten Bestimmung von Anatomie,

Funktion und gegebenenfalls Darstellung von narbigen

Veränderungen durchgeführt. Mit diesen Daten werden

wiederum weitere chirurgische Eingriffe geplant oder

ein Herzkatheter navigiert. 

Empfehlungen zum multimodalen Ansatz, zum Beispiel

bei Patienten mit Fallot-Tetralogie oder nach Transposi-

tion der grossen Gefässe, sind publiziert (19, 20). 

Zusammenfassung
Die Echokardiografie ist mit ihren Neuerungen unange-

fochten die Bildgebung der ersten Wahl bei der Dia-

gnose und der Verlaufskontrolle von Patienten mit ange-

borenen Herzfehlern jeden Alters. Die hochauflösende

CT und die MRT-Untersuchungen werden komplementär

eingesetzt, und beide liefern bei Bedarf wertvolle Zu-

satzinformationen; sie werden je nach Fragestellung ver-

wendet. In der HKU werden Bildinformationen aller drei

anderen Modalitäten eingesetzt, um die Untersuchung

schneller und sicherer zu machen und die Strahlendosis

zu reduzieren. Alle vier Bildgebungsmodalitäten entwik-

keln sich rasch und eröffnen weitere diagnostische Mög-

lichkeiten.
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ach einer Herzoperation oder einem Eingriff per

Herzkatheter ist die regelmässige Nachsorge

wichtig, um zum einen die (seltenen, oft spät

auftretenden) Komplikationen rechtzeitig zu

 erfassen und zum anderen diese Patientengruppe zu

 einem «herzgesunden» Leben anzuleiten. Unsere

 Patienten sollen körperlich/sportlich aktiv sein, kein

Übergewicht entwickeln und Zigaretten sowie Drogen

komplett meiden.

Vor Herzoperationen 
oder Kathetereingriffen
Abgesehen von neonatalen Eingriffen sind die meisten

Herzoperationen oder Kathetereingriffe im Kindesalter

elektiv. Daher wird Infektfreiheit der Kinder gefordert.

Vor allem bei pulmonalen Infekten wird eine Operation

fast immer verschoben. Besonders wichtig ist dies bei

 Patienten mit einem Einkammerherz (z.B. hypoplasti-

sches Linksherzsyndrom, Trikuspidalatresie). Im Zweifel

sollte eine Kontaktaufnahme mit dem kardiologischen

Zentrum erfolgen. 

Impfungen unmittelbar vor dem Eingriff sind nicht güns-

tig. Es wird eine Latenz von zirka zwei Wochen empfohlen.

Grundsätzlich sollte die übliche Grundimmunisierung

durchgeführt werden. Im Hinblick auf Fremdblutgabe

beim Einsatz der Herz-Lungen-Maschine ist eine Hepatitis-

B-Impfung schon im Säuglingsalter sinnvoll. 

Acetylsalicylsäure und Marcoumar® müssen präoperativ
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Herzoperationen im Kindesalter
Wichtige Aspekte der Vorbereitung und Nachsorge

Fast allen Säuglingen, Kindern und Jugendlichen, die eine Operation am

Herzen erhalten, geht es postoperativ deutlich besser als vor dem Eingriff.

Eine regelmässige Nachsorge halten wir aber trotz allem für sehr wichtig.

In diesem Artikel geht es in erster Linie um die für Pädiater in der Praxis

wichtigen Punkte.

Von Désirée Ehrlinspiel1, 2, Thomas Seiler1 und Dominik Stambach3

N
1 Konsiliarärzte Kinderkardiologie, Ost-
schweizer Kinderspital St. Gallen
2 Kinderkardiologie am Weinberg, Zürich
3 Leitender Arzt Kinderkardiologie, Ost-
schweizer Kinderspital St. Gallen



meistens abgesetzt werden. Vor einer elektrophysiologi-

schen Untersuchung (EPU) ist es oft nötig, die Antiar-

rhythmika zu stoppen. In der Tabelle sind die aktuellen

Empfehlungen des Universitätskinderspitals Zürich zu

den präoperativen Massnahmen aufgeführt. Abschlies-

send muss erwähnt werden, dass in Einzelfällen von die-

sen Schemata abgewichen wird, sodass im Zweifel Rück-

sprache mit dem Zentrum genommen werden sollte.

Erste postoperative Kontrolle in der
kinderärztlichen Praxis
Diese findet üblicherweise eine Woche nach dem Aus-

tritt aus dem operativen Zentrum statt. Dabei sollten fol-

gende Punkte beachtet werden:

● Erscheint das Kind blass oder zyanotisch? Transkutane

Sauerstoffsättigungskontrolle durchführen. Mit wel-

cher Sauerstoffsättigung ist das Kind ausgetreten? 

● Beurteilung der Mikrozirkulation durch die Rekapillari-

sierungszeit

● Ist das Kind wach? Schwitzt es? Besteht eine Tachy-

pnoe? Traten Synkopen auf?

● Wie sind die Wundverhältnisse? In der Regel ist die

Narbe mit Steristrips abgedeckt. Diese nehmen Zug

und Spannung von der Narbe und sollten mindestens

2 bis 4 Wochen postoperativ angewendet werden.

Nach einer Herzkatheteruntersuchung sind auch die

Punktionsstellen in der Leiste zu beurteilen. Ist Fieber

aufgetreten?

● Beurteilung des Kreislaufs: Finden sich Zeichen einer

Herzinsuffizienz (Lebergrösse, Ödeme)? Blutdruck-

messung (falls möglich) durchführen und Pulsstatus

(vor allem nach OP einer Aortenisthmusstenose) er-

mitteln. Nach der Urinausscheidung (nasse Windeln)

fragen. Gewichtsverlauf beachten.

● Ernährung und Trinkverhalten: Ist eine Flüssigkeitsre-

striktion vorgegeben? Erfolgt eine besondere Ernäh-

rung (kalorienangereichert, fettfrei bei Chylothorax)?

● Auskultation: Unregelmässige Herztöne sind ein Hin-

weis auf Herzrhythmusstörungen. Bestanden solche

beim Austritt? Herzgeräusch mit der Frage nach

 einem Restdefekt oder Hinweisen auf residuelle Ste-

nosen oder Insuffizienzen prüfen.

● Welche Medikation ist verordnet? Gibt es Probleme

bei der Gabe der Medikamente? Sind diese aus-

reichend vorhanden? Wird eine INR-Kontrolle emp-

fohlen? Bis zur ersten Kontrolle beim Kardiologen ist

üblicherweise keine Anpassung erforderlich. Besteht

die Notwendigkeit einer Endokarditisprophylaxe?

Eine seltene, aber potenziell lebensbedrohliche Komplika-

tion stellt das Postkardiotomiesyndrom dar. Dabei entwik-

kelt sich ein zunehmender Perikarderguss, der letztendlich

zu einer Herzbeuteltamponade führen kann. Abnehmende

körperliche Leistungsfähigkeit, Unlust und Müdigkeit, re-

trosternale Schmerzen und Fieber sind Hinweise auf die

Entwicklung eines Perikardergusses. Im weiteren Verlauf

finden sich dann Symptome einer Herzinsuffizienz und

abgeschwächte Pulse. 

Gerade bei Kindern ist plötzlich einsetzendes Erbrechen

ein Warnsignal für eine Tamponade und darf nicht mit

einer (viel häufiger auftretenden) Gastroenteritis ver-

wechselt werden. Hier ist eine sofortige sonografische

Untersuchung mit der Frage nach einem Perikarderguss

erforderlich (Abbildung). Therapeutisch kommt zunächst

eine medikamentöse Therapie mit Diuretika, NSAR und

eventuell Kortison in Betracht. Bei einer Tamponade ist

eine Perikardpunktion die Therapie der Wahl.

Das Postkardiotomiesyndrom tritt meistens in den ersten

Wochen bis Monaten postoperativ auf. 

Kontrollen in der 
kinderkardiologischen Sprechstunde 
Die erste postoperative oder postinterventionelle Kon-

trolle beim Kinderkardiologen findet üblicherweise nach

4 Wochen statt sowie 3, 6 und 12 Monate nach Austritt

aus dem Spital. Eine detaillierte Darstellung würde den

Rahmen dieses Beitrags sprengen. Es erfolgt daher eine

Aufstellung der wichtigsten Punkte, auf die initial, aber

auch im Langzeitverlauf besonders geachtet wird:

● Gewichtsentwicklung und Gedeihen

● Medikation und Endokarditisprophylaxe (guter Zahn-

status!) 

● Palpitationen, thorakale Schmerzen, Schwindel, Syn-

kopen

● Körperliche Untersuchung mit Fokus auf Narben und

Punktionsstellen, Kreislauf, Zeichen einer Herzinsuffi-

zienz, Blutdruck, Auskultation (Rhythmus, Hinweise

auf Restdefekte, Klappenstenosen oder -insuffizien-

zen)

● Apparative Diagnostik: EKG (Ruhe-EKG, Langzeit-EKG

bei Rhythmusstörungen, bei späteren Kontrollen ge-

gebenenfalls Ergometrie, Rhythmuskarte), Echokar-

diografie, Organisation weiterer Bildgebung bei Not-

wendigkeit (Röntgen, MRI und CT, Herzkatheter und

Interventionen)
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Abbildung: grosser, zirkulärer Perikarderguss 
(subxiphoidale Schnittebene)

Tabelle:
Präoperative Massnahmen vor Eingriffen am Herzen

Medikament Operation Herzkatheter Herzkatheter EPU
+ Intervention diagnostisch

ASS 1 Woche vorher 1 Woche vorher nicht absetzen nicht absetzen
absetzen absetzen
evtl. Enoxaparin evtl. Enoxaparin 
geben (Clexane®) geben (Shunt)
(Shunt)

Marcoumar® 3 Tage vorher 2 Tage vorher 2 Tage vorher 2 Tage vorher 
absetzen absetzen absetzen absetzen
Überbrückung Überbrückung Überbrückung Überbrückung 
mit Enoxaparin mit Enoxaparin mit Enoxaparin mit Enoxaparin

Antiarrhythmika nicht absetzen nicht absetzen nicht absetzen 2 Tage vorher 
absetzen

ASS: Acetylsalicylsäurepräparate; EPU: elektrophysiologische Untersuchung



● Beurteilung der körperlichen Belastbarkeit und Sport

● Empfehlungen zu Ausbildung und Berufswahl

● Empfehlungen zur Reha (familienorientierte Reha).

Kardiologische Aspekte bei späteren
Kontrollen in der kinderärztlichen Praxis
Welche Befunde und Symptome können auf eine Ver-

schlechterung der kardialen Befunde hinweisen?

Leistungsschwäche: Die Genesungszeit nach einer Herz-
operation beträgt üblicherweise 1 bis 2 Monate. Auf-

grund der Sternotomie besteht eine Sportkarenz für die

Dauer von 2 Monaten. Dies gilt auch nach Implantation

eines Device per Herzkatheter. Erst nach 2 Monaten geht

man von einem ausreichenden Einwachsen des Fremd-

körpers aus. Nach Durchführung einer diagnostischen

Herzkatheteruntersuchung oder einer EPU ist eine kör-

perliche Schonung für 1 Woche

indiziert.

Sollte im weiteren Verlauf Leis-

tungsschwäche auftreten, ist

auch bei Patienten mit angebo-

renem Herzfehler primär an An-

ämie, Hypothyreose, Vitamin-D-

Mangel und so weiter zu

denken. Erscheint eine kardiale

Ursache möglich, empfiehlt sich

die Kontaktaufnahme mit dem

Kinderkardiologen.

Thorakale Schmerzen: Diese tre-
ten bei allen Kindern sehr häufig

auf, stammen meistens aus dem

Bereich des thorakalen Skelettsy-

stems und sind in der Regel

harmlos. Bei den kardialen Pa-

tienten sind Verwachsungen im

 Bereich der meistens medianen

Sternotomienarbe eine zusätzliche Ursache. Wenn die Be-

schwerden unter körperlicher Belastung aber eindeutig zu-

nehmen und zusätzlich Symptome wie Blässe und Schwin-

del bestehen, gilt ebenfalls: Kontaktaufnahme mit dem

betreuenden Kinderkardiologen! Und sicher auch dann,

wenn Kind und/oder Eltern durch diese Symptomatik ver-

unsichert sind. 

Schwindel und Synkopen: Dies sind keine seltenen Sym-

ptome, und sie führen sehr oft zu einer Vorstellung beim

Kinderarzt. Meistens sind diese Beschwerden ortho-

statisch oder vasovagal bedingt, natürlich auch bei den

kardialen Patienten. Fällt bei der Untersuchung ein unre-

gelmässiger Puls auf und sind die Beschwerden belas-

tungsabhängig, sollte auch hier Rücksprache mit dem

Kinderkardiologen erfolgen. Es stellt sich dann die Frage

nach Herzrhythmusstörungen mit der Notwendigkeit

 einer intensivierten Diagnostik (Ergometrie und/oder

Langzeit-EKG).

Palpitationen und das Gefühl von Herzrasen: Bei diesen
Symptomen ist es sehr hilfreich, wenn die Kinder

und/oder die Eltern ein Protokoll anfertigen. Jugendliche

können ihr Smartphone dafür benutzen. Darin sollten

Häufigkeit und Dauer der Beschwerden notiert und

wenn  möglich die Herzfrequenz gezählt werden. Wenn

diese Symptomatik aber mit synkopalen Beschwerden

einhergeht, sollte zeitnah eine kinderkardiologische

Kontrolle erfolgen.

Unregelmässige Herzaktionen: Fällt bei der Auskultation
eine Unregelmässigkeit auf, können Herzrhythmusstö-

rungen die Ursache sein. Ein Ruhe-EKG kann hier Auf-

schluss geben. Sind Arrhythmien bereits bekannt und

das Kind dadurch nicht beeinträchtigt, kann erst einmal

zugewartet werden. Ist der Befund neu, empfehlen wir

eine Rücksprache mit dem Kinderkardiologen.

Fieber: Fieber ist in der Regel nicht primär kardial be-

dingt, ausser im Rahmen eines postoperativ auftreten-

den Postkardiotomiesyndroms (siehe oben) oder einer

Wundinfektion. Im späteren Verlauf muss differenzial-

diagnostisch an eine Endokarditis gedacht werden,

wenn das Fieber für mehr als eine Woche anhält und

kein eindeutiger Infektionsherd gefunden werden kann.

Dies gilt insbesondere für Hochrisikopatienten mit einer

biologischen oder künstlichen Herzklappe. In diesen Fäl-

len wären eine Echokardiografie und die Abnahme von

Blutkulturen der nächste diagnostische Schritt.

Narbenpflege: Sobald die Wunde verheilt ist, kann die

Narbe kurz abgeduscht werden. Dadurch werden Rück-

stände von der Haut entfernt. Mindestens einmal am Tag

soll eine feuchtigkeitsspendende Creme/Lotion aufge-

tragen werden. Nach 2 bis 3 Wochen kann die Narbe

vorsichtig kreisförmig massiert werden; es gibt Empfeh-

lungen, dies bis zu einem Jahr postoperativ weiterzufüh-

ren. Die Zugentlastung durch Steristrips wird bis zirka

sechs Wochen postoperativ angewendet. Die Narbe soll

vor Sonne geschützt werden.

Sehr ausführliche Empfehlungen gibt es hierzu in der

Zeitschrift «Herzblatt» der Elternvereinigung für das

herzkranke Kind (siehe Kasten Info).

Sport bei Kindern 
nach einer Herzoperation
Die meisten Kinder und Jugendlichen sind nach einer

Herzoperation gesund und können nach 2 Monaten ohne

Einschränkungen sportlich aktiv sein (siehe oben, unter

Leistungsschwäche). Bei komplexen Vitien gibt es Ein-

schränkungen. Bei den kinderkardiologischen Kontrollen

ist der Sport ein grosses und wichtiges Thema, und wir ge-

ben konkrete Empfehlungen. Für weitere Informationen

verweisen wir auf die Leitlinien der Deutschen Gesell-

schaft für Kinderkardiologie (siehe Kasten Info) sowie den
Übersichtsartikel auf Seite 30 in diesem Heft.

Rehabilitation
Anders als Erwachsene benötigen die meisten Kinder

postoperativ keine kardiologische Rehabilitation, um

körperlich wieder leistungsfähig zu werden. So sind Kin-

der nach einem operativen VSD-Verschluss im häusli-

chen Umfeld üblicherweise nach 2 bis 4 Wochen so weit

genesen, dass sie Kindergarten und Schule ohne Ein-

schränkungen besuchen können.

Teilweise sind aber die Familien durch die Herzerkran-

kung ihres Kindes sehr belastet, insbesondere bei kom-

plexen Vitien. Hier gibt es das Angebot einer familien-

orientierten Rehabilitation. Idealerweise nehmen bei

dieser Reha-Form sowohl beide Eltern als auch die Ge-

schwister daran teil. Auch hier möchten wir für Details

auf die Leitlinien der Deutschen Gesellschaft für Kinder-

kardiologie sowie das Angebot der Hochgebirgsklinik

Davos verweisen (siehe Kasten Info).
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INFO

Leitlinie: Sport bei angeborenen Herzerkrankungen:
https://www.rosenfluh.ch/qr/herzerk_sport

Leitlinie: Rehabilitation bei angeborenen Herzerkrankungen:
https://www.rosenfluh.ch/qr/herzerk_reha

Familienorientierte Rehabilitation Hochgebirgsklinik Davos:
https://www.rosenfluh.ch/qr/famreha_davos

Elternvereinigung für das herzkranke Kind: http://evhk.ch/

Zeitschrift Herzblatt 2/2018 zum Thema Narben:
https://www.rosenfluh.ch/qr/herzblatt_narben



Korrespondenzadresse:
Dr. med. Dominik Stambach
Leitender Arzt Kinderkardiologie
Ostschweizer Kinderspital 
St. Gallen
Claudiusstrasse 6
9006 St. Gallen
E-Mail: 
dominik.stambach@kispisg.ch

Interessenlage: Die Autoren erklären, dass
keine Interessenkonflikte im Zusammenhang
mit diesem Artikel bestehen.



n der Schweiz kommen jährlich zirka 700 Kinder mit

einem Herzfehler zur Welt, wovon etwa 200 bis 300

einer Operation oder Intervention bedürfen (1). 

Die Chirurgie angeborener Herzfehler hat in den letz-

ten Jahren durch fortschreitende operative Techniken

und durch ein besseres perioperatives Management

grosse Fortschritte gemacht. Dadurch wurden die opera-

tiven Mortalitätsraten wesentlich gesenkt (Abbildung 1).
So hat die Korrekturoperation des häufigsten angebore-

nen Herzfehlers, des Ventrikelseptumdefekts (VSD), ein

Operationsrisiko zwischen 0 und 2 Prozent. Aber auch

wesentlich komplexere Herzfehler mit notwendiger

Hochrisikooperation, beispielsweise die Korrektur eines

hypoplastischen Linksherzsyndroms (HLHS), weisen je

nach Eingriff durchschnittlich ein Risiko zwischen 4 und

bis über 15 Prozent auf (1, 2).

Aufgrund dieser Tatsache steht bei den Kindern nicht

mehr primär die Mortalität im Vordergrund, der Fokus

liegt mittlerweile auf guten Langzeitergebnissen, einem

verbesserten neurologischen Outcome, niedrigen Kom-

plikationsraten, guter Lebensqualität und vorteilhaften

kosmetischen Resultaten. 

Neuere Entwicklungen in der Kinderherzchirurgie, wie

Hybridverfahren, verbesserte neuroprotektive Opera -

tionstechniken und minimalinvasive Zugänge, versuchen

diesen Anforderungen Rechnung zu tragen und werden

im Folgenden beispielhaft vorgestellt. 

Hybrid-OP-Verfahren beim hypo-
plastischen Linksherzsyndrom
Beim hypoplastischen Linksherzsyndrom (HLHS) sind der

linke Ventrikel mit Mitralklappe wie auch die angren-

zende Aorta samt Aortenklappe nur hypoplastisch ange-

legt, weshalb die komplette systemische Blutversorgung

über den Ductus arteriosus erfolgen muss. Das im Her-

zen durch einen überlebensnotwendigen Septumdefekt

vermischte Blut nimmt den Weg von der Pulmonalarterie

über den Ductus in die Aorta (Abbildung 2A). 

Das postpartale Offenhalten des Ductus mittels Prosta-

glandininfusion sichert eine balancierte Kreislaufsitua-

tion zwischen pulmonalem und systemischem Kreislauf.

Bei Bedarf wird bei unzureichender Durchmischung des

 Bluts interventionell ein Atriumseptumdefekt mittels Bal-

londilatation vergrössert (sog. Rashkind-Manöver). 

In den ersten Lebenstagen muss ein erster komplexer

operativer Eingriff in Hinblick auf eine sukzessive und

schrittweise Ein-Kammer-Korrektur (Norwood-OP) erfol-

gen. Dabei wird der hypoplastische Aortenbogen mittels

Patcherweiterung rekonstruiert und mit einer Neo-Aor-

tenwurzel, bestehend aus Truncus pulmonalis und Aorta

ascendens, anastomosiert. Die Durchblutung der Lunge

erfolgt über einen aortopulmonalen Shunt (z.B. modifi-

zierter Blalock-Taussing-Shunt) (Abbildung 2B).
Der Abfall des pulmonalen Gefässwiderstands in den fol-

genden drei bis vier Monaten ermöglicht die Anlage

 einer partiellen cavopulmonalen Anastomose (PCPC),

welche zu einer Volumenentlastung der rechten Herz-

kammer führt (Abbildung 2C). 
Im letzten Schritt, etwa im Alter von zwei bis vier Jahren,

wird schliesslich auch die Vena cava inferior mittels einer

Gefässprothese an die Pulmonalarterie anastomosiert

(total cavopulmonary connection, TCPC). Somit ist eine

Von «hybrid» bis «minimalinvasiv» 
Neue Trends in der Kinderherzchirurgie

Die Mortalität bei chirurgischen Korrektureingriffen wegen angeborener

Herzfehler wurde in den letzten Jahrzehnten schrittweise signifikant ge-

senkt. Der Fokus aktueller Bemühungen und Verbesserungen liegt auf

 guten Langzeitergebnissen, einem verbesserten neurologischen Outcome,

niedrigen Komplikationsraten, guter Lebensqualität und vorteilhaften kos-

metischen Resultaten. 
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Abbildung 1: 
Überlebensraten im
 ersten Jahr für Kinder
mit angeborenen Herz-
fehlern. Das Überleben
bei komplexem Herzfeh-
ler ist von 20 Prozent in
den 1950er-Jahren auf
90 Prozent in den letz-
ten 20 Jahren gestiegen
(nach [1]).



komplette Trennung von passivem pulmonalvenösen

Kreislauf und Systemkreislauf erreicht, eine sogenannte

Fontanzirkulation (Abbildung 2D).
Besonders der erste operative Eingriff im Neonatalalter

geht mit einem deutlich erhöhten operativen Risiko und

insbesondere einer hohen neurologischen Komplika-

tionsrate einher (3). Eine Alternative hierzu stellt ein

 Hybridverfahren dar, welches die Kreislaufsituation mit-

tels Anlegen von bilateralen pulmonalarteriellen Ban-

dings und der Implantation eines Stents in den Ductus

arteriosus stabilisiert (Abbildung 3). Damit kann ein Ein-

griff an der Herz-Lungen-Maschine mit nötigem Kreis-

laufstillstand in den ersten Lebenstagen vermieden wer-

den. Die folgende Korrekturoperation (comprehensive

stage II OP), welche aus gleichzeitiger Durchführung von

Norwood- und PCPC-Operation besteht, kann bei grös-

seren Kindern im Alter von vier bis sechs Monaten erfol-

gen (4).

Als Vorteil des Hybridverfahrens werden ein besseres

neurologisches Outcome, eine bessere myokardiale

Funktion und tiefere Mortalitätsraten diskutiert. Eine

eindeutige Überlegenheit dieses interessanten neuarti-

gen Konzepts gegenüber dem bisherigen Standardver-

fahren konnte bis jetzt noch nicht in Langzeitstudien be-

legt werden (5, 6).

Hybridverfahren bei Fallot-Tetralogie
Auch bei einem weitaus häufiger auftretenden Herzfeh-

ler, der Fallot-Tetralogie, bestehend aus den typischen

vier Komponenten VSD, überreitender Aorta, Pulmonal-

stenose und Rechtsherzhypertrophie, kann unter Um-

ständen ein Hybridverfahren zum Einsatz kommen. 

Während bei einem Grossteil der Kinder im Säuglings-

alter eine sogenannte Totalkorrektur (VSD-Patchver-

schluss, Erweiterung des rechtsventrikulären Ausfluss-

trakts, bei Bedarf Pulmonalklappenerweiterung/-ersatz)

durchgeführt werden kann, bedürfen Kinder mit hypo-

plastischen Pulmonalgefässen einer initialen Palliations-

operation mittels Anlage eines aortopulmonalen Shunts

zur Sicherung der Lungendurchblutung und einer «To-

talkorrektur» im weiteren Verlauf. 

Durch ein Hybridverfahren kann eine offene Operation

zur Anlage des Shunts durch Implantation eines Stents in

die hypoplastische Pulmonalarterie oder den Ductus ar-

teriosus vermieden werden. 

Antegrade zerebrale Perfusion 
bei Operationen während 
Kreislaufstillstand
Trotz grosser Fortschritte hinsichtlich der Senkung des

Mortalitätsrisikos für Herzeingriffe bei Neonaten sind

nach wie vor neurologische Komplikationen mit einge-

schränkter neurokognitiver Entwicklung in dieser Alters-

gruppe problematisch. MRI-Untersuchungen zeigen be-

reits präoperativ bei 25 bis 40 Prozent der Patienten mit

komplexen Herzfehlern zerebrale Läsionen und bei bis zu

35 bis 43 Prozent von ihnen neue zerebrale Läsionen nach

herzchirurgischen Eingriffen oder Interventionen (7).

Diesbezüglich sind insbesondere Korrekturoperationen

risikoreich, bei denen ein tief hypothermer Kreislaufstill-

stand an der Herz-Lungen-Maschine durchgeführt wer-

den muss, wie dies zum Beispiel für die Rekonstruktio-

nen eines hypoplastischen Aortenbogens notwendig ist.
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Abbildung 2: Korrekturschritte beim hypoplastischen Linksherzsyndroms
A: 1: rudimentärer dysfunktioneller linker Ventrikel; 2: hypoplastische Aorta ascen-
dens; 3: persistierender Ductus. B: Norwood-OP: 1: Aortenbogenpatch-Rekonstruktion;
2: ASD; 3: modifizierter Blalock-Taussig-Shunt. C: PCPC-(«Glenn»-)OP: 1: partielle cavo-
pulmonale Anastomose; 2: abgesetzter Shunt. D: TCPC-(«Fontan»-)OP: 1: extrakardia-
les Conduit für eine totale cavopulmonale Anastomose.

Abbildung 3: Hybrid-
management des hypo-
plastischen Linksherz-
syndroms. 1: bilaterales
pulmonalarterielles 
Banding; 2: Stent im 
Ductus arteriosus.

Abbildung 4: Antegrade zerebrale
Perfusion bei Rekonstruktion des 
Aortenbogens. 1: in den Truncus 
brachiocephalicus vorgeschobene
Aortenkanüle der Herz-Lungen-
Maschine zur kontinuierlichen 
Perfusion der Kopfgefässe bei tief 
hypothermem Kreislaufstillstand.

Abbildung 5: OP-Narbe nach axillärer Thorakotomie. Die Narbe wird bei anliegendem
Arm komplett abgedeckt. 

Abbildung 6: Perventrikulärer VSD-Verschluss.
Das Occluder-Device wird unter TEE-Kontrolle
(TEE: transösophageale Echokardiografie)
über eine durch die freie Wand des rechten
Ventrikels eingebrachte Schleuse positioniert.
RV: rechter Ventrikel; RVOT: rechtsventrikulä-
rer Ausflusstrakt (aus Gray RG et al., 2017
[14]).



Als wichtige protektive Massnahme hat sich die ante-

grade zerebrale Perfusion während des Kreislaufstill-

stands etabliert (deep hypothermic circulatory arrest,

DHCA).

Während bei älteren Patienten über selektive Ballonka-

theter in den Halsgefässen eine zerebrale Perfusion mit

kaltem Blut durchgeführt werden kann, ist dies aufgrund

der kleinen anatomischen Verhältnisse bei Säuglingen

und Kleinkindern nicht möglich. Hier wird über eine 3,5

bis 5 mm grosse Gefässprothese, welche an den Truncus

brachiocephalicus angenäht ist, eine konstante zerebrale

Perfusion während des Kreislaufstillstands gewährleis-

tet. Eine Alternative stellt das Vorschieben der Aorten-

kanüle aus der Aorta ascendens direkt in den Truncus

dar (Abbildung 4). Die Zeit, in der das Gehirn nicht mit

Blut versorgt wird, kann somit auf ein Minimum redu-

ziert werden.

Ein protektiver Effekt für ein besseres neurologisches

Outcome konnte bei Erwachsenen bereits eindeutig ge-

zeigt werden (8). Für pädiatrische Patienten zeigt sich

ebenfalls eine positive Tendenz, wobei festzuhalten ist,

dass grössere Studien ausstehen (9).

Minimalinvasive Zugänge
Wie bereits erwähnt, können eine grosse Zahl angebo-

rener Herzfehler mittlerweile mit exzellenten operativen

Ergebnissen und guter Langzeitprognose korrigiert wer-

den. Somit erhalten Aspekte wie Lebensqualität und da-

mit auch Kosmetik eine grössere Bedeutung. Der bishe-

rige Standardzugang einer medianen Sternotomie und

die resultierende deutlich sichtbare Narbe kann für die

Kinder eine psychologische Belastung durch Stigmatisie-

rung als «Herzpatient» verursachen.

Diesbezüglich wurden verschiedene alternative Zu-

gangswege propagiert, wie zum Beispiel eine posteriore

oder anterolaterale Thorakotomie, die jedoch mit den

Gefahren einer Skolioseformation beziehungsweise von

Brustwachstumsstörungen einhergehen können. Eine

interessante vorteilhafte Option ist die axilläre Mini-

thorakotomie.

Hierbei erfolgt ein 4 bis 5 cm langer vertikaler Haut-

schnitt in der rechten Axillarlinie. Eine Thorakotomie im

5. Intercostalraum ermöglicht die Kanülation der gros-

sen Gefässe für die Herz-Lungen-Maschine sowie einen

adäquaten Zugang zu den rechtsseitigen Herzstruktu-

ren. Korrekturen von Atriumseptumdefekten, VSD, par-

tiellen AV-Kanälen und partiellen Lungenvenenfehlmün-

dungen sowie einfache komplette AV-Kanal-Defekte

können mit vergleichbaren operativen Ergebnissen korri-

giert werden wie bei der medianen Sternotomie. Die

kosmetischen Resultate sind dabei jedoch deutlich vor-

teilhafter (10, 11) (Abbildung 5). 

Ausblick: 
Perventrikulärer VSD-Verschluss
Auch hinsichtlich des häufigsten angeborenen Herzfeh-

lers, des VSD, gibt es Bemühungen zur Korrektur mittels

Katheterintervention. Während dies für muskuläre VSD

bei grösseren Kindern etabliert ist, bestehen für kathe-

tertechnische Verschlüsse der weitaus häufigeren peri-

membranösen VSD technische wie auch anatomische

 Limitierungen: die Nähe zu anliegenden anatomischen

Strukturen wie Aorten- und Trikuspidalklappe und 

dem Reizleitungssystem sowie kleinkalibrige

Zugangsgefässe.

Das Hybridkonzept mittels Minithorakotomie

und  perventrikulärem Zugang zur Implantation

eines Occluder-Devices (Abbildungen 6 und 7)
unter echokardiografischer Kontrolle (TEE:

transösophageale Echokardiografie) führte in

mehreren Studien zu vielversprechenden Ergeb-

nissen (12, 13). Dabei ist es ein grosser Vorteil,

dass keine offene Herzoperation an der Herz-

Lungen-Maschine durchgeführt werden muss.

Die Rate an Komplikationen, wie AV-Blockie-

rungen und Klappeninsuffizienzen, ist tief und

vergleichbar mit den Ergebnissen nach offen

chirurgischem Vorgehen. Festzuhalten ist in

diesem Zusammenhang allerdings, dass es

noch keine Langzeitergebnisse gibt. Die vorlie-

genden Studien stammen fast ausschliesslich

aus chinesischen und russischen Herzzentren.
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Prof. Dr. med. Alexander Kadner
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Abbildung 7: VSD-Occluder-Device.
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örperliche Bewegung und sportliche Aktivität

sind für die Entwicklung von Kindern und Ju-

gendlichen von grosser Bedeutung. Viele, insbe-

sondere diejenigen mit chronischen Erkrankun-

gen – wie einem angeborenen Herzfehler –, bewegen

sich häufig nicht ausreichend, unter anderem durch eine

Überbehütung seitens Eltern und Lehrern (1–3). 

Die WHO versucht dem allgemeinen Trend des Bewe-

gungsmangels bei Kindern und Jugendlichen mithilfe

von Bewegungsempfehlungen, die ein tägliches Min-

destmass an körperlicher Aktivität festlegen, entgegen-

zusteuern (4).

Während eine Formulierung von Bewegungs- und Sport-

empfehlungen sowie eine Definition möglicher Belas-

tungsgrenzen bei Gesunden weniger schwierig er-

scheint, ergeben sich bei Kindern mit einem angebore-

nen Herzfehler spezifische Fragestellungen. Empfehlun-

gen zu körperlicher und sportlicher Aktivität differieren

in Abhängigkeit von der Grunderkrankung, Operationen

in der Vorgeschichte und dem Vorhandensein von Rest-

befunden, die hämodynamisch relevant sind (5). Ein in-

dividuelles Training ist förderlich, ein grundsätzliches

Sportverbot nur in Ausnahmefällen notwendig (6).

Sportliche Aktivität 
und Besonderheiten bei Kindern 
mit angeborenem Herzfehler
Sportliche Aktivität umfasst verschiedene Belastungsfor-

men und kann je nach Bereich und Zielsetzung in unter-

schiedlichen Intensitäten ausgeübt werden. So differieren

Trainingsumfang und -intensität innerhalb von Freizeit-,

Leistungs- und Rehabilitationssport (7). Allgemein unter-

scheidet man die Komponenten Kraft, Ausdauer, Schnel-

ligkeit, Flexibilität und Koordination (8).

Im Hinblick auf Auswirkungen von Bewegung und Sport

auf das Herz-Kreislauf-System sind insbesondere Kraft

und Ausdauer relevant. Während dynamischer Arbeit

steigt das Herzzeitvolumen durch Erhöhung der Herzfre-

quenz an, der periphere Gefässwiderstand sinkt. So wird

eine Mehrdurchblutung der arbeitenden Muskulatur er-

reicht. Bei statischen Belastungsformen sinkt das Schlag-

volumen, der periphere Gefässwiderstand erhöht sich.

Auch das Blutdruckverhalten unterscheidet sich zwi-

schen Kraft- und Ausdauersportarten. Während dynami-

scher Arbeit steigt der systolische Blutdruck an, der dia-

stolische bleibt annähernd konstant. Bei überwiegend

statischer Muskelarbeit hingegen steigen systolischer

wie diastolischer Blutdruck zum Teil plötzlich stark an.

Dies zieht eine Druckbelastung des linken Ventrikels

nach sich, was sich negativ auf vorgeschädigtes Myo-

kardgewebe auswirken kann. Dynamische Belastungs-

formen zeigen keine nachteiligen Auswirkungen auf die

Sport für Kinder und Jugendliche
mit angeborenen Herzfehlern

Auch Kinder und Jugendliche mit angeborenen Herzerkrankungen sollten

sich regelmässig bewegen und an Schul- und Freizeitsport teilnehmen

 können (5). Ein individuelles Training ist sinnvoll, ein grundsätzliches Sport-

verbot nur in Ausnahmefällen notwendig. In diesem Beitrag werden die

wichtigsten Abklärungen der Sporttauglichkeit und die anschliessenden

Sportempfehlungen für Kinder und Jugendliche mit angeborenen Herz-

fehlern erläutert.

K
Von Friederike Wippermann, Daniel Goeder und Renate Oberhoffer

Abbildung: Verschiedene Sportarten, kategorisiert in dynamisch und statisch 
(mod. nach [10])



Hämodynamik, durch Absinken des peripheren Gefäss-

widerstandes sinkt auch die Nachlast (8, 9).

In Abhängigkeit von Herzfehler und Hämodynamik sind

die Auswirkungen verschiedener Belastungsformen von

unterschiedlicher Bedeutung. In der Abbildung findet

sich eine Übersicht verschiedener Sportarten, kategori-

siert nach dem Anteil statischer und dynamischer Ele-

mente.

Kinder und Jugendliche mit angeborener Herzerkran-

kung sollten vor Aufnahme regelmässiger sportlicher

Aktivität eine Sporttauglichkeitsuntersuchung erhalten,

die entsprechend den Empfehlungen verschiedener

Fachgesellschaften obligate und fakultative Untersu-

chungselemente enthält. Im Rahmen dieser Untersu-

chung werden die körperliche Leistungsfähigkeit des

Kindes überprüft, Bewegungs- und Sportempfehlungen

formuliert und mögliche Risiken detektiert (11, 12). Un-

ter anderem gilt es folgende Fragen zu beantworten:

● Sollen Empfehlungen zu Freizeit- oder Leistungssport

gegeben werden?

● Welche Grunderkrankung liegt vor? Operationen in

der Vorgeschichte?

● Gibt es hämodynamisch relevante Restbefunde?

● Wie ist die kardiale Funktion?

● Haben sich Befunde verändert/verschlechtert?

● Gibt es Begleiterkrankungen, die eine Teilnahme am

Sport einschränken?

● Wie ist die körperliche Leistungsfähigkeit einzuschät-

zen?

● Welche Besonderheiten gilt es letztlich in den indivi-

duellen Sportempfehlungen zu berücksichtigen?

Auch im weiteren Verlauf sind regelmässige Kontrollun-

tersuchungen erforderlich. 

Unabhängig von einem Infarkt in der Vorgeschichte fin-

det bei Patienten mit einem angeborenen Herzfehler ein

kardiales Remodelling statt. Dieses kann zu einer Ver-

schlechterung der ventrikulären Funktion führen. Durch

Fibrose innerhalb des Myokards kommt es zu einer Re-

striktion und Beeinträchtigung der diastolischen Funk-

tion (13). 

Durch regelmässige Untersuchungen können Verände-

rungen der Befunde oder der Hämodynamik frühzeitig

diagnostiziert werden, damit man entsprechend reagie-

ren kann.

Sporttauglichkeitsuntersuchungen 
Sporttauglichkeitsuntersuchungen bei gesunden Kin-

dern und Erwachsenen bestehen – in Abhängigkeit von

Empfehlungen der jeweiligen Fachgesellschaft – aus

 einer ausführlichen Anamnese und körperlichen Unter-

suchung sowie einem Ruhe-EKG. Bei Kindern und Ju-

gendlichen mit angeborenen Herzerkrankungen kom-

men weitere Untersuchungselemente verpflichtend

hinzu.

Obligate Bestandteile sind:

1.Anamnese bestehend aus Eigen-, Familien- und Sport-
anamnese: Im Rahmen einer ausführlichen Anamnese
werden eigene Erkrankungen, familiäre Belastungen

und Risiken sowie sportspezifische Fragestellungen

überprüft (s. Tabelle 1);
2.Ausführliche körperliche Untersuchung: Im Rahmen

einer ausführlichen körperlichen Untersuchung wer-

den neben dem kardialen der orthopädische und der
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Tabelle 1:
Anamnese

Eigenanamnese
● Welche Grunderkrankung? Schweregrad?
● Operationen/Interventionen?
● Aktuelle Medikation? Antikoagulation: Wenn ja, welche?
● Andere Erkrankungen? Begleiterkrankungen?
● Aktuelle kardiopulmonale Beschwerden in Ruhe oder unter Belastung?
● Aktuelle andere Beschwerden: Schmerzen, Infekttzeichen?
● Belastungsinduzierte Beschwerden in der Vorgeschichte?
● Durchgemachte Kinderkrankheiten? Impfstatus?
● Ernährung? Nikotin, Alkohol, Drogen?
● Bei Mädchen: regelmässige Menstruation?

Familienanamnese
● Kardiovaskuläre Erkrankungen?
● Unklare oder plötzliche frühe Todesfälle in der Familie (vor 50. Lebensjahr)?

Quelle: mod. nach (5, 11, 14–19)

Tabelle 2:
Ausführliche körperliche Untersuchung 

Unter Berücksichtigung der Entwicklungsphasen und Perzentilen
● Körpergrösse, -gewicht, BMI
● Blutdruck und Herzfrequenz
● körperlicher Untersuchungsbefund unter besonderer Berücksichtigung kardiopul-
monaler Aspekte

● Inspektion der Wirbelsäule und der grossen Gelenke
● Vorliegen von Achsabweichungen? Haltungsschwäche? Fehlstellungen? Defizite?
Asymmetrien? Instabilitäten?

● Inspektion der Muskulatur: Verkürzungen? Insuffizienzen?
● Hinweise auf Überlastungsschäden?

Quelle: mod. nach (5, 11, 14–19)

Tabelle 3:
Fakultative Untersuchungen und Fragestellungen

24-Stunden-EKG 
● bei Verdacht auf Herzrhythmusstörungen
● bei Palpitationen, Synkopen, zur Abklärung von Arrhythmien oder höhergradigen
Herzrhythmusstörungen

24-Stunden-Blutdruckmessung 
● bei Verdacht auf arterielle Hypertonie
● bei verändertem Blutdruckverhalten vor, während oder nach Belastung
Kardio-MRT
● Beurteilung anatomischer Strukturen und Restdefekte
● bei Verdacht auf ein entzündliches Geschehen (z.B. Myokarditis)
Belastungs-MRT
● Beurteilung der Hämodynamik unter Belastung
Andere bildgebende Verfahren
● nur mit eindeutiger Fragestellung oder medizinischer Indikation

Quelle: mod. nach (5, 20)
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Tabelle 4:
Sportempfehlungen bei angeborenen Herzerkrankungen 

Herzerkrankungen Hintergründe und Besonderheiten Sportempfehlungen und Kontrollintervalle
Synkopen Reflexsynkopen: keine Einschränkungen

Synkopen kardialer Ursache: Empfehlung je nach Grunderkrankung
Medizinische Implantate Bei Herzschrittmacher (HSM) oder implantiertem Defibrillator (ICD) keine Kontakt- und Ballsportarten HSM: geringe bis mittlere Belastung, kein Tauchen > 20 m Tiefe

wegen der Gefahr der Beschädigung des Devices oder des Auftretens von Herzrhythmusstörungen, ICD: nur geringe bis mittlere Belastung, keine Sportarten mit Gefahr von Synkopen in den ersten 
bei sonstigen Implantaten liegen keine Daten zu möglicher Beschädigung durch Sport vor. ICD-Kontrolle 3 Monaten
alle 6 Monate. Herzklappen, Stents: je nach Reststenose (siehe unten)

Antikoagulation Keine Sportarten mit hohem Verletzungsrisiko
Nach Herzkatheter/Operation Abhängig von der Grunderkrankung, OP, etwaigen Komplikationen, Restbefunden, Medikation etc. Nach unkompliziertem Eingriff: 1 Woche Sportpause

Einzelfallentscheidung Nach Sternotomie: 6 Wochen Sportpause (keine Kontaktsportarten)
Strukturelle Herzfehler
Persistierender Ductus Links-rechts-Shunt, Volumenbelastung linkes Atrium (LA) und linker Ventrikel (LV) möglich, Nicht hämodynamisch wirksam/nach Verschluss: keine Einschränkungen
arteriosus Botalli (PDA) bei Dilatation: Indikation zum Verschluss Nach OP: 3 Monate kein Sport

Nach katheterinterventionellem Verschluss: 1 Monat kein Sport
Bei portaler Hypertension (PHT): Grundlagentraining

Atriumseptumdefekt (ASD) Links-rechts-Shunt auf Vorhofebene, Volumenbelastung und Dilatation von rechtem Atrium (RA)  Präoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen. Symptome: niedrige dynamische und 
und rechtem Ventrikel (RV) möglich, dann Indikation zum Verschluss, selten belastungsinduzierte statische Belastung (je nach Schweregrad)
Arrhythmien Postoperativ: kein Restshunt und asymptomatisch: keine Einschränkungen

Ventrikelseptumdefekt (VSD) Links-rechts-Shunt auf Ventrikelebene, Volumenbelastung und Dilatation des LA und LV möglich, Präoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen.  
bei PHT (pulmonale Hypertension): Indikation zum frühen Verschluss, Volumenbelastung des LV möglich,  Nicht restriktiver VSD/Eisenmenger: Grundlagentraining
dann Symptome einer Linksherzinsuffizienz Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen. Eisenmenger: Grundlagentraining

Atrioventrikulärer Häufig frühzeitig Herzinsuffizienz, häufig assoziiert mit M. Down, Korrektur im Säuglingsalter Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen, moderate AV-Insuffizienz: mittlere 
Septumdefekt (AVSD) dynamische und statische Belastungen. Grunderkrankung nimmt Einfluss
Lungenvenenfehlmündung Partiell oder total, Zeitpunkt der Korrektur abhängig von Ausmass, Begleiterkrankungen und Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen

Volumenbelastung, bei PHT oder Herzinsuffizienz frühzeitige Korrektur
Aortendilatation und -dissektion Empfehlungen abhängig von der Schwere des Befundes und möglichen Begleiterkrankungen, Aortendilatation > 2 s: geringe bis mittlere Belastung, keine statische Belastung, keine 

jährliche Kontrollen Kontaktsportarten, keine Wettkämpfe
Bindegewebeerkrankung mit Aortenbeteiligung (Marfan-, Loeys-Dietz-Syndrom): Einzelfall-
entscheidung
Aortendissektion Typ B (nicht operationspflichtig): ggf. leichte dynamische Belastung, 
keine statische Belastung

Aortenisthmusstenose Ggf. Blutdruckdifferenz rechter/linker Arm, obere/untere Extremität; häufig (auch nach Korrektur) Immer: Gradient > 20 mmHg o. arterielle Hypertonie: nur dynamische Belastung geringer 
arterielle Hypertonie in Ruhe und/oder unter Belastung; dann antihypertensive Therapie und Intensität, keine statischen Belastungen
ggf. Reevaluation Präoperativ: ohne signifikanten Gradienten oder höhergradige Dilatation: keine Einschränkungen

Postoperativ: kein Leistungssport für 6 Monate, keine rein statischen Belastungen
Aortenklappenstenose Druckbelastung und möglicherweise Hypertrophie von LV, Einteilung des Schweregrades notwendig, Prä- und postoperativ: leichte Stenose: keine Einschränkungen, mittel- bis hochgradige Stenose:

Gradient > 70–80 mmHg: Korrektur; ST-Strecken-Veränderungen oder Herzrhythmusstörungen beachten geringe Belastungen, kein Leistungssport
Pulmonalklappenstenose Druckbelastung und möglicherweise Hypertrophie von RV, Einteilung des Schweregrades notwendig, Keine rein statischen Belastungen. Leichte Stenose: keine Einschränkungen.

wenn Gradient > 50 mmHg: Korrektur Mittel- bis hochgradige Stenose: mittlere Belastungen, kein Leistungssport
Fallot-Tetralogie (TOF) Häufigster zyanotischer Herzfehler, postoperativ häufiger Pulmonalklappeninsuffizienz, ventrikuläre Postoperativ: asymptomatisch ohne Restshunt oder Arrhythmien: keine Einschränkungen,

Herzrhythmusstörungen; körperliche Belastbarkeit kann dann eingeschränkt sein Pulmonalklappeninsuffizienz oder ventrikuläre Arrhythmien: nur dynamische Belastungen 
geringer Intensität

Transposition der Ohne Pulmonalklappenstenose: OP im Neugeborenenalter, ggf. Koronararterienstenosen, Postoperativ (nach Switch-OP): asymptomatisch: keine Einschränkungen; eingeschränkte 
grossen Gefässe (TGA) daher regelmässig Beurteilung der Myokardperfusion notwendig Ventrikelfunktion: geringe bis mittlere Belastungen

Bei Patienten mit Vorhofumkehr erhöhtes Risiko für Herzrhythmusstörungen, eingeschränkte Belastbarkeit Postoperativ (nach Vorhofumkehr): geringe bis mittlere Belastungen
Univentrikuläres Herz, Körperliche Belastbarkeit abhängig von Herzfehler, Restbefunden und Begleiterkrankungen Geringe bis mittlere dynamische und statische Belastungen, kein Leistungssport
Fontanzirkulation (Herzrhythmusstörungen, Grad der Herzinsuffizienz)
Eisenmenger/Zyanose Zyanose kann sich unter Belastung verstärken Geringe dynamische Belastungen, kein Leistungssport
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Fortsetzung Tabelle 4

Pulmonale Hypertonie Kein Shunt => Gefahr von Synkopen PHT mit Rechts-links-Shunt; asymptomatisch: keine Einschränkungen
Kein Shunt: geringe dynamische und statische Belastung ohne Leistungsdruck
Bei Synkopen: nur minimale Belastung

Kardiomyopathien
Hypertrophe Kardiomyopathie Mindestens jährliche Kontrollen Asymptomatisch; Genträger: Freizeitsport keine Einschränkungen; Leistungssport nur mit geringer 
(HCM) Belastung. Phänotyp, aber Septum oder Dicke der Hinterwand < 30 mm bzw. Z-Wert < 6: Freizeit-

sport nur mit geringer/mittlerer Belastung; Leistungssport nur mit geringer Belastung. Hinterwand-
dicke > 30 mm oder Z-Wert > 6: Freizeitsport nur mit geringer Belastung, kein Leistungssport

Dilatative Kardiomyopathie Kontrolle alle 3 bis 6 Monate Freizeitsport nur mit geringer statischer und geringer bis mittlerer dynamischer Belastung; 
(DCM) kein Leistungssport
Non-compaction Kardio- Jährliche Kontrollen Keine Dilatation, Normalbefund im EKG: Empfehlungen unklar
myopathie (NCCM)
Arrhythmogene rechts- Jährliche Kontrollen Asymptomatisch: Genträger: keine Einschränkungen, ggf. keine hohen dynamischen Belastungen
ventrikuläre Kardio- Symptomatisch: Therapie ICD: Sport meiden; kein Leistungssport
myopathie (ARVC)
Myokarditis Sonderfall! Meist erworben, Myokarditisrisiko bei angeborenen Kein Sport für 6 Monate

Herzerkrankungen erhöht, Kontrolle alle 6 bis 12 Monate
Rhythmologische Herzfehler
Supraventrikuläre Im Kindesalter häufiger, zunächst Ausschluss höhergradiger Herzrhythmusstörungen Keine Einschränkungen
Arrhythmie (SVES)
Supraventrikuläre Tachykardie Häufig wegen akzessorischer AV-Leitungsbahn, Katheterablation notwendig Nach erfolgter Therapie/Ablation: keine Einschränkungen
Ventrikuläre Tachykardie (VT) Zunächst ausführliche rhythmologische Diagnostik notwendig, Risiko für plötzlichen Herztod (SCD) Zunächst Sportverbot

in Abhängigkeit von der Ursache
Ventrikuläre Extrasystolen (VES) Im Kindesalter häufiger, können auf Myokarditis, hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie (HOCM), 

arrhythmogene rechtsventrikuläre Dysplasie (ARVD) hinweisen, daher zunächst Ausschluss
– Idiopathische VES Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache Keine Einschränkungen
– Polymorphe VES Ausschluss struktureller/arrhythmologener Ursache Trainingspause für 3 bis 6 Monate

Nach Reevaluation asymptomatisch: keine Einschränkungen
Idioventrikulärer Rhythmus Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache Keine Einschränkungen
Idiopathische monomorphe VT Jährliche Kontrollen, nach Ablation oder Beginn der medikamentösen Therapie alle 3 bis 12 Monate Asymptomatisch, kurz anhaltend (kurze Salve): keine Einschränkungen

Nach Ablation: keine Einschränkungen
Nach Beginn med. Therapie (kein Rezidiv): keine Belastungsspitzen, kein Leistungssport

Ionenkanalerkrankungen Erhöhtes Risiko für plötzlichen Herztod
Long-QT-Syndrom (LQTS) Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, wenn symptomatisch: ICD Symptomatisch (nach ICD): nur geringe Belastung, kein LSP. LQTS-1, asymptomatisch, Genträger, 

Kontrollen alle 3 bis 12 Monate, wenn stabil: jährlich normale QT-Zeit: kein Wassersport. Asymptomatisch, QT > 500 ms: nur geringe Belastung, 
kein Leistungssport. VT trotz Betablockern, Therapie ggf. ICD: kein Sport. LQTS-3, asymptomatisch, 
Genträger, normale QT-Zeit: keine Einschränkungen. Asymptomatisch, QT verlängert: keine Ein-
schränkungen im Freizeitsport, im Leistungssport geringe Belastung. Andere/medizinische 
Indikationen: Asymptomatisch, Genträger, normale QT-Zeit: keine Einschränkungen. 
Asymptomatisch, QT verlängert: geringe bis mittlere Belastung

Brugada-Syndrom Bei Synkope oder ventrikulärer Tachykardie: Kontrollen alle 3 bis 6 Monate Genträger, keine EKG-Veränderungen: keine Einschränkungen im Freizeitsport, im Wettkampf nur 
leichte Belastung 

Katecholamin-sensitive Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, regelmässige Kontrollen Asymptomatisch: Freizeitsport mit geringer Belastung
polymorphe ventrikuläre (asymptomatisch: jährlich, symptomatisch: alle 3–6 Monate) Symptomatisch: kein Sport
Tachykardie (CPVT)
Short-QT-Syndrom Eher keine Assoziation mit Sport, jährliche Kontrollen Leistungssport nur mit geringer statischer und dynamischer Belastung

Quelle: mod. nach (5, 17, 20, 21, 24–28)
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sportmotorische Status erhoben. Etwaige Defizite

oder Entwicklungsverzögerungen können so erfasst

und wenn nötig kann eine Therapie eingeleitet wer-

den (5) (s. Tabelle 2). 
3. EKG: Bei gesunden Sportlern erfolgt gemäss Empfeh-

lungen der jeweiligen Fachgesellschaften oder Ver-

bände die Durchführung eines Ruhe-EKG, während

dieses bei Kindern mit angeborenem Herzfehler als

obligat anzusehen ist. Mögliche Arrhythmien, Erre-

gungsausbreitungs- beziehungsweise -rückbildungs-

störungen oder Hypertrophiezeichen können diagno-

stiziert werden (5, 20).

Bei ausgiebiger sportlicher Aktivität kann es bereits im

Kindes- und Jugendalter zu Anpassungsvorgängen am

Herzen kommen. EKG-Veränderungen werden anhand

spezifischer Kriterien in physiologische und pathologi-

sche unterschieden; sie finden im Rahmen der Inter-

pretation des EKG für Jugendliche (älter als 14 Jahre)

und Erwachsene Anwendung (21, 22).

4. Echokardiografie: Auch eine Echokardiografie ist im
Rahmen der sportmedizinischen Untersuchung herz-

kranker Kinder oder Jugendlicher, im Gegensatz zu

gesunden Kindern, als obligater Untersuchungsbe-

standteil zu betrachten. Hinsichtlich der Frage nach

Sporttauglichkeit werden Anatomie, etwaige Restde-

fekte, Funktion des Herzens und Hämodynamik beur-

teilt (5, 20).

Weitere, fakultative Untersuchungen werden bei Auffäl-

ligkeiten in Anamnese, klinischer Untersuchung, Ruhe-

EKG und Echokardiografie ergänzt.

Fakultative Bestandteile sportmedizinischer Untersu-

chungen von Kindern und Jugendlichen mit angebore-

nen Herzerkrankungen sind die Spiroergometrie und das

Belastungs-EKG: Bei älteren Kindern (ab etwa 6 Jahren)

kann ergänzend zum Ruhe-EKG eines unter Belastung

abgeleitet werden. Weiterhin können Blutdruck- und

Herzfrequenzverhalten vor, während und nach der Bela-

stung beurteilt sowie verschiedene Belastungsbereiche

und die maximale körperliche Leistungsfähigkeit (u.a.

VO2 max) ermittelt und etwaige Kreislaufinsuffizienz-

zeichen, belastungsinduzierte Herzrhythmusstörungen

oder Ischämien erfasst werden (5, 6). Je nach Fragestel-

lung können weitere Untersuchungen ergänzt werden

(s. Tabelle 3).

Untersuchungsergebnisse 
und Interpretation
Bei gesunden Kindern und Jugendlichen erfolgt im An-

schluss an die sportmedizinische Untersuchung eine Be-

urteilung der Sporttauglichkeit (23):

● sportgesund

● sportgesund mit Einschränkungen 

● nicht sportgesund.

Eine solche Einteilung gestaltet sich bei Kindern mit

Herzerkrankungen schwierig. In Abhängigkeit von der

jeweiligen Grunderkrankung gilt es, verschiedene As-

pekte zu berücksichtigen. Die kinderkardiologische Leit-

linie zum Sport bei angeborenen Herzerkrankungen (5)

sieht deshalb vor, dass Kinder und Jugendliche mit einer

angeborenen Herzerkrankung eine umfangreiche Unter-

suchung durch einen Kinderarzt mit der Schwerpunkt-

bezeichnung Kinderkardiologie erhalten sollen und ein

Sportmediziner beratend hinzugezogen wird (5). In der

Tabelle 4 werden die aktuellen Sportempfehlungen 

für Kinder und Jugendliche entsprechend der Grund-

erkrankung zusammengefasst (online verfügbar unter

www.rosenfluh.ch/paediatrie-2019-03). 

Fazit
Körperliche Bewegung und Sport sind essenziell für die

körperliche und psychische Entwicklung von Kindern

und Jugendlichen, insbesondere von denjenigen mit

chronischen Erkrankungen. 

Auch Kinder und Jugendliche mit angeborenen Herzer-

krankungen sollten sich regelmässig bewegen, an Schul-

und Freizeitsport teilnehmen können und nur bei stren-

ger medizinischer Indikation in der Ausübung sportlicher

Aktivität eingeschränkt werden. 

Im Rahmen einer ausführlichen kardiologisch orientierten

sportmedizinischen Untersuchung können Gesundheits-

zustand und körperliche Leistungsfähigkeit überprüft

werden. Anschliessend ist es möglich, individuelle an

Grunderkrankung, Operationen und Restbefunde ange-

passte Bewegungsempfehlungen zu formulieren und das

Trainingspensum festzulegen. 

Ergänzend zu Schul- und Freizeitsportangeboten kön-

nen spezielle Bewegungsprogramme (Kinderherzsport-

gruppen [29], KidsTUMove [30]) körperliche Aktivität in

 einem überwachten Umfeld gewährleisten, um psycho-

soziale Unterstützung und eine Verbesserung der moto-

rischen und koordinativen Fertigkeiten von Kindern und

Jugendlichen mit angeborenen Herzfehlern zu erzielen

(31).
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Tabelle 4:
Sportempfehlungen bei angeborenen Herzerkrankungen 

Herzerkrankungen Hintergründe und Besonderheiten Sportempfehlungen und Kontrollintervalle
Synkopen Reflexsynkopen: keine Einschränkungen

Synkopen kardialer Ursache: Empfehlung je nach Grunderkrankung
Medizinische Implantate Bei Herzschrittmacher (HSM) oder implantiertem Defibrillator (ICD) keine Kontakt- und Ballsportarten HSM: geringe bis mittlere Belastung, kein Tauchen > 20 m Tiefe

wegen der Gefahr der Beschädigung des Devices oder des Auftretens von Herzrhythmusstörungen, ICD: nur geringe bis mittlere Belastung, keine Sportarten mit Gefahr von Synkopen in den ersten 
bei sonstigen Implantaten liegen keine Daten zu möglicher Beschädigung durch Sport vor. ICD-Kontrolle 3 Monaten
alle 6 Monate. Herzklappen, Stents: je nach Reststenose (siehe unten)

Antikoagulation Keine Sportarten mit hohem Verletzungsrisiko
Nach Herzkatheter/Operation Abhängig von der Grunderkrankung, OP, etwaigen Komplikationen, Restbefunden, Medikation etc. Nach unkompliziertem Eingriff: 1 Woche Sportpause

Einzelfallentscheidung Nach Sternotomie: 6 Wochen Sportpause (keine Kontaktsportarten)
Strukturelle Herzfehler
Persistierender Ductus Links-rechts-Shunt, Volumenbelastung linkes Atrium (LA) und linker Ventrikel (LV) möglich, Nicht hämodynamisch wirksam/nach Verschluss: keine Einschränkungen
arteriosus Botalli (PDA) bei Dilatation: Indikation zum Verschluss Nach OP: 3 Monate kein Sport

Nach katheterinterventionellem Verschluss: 1 Monat kein Sport
Bei portaler Hypertension (PHT): Grundlagentraining

Atriumseptumdefekt (ASD) Links-rechts-Shunt auf Vorhofebene, Volumenbelastung und Dilatation von rechtem Atrium (RA)  Präoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen. Symptome: niedrige dynamische und 
und rechtem Ventrikel (RV) möglich, dann Indikation zum Verschluss, selten belastungsinduzierte statische Belastung (je nach Schweregrad)
Arrhythmien Postoperativ: kein Restshunt und asymptomatisch: keine Einschränkungen

Ventrikelseptumdefekt (VSD) Links-rechts-Shunt auf Ventrikelebene, Volumenbelastung und Dilatation des LA und LV möglich, Präoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen.  
bei PHT (pulmonale Hypertension): Indikation zum frühen Verschluss, Volumenbelastung des LV möglich,  Nicht restriktiver VSD/Eisenmenger: Grundlagentraining
dann Symptome einer Linksherzinsuffizienz Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen. Eisenmenger: Grundlagentraining

Atrioventrikulärer Häufig frühzeitig Herzinsuffizienz, häufig assoziiert mit M. Down, Korrektur im Säuglingsalter Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen, moderate AV-Insuffizienz: mittlere 
Septumdefekt (AVSD) dynamische und statische Belastungen. Grunderkrankung nimmt Einfluss
Lungenvenenfehlmündung Partiell oder total, Zeitpunkt der Korrektur abhängig von Ausmass, Begleiterkrankungen und Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschränkungen

Volumenbelastung, bei PHT oder Herzinsuffizienz frühzeitige Korrektur
Aortendilatation und -dissektion Empfehlungen abhängig von der Schwere des Befundes und möglichen Begleiterkrankungen, Aortendilatation > 2 s: geringe bis mittlere Belastung, keine statische Belastung, keine 

jährliche Kontrollen Kontaktsportarten, keine Wettkämpfe
Bindegewebeerkrankung mit Aortenbeteiligung (Marfan-, Loeys-Dietz-Syndrom): Einzelfall-
entscheidung
Aortendissektion Typ B (nicht operationspflichtig): ggf. leichte dynamische Belastung, 
keine statische Belastung

Aortenisthmusstenose Ggf. Blutdruckdifferenz rechter/linker Arm, obere/untere Extremität; häufig (auch nach Korrektur) Immer: Gradient > 20 mmHg o. arterielle Hypertonie: nur dynamische Belastung geringer 
arterielle Hypertonie in Ruhe und/oder unter Belastung; dann antihypertensive Therapie und Intensität, keine statischen Belastungen
ggf. Reevaluation Präoperativ: ohne signifikanten Gradienten oder höhergradige Dilatation: keine Einschränkungen

Postoperativ: kein Leistungssport für 6 Monate, keine rein statischen Belastungen
Aortenklappenstenose Druckbelastung und möglicherweise Hypertrophie von LV, Einteilung des Schweregrades notwendig, Prä- und postoperativ: leichte Stenose: keine Einschränkungen, mittel- bis hochgradige Stenose:

Gradient > 70–80 mmHg: Korrektur; ST-Strecken-Veränderungen oder Herzrhythmusstörungen beachten geringe Belastungen, kein Leistungssport
Pulmonalklappenstenose Druckbelastung und möglicherweise Hypertrophie von RV, Einteilung des Schweregrades notwendig, Keine rein statischen Belastungen. Leichte Stenose: keine Einschränkungen.

wenn Gradient > 50 mmHg: Korrektur Mittel- bis hochgradige Stenose: mittlere Belastungen, kein Leistungssport
Fallot-Tetralogie (TOF) Häufigster zyanotischer Herzfehler, postoperativ häufiger Pulmonalklappeninsuffizienz, ventrikuläre Postoperativ: asymptomatisch ohne Restshunt oder Arrhythmien: keine Einschränkungen,

Herzrhythmusstörungen; körperliche Belastbarkeit kann dann eingeschränkt sein Pulmonalklappeninsuffizienz oder ventrikuläre Arrhythmien: nur dynamische Belastungen 
geringer Intensität

Transposition der Ohne Pulmonalklappenstenose: OP im Neugeborenenalter, ggf. Koronararterienstenosen, Postoperativ (nach Switch-OP): asymptomatisch: keine Einschränkungen; eingeschränkte 
grossen Gefässe (TGA) daher regelmässig Beurteilung der Myokardperfusion notwendig Ventrikelfunktion: geringe bis mittlere Belastungen

Bei Patienten mit Vorhofumkehr erhöhtes Risiko für Herzrhythmusstörungen, eingeschränkte Belastbarkeit Postoperativ (nach Vorhofumkehr): geringe bis mittlere Belastungen
Univentrikuläres Herz, Körperliche Belastbarkeit abhängig von Herzfehler, Restbefunden und Begleiterkrankungen Geringe bis mittlere dynamische und statische Belastungen, kein Leistungssport
Fontanzirkulation (Herzrhythmusstörungen, Grad der Herzinsuffizienz)
Eisenmenger/Zyanose Zyanose kann sich unter Belastung verstärken Geringe dynamische Belastungen, kein Leistungssport
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Fortsetzung Tabelle 4

Pulmonale Hypertonie Kein Shunt => Gefahr von Synkopen PHT mit Rechts-links-Shunt; asymptomatisch: keine Einschränkungen
Kein Shunt: geringe dynamische und statische Belastung ohne Leistungsdruck
Bei Synkopen: nur minimale Belastung

Kardiomyopathien
Hypertrophe Kardiomyopathie Mindestens jährliche Kontrollen Asymptomatisch; Genträger: Freizeitsport keine Einschränkungen; Leistungssport nur mit geringer 
(HCM) Belastung. Phänotyp, aber Septum oder Dicke der Hinterwand < 30 mm bzw. Z-Wert < 6: Freizeit-

sport nur mit geringer/mittlerer Belastung; Leistungssport nur mit geringer Belastung. Hinterwand-
dicke > 30 mm oder Z-Wert > 6: Freizeitsport nur mit geringer Belastung, kein Leistungssport

Dilatative Kardiomyopathie Kontrolle alle 3 bis 6 Monate Freizeitsport nur mit geringer statischer und geringer bis mittlerer dynamischer Belastung; 
(DCM) kein Leistungssport
Non-compaction Kardio- Jährliche Kontrollen Keine Dilatation, Normalbefund im EKG: Empfehlungen unklar
myopathie (NCCM)
Arrhythmogene rechts- Jährliche Kontrollen Asymptomatisch: Genträger: keine Einschränkungen, ggf. keine hohen dynamischen Belastungen
ventrikuläre Kardio- Symptomatisch: Therapie ICD: Sport meiden; kein Leistungssport
myopathie (ARVC)
Myokarditis Sonderfall! Meist erworben, Myokarditisrisiko bei angeborenen Kein Sport für 6 Monate

Herzerkrankungen erhöht, Kontrolle alle 6 bis 12 Monate
Rhythmologische Herzfehler
Supraventrikuläre Im Kindesalter häufiger, zunächst Ausschluss höhergradiger Herzrhythmusstörungen Keine Einschränkungen
Arrhythmie (SVES)
Supraventrikuläre Tachykardie Häufig wegen akzessorischer AV-Leitungsbahn, Katheterablation notwendig Nach erfolgter Therapie/Ablation: keine Einschränkungen
Ventrikuläre Tachykardie (VT) Zunächst ausführliche rhythmologische Diagnostik notwendig, Risiko für plötzlichen Herztod (SCD) Zunächst Sportverbot

in Abhängigkeit von der Ursache
Ventrikuläre Extrasystolen (VES) Im Kindesalter häufiger, können auf Myokarditis, hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie (HOCM), 

arrhythmogene rechtsventrikuläre Dysplasie (ARVD) hinweisen, daher zunächst Ausschluss
– Idiopathische VES Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache Keine Einschränkungen
– Polymorphe VES Ausschluss struktureller/arrhythmologener Ursache Trainingspause für 3 bis 6 Monate

Nach Reevaluation asymptomatisch: keine Einschränkungen
Idioventrikulärer Rhythmus Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache Keine Einschränkungen
Idiopathische monomorphe VT Jährliche Kontrollen, nach Ablation oder Beginn der medikamentösen Therapie alle 3 bis 12 Monate Asymptomatisch, kurz anhaltend (kurze Salve): keine Einschränkungen

Nach Ablation: keine Einschränkungen
Nach Beginn med. Therapie (kein Rezidiv): keine Belastungsspitzen, kein Leistungssport

Ionenkanalerkrankungen Erhöhtes Risiko für plötzlichen Herztod
Long-QT-Syndrom (LQTS) Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, wenn symptomatisch: ICD Symptomatisch (nach ICD): nur geringe Belastung, kein LSP. LQTS-1, asymptomatisch, Genträger, 

Kontrollen alle 3 bis 12 Monate, wenn stabil: jährlich normale QT-Zeit: kein Wassersport. Asymptomatisch, QT > 500 ms: nur geringe Belastung, 
kein Leistungssport. VT trotz Betablockern, Therapie ggf. ICD: kein Sport. LQTS-3, asymptomatisch, 
Genträger, normale QT-Zeit: keine Einschränkungen. Asymptomatisch, QT verlängert: keine Ein-
schränkungen im Freizeitsport, im Leistungssport geringe Belastung. Andere/medizinische 
Indikationen: Asymptomatisch, Genträger, normale QT-Zeit: keine Einschränkungen. 
Asymptomatisch, QT verlängert: geringe bis mittlere Belastung

Brugada-Syndrom Bei Synkope oder ventrikulärer Tachykardie: Kontrollen alle 3 bis 6 Monate Genträger, keine EKG-Veränderungen: keine Einschränkungen im Freizeitsport, im Wettkampf nur 
leichte Belastung 

Katecholamin-sensitive Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, regelmässige Kontrollen Asymptomatisch: Freizeitsport mit geringer Belastung
polymorphe ventrikuläre (asymptomatisch: jährlich, symptomatisch: alle 3–6 Monate) Symptomatisch: kein Sport
Tachykardie (CPVT)
Short-QT-Syndrom Eher keine Assoziation mit Sport, jährliche Kontrollen Leistungssport nur mit geringer statischer und dynamischer Belastung

Quelle: mod. nach (5, 17, 20, 21, 24–28)
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