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s st mir eine grosse Freude, lhnen das

PADIATRIE-Schwerpunktheft Kardiologie

vorstellen zu dirfen. Etwa jedes hunderste
Kind wird mit einem Herzfehler geboren, und das
Spektrum angeborener Herzfehler ist breit. Heut-
zutage werden Uber 90 Prozent der betroffenen
Kinder das Erwachsenenalter erreichen. Meist k6n-
nen sie inzwischen sogar ein in vielen Bereichen
uneingeschranktes Leben fihren.
Die Kinderkardiologie, die paddiatrische Intensivme-
dizin und die Kinderherzchirurgie arbeiten Hand in
Hand und sind auf die vertrauensvolle Zusammen-
arbeit mit vielen anderen Fachdisziplinen, insbe-
sondere mit den Padiatern und Padiaterinnen 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 fir die Vielfalt, Interdisziplinaritdt und

Dynamik unseres Fachgebiets zu wecken.

Sie erfahren im Beitrag zur Durchfiihrung des
Pulsoximetrie-Screenings zur Frihdiagnose ange-
borener Herzfehler, wie aktuelle Studienergebnisse
auf eine einfach zu praktizierende und potenziell
lebensrettende Handlungsempfehlung Ubertragen
werden kénnen. Mit praxisorientierten Artikeln zu
héufigen klinischen Fragestellungen, wie der
Abkldrung von Herzgerduschen, Synkopen und
Thoraxschmerzen, die tdglich im kinderdrztlichen
Alltag auftreten, méchten wir insbesondere fiir die
«red flags» sensibilisieren

Uns Kinderkardiologen ist es ein grosses Anliegen,
dass unsere Patienten unter Beriicksichtigung ihrer
individuellen Situation auch an sportlichen Aktivi-
taten teilnehmen kénnen. Worauf bei einer Abkla-
rung der Sporttauglichkeit dieser Patientengruppe
zu achten ist, wird in einem ausfthrlichen Artikel
anhand zahlreicher Beispiele thematisiert.

Die Erkenntnis, dass herzkranke Kinder haufiger

eine Karies entwickeln, die das Endokarditisrisiko

Kinderkardiologie
in der Praxis und im Spital

Daher richten sich unsere Beitrdge an alle Berufs-
gruppen, die im ambulanten und stationdren Be-
reich mit der Betreuung herzkranker Kinder und
ihrer Angehdérigen in Kontakt kommen. Wir wollen
mit unseren Themen einen Bogen spannen von der
Prévention Uber die Frihdiagnose angeborener
Herzfehler bis hin zur postoperativen Betreuung.
Die Artikel sollen lhnen sowoh! einen Eindruck
Uber aktuelle Trends unseres Fachgebiets, zum Bei-
spiel bei den herzchirurgischen und katheterinter-
ventionellen Eingriffen, als auch konkrete prakti-
sche Empfehlungen fir Ihre klinische Arbeit

vermitteln.
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erhéht, fihrte zur Entwicklung eines innovativen
interdisziplindren Betreuungskonzepts der Basler
Schulzahnklinik, das ebenfalls in dieser Ausgabe
vorgestellt wird.

Wir méchten lhnen eine spannende Lektlre bieten,
und wir wdrden uns auch Uber einen persdnlichen

Austausch mit lhnen sehr freuen.

Birgit Donner

Prof. Dr. med. Birgit Donner
Leitende Arztin Kardiologie
Universitatskinderspital
beider Basel
birgit.donner@ukbb.ch
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Thoraxschmerzen und Herzgerausche
Im Kindes- und Jugendalter

Thoraxschmerzen und Herzgerausche sind haufig und beangstigend, aber

klinisch diagnostizierbar. Von zentraler Bedeutung sind die Anhamnese und

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

rontgen kénnen im Einzelfall notig sein. Bei unklaren Befunden, klinischen

Verdachtsmomenten oder gar Alarmsymptomen sowie bei pathologischen

Befunden ist eine kinderkardiologische Zuweisung indiziert.

Von Sebastiano A.G. Lava und Nicole Sekarski

horaxschmerzen und Herzgerdusche gehéren zu

den héaufigsten kardialen Symptomen, die den

Eltern Sorgen bereiten kénnen. In den meisten

Féllen gentgen bereits die Anamnese und der
klinische Status beim Kinderarzt, um eine Herzkrankheit
auszuschliessen. Es ist darum wichtig, die haufigsten Ur-
sachen und ihre Merkmale zu kennen.

Thoraxschmerzen

Nicht traumatische Thoraxschmerzen sind ein haufiger
Vorstellungsgrund beim Kinderarzt oder auf der padia-
trischen Notfallstation. Wahrend nur in 1 bis 5 Prozent
der Félle eine potenziell gefdhrliche Ursache zugrunde
liegt, fihren Thoraxschmerzen oft zu Konsequenzen im
Alltag, ndmlich zu Tatigkeitsrestriktionen in bis zu 70
Prozent und Schulabsenzen in etwa 40 Prozent der Falle
(1-2). Eine prézise Diagnose tragt oft dazu bei, Unsi-
cherheit und Sorgen auszurdumen und Alltagsein-
schrankungen zu verhindern.

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.

4

Wichtig ist, zuerst die extrem seltenen lebensbedrohli-
chen von den anderen Differenzialdiagnosen zu unter-
scheiden (Tabelle 1). Dafur ist vor allem die Anamnese
von zentraler Bedeutung. Einige «red flags» sind dabei
hilfreich (Tabelle 2). Auch die Kenntnis der typischen
Merkmale der haufigen benignen Differenzialdiagnosen
ist wichtig (Tabelle 3), um die Diagnose mit Sicherheit
stellen und somit die Patienten effektiv beruhigen zu
kénnen.

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 Entzin-
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, ofters links-
seitig. Die Schmerzepisoden dauern Sekunden bis Minu-
ten und koénnen mit tiefer Atmung aggravieren.
Mechanische Ursachen, wie das (vor allem einseitige)
Tragen von schweren Rucksacken oder schweren Lasten,
welche einen Zug der Muskeln und Sehnen der Thorax-
wand bewirken kénnen, werden als Ursachen angenom-
men. Zusatzlich zur einfachen Palpation sind als Provo-
kationsmandver auch der horizontale Armzug
(Abbildung 1) und «der Hahn, der singt» («crowing roo-
ster», Abbildung 2) zu erwahnen.

Tietze-Syndrom: Viel seltener, aber der Costochondritis
dhnlich, ist das sogenannte Tietze-Syndrom. Zusétzlich
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 erwarmt sein. Das Tietze-Syndrom betrifft vor allem
altere Teenager und junge Erwachsene. Der Spontanver-
lauf ist benigne, die Ursache ist unbekannt.
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Prékordialschmerz: Der Prékordialschmerz (precordial
catch, Texidor's twinge) ahnelt 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 plétzlich, typischerweise in
Ruhe oder bei leichtgradiger kdrperlicher 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 geschwécht sind (z.B. nach Trauma oder Belastung),
kénnen die Rippen gleiten und ein schmerzhaftes Impin-
gement auf der Ebene des Interkostalnervs erzeugen.
Die Diagnose wird durch das positive Hooking-Manover
bestatigt (Abbildung 3) (5).

Psychogene Thoraxschmerzen

Psychogene Ursachen von Thoraxschmerzen sind nicht
selten. Wahrend ihr Anteil in der Vergangenheit mit
etwa 10 Prozent der Félle angegeben wurde, betragt
dieser laut neueren Studien bis zu 20 bis 30 Prozent.
Haufig liegen den Schmerzen Sorgen und eine ver-
mehrte Selbstperzeption zugrunde, die in einem Teufel-
kreis zu Angst und Hyperventilation fihren, welche die
Schmerzen verstarken kénnen. Die hyperventilationsbe-
dingte respiratorische Alkalose kann zu einer (relativen)
koronaren Vasokonstriktion fiihren, welche zu einer re-
lativen Hypoperfusion (coronary insufficiency) und somit
zu Thoraxschmerzen fuhren kann. Diese wurden bei Er-
wachsenen auch mit transitorischen T- und ST-Verdnde-
rungen beschrieben, sodass die Differenzierung zum
Myokardinfarkt rein klinisch ist, was die zentrale Rolle
der Anamnese noch einmal unterstreicht (6).

Potenziell gefahrliche
Thoraxschmerzen

Bei den potenziell geféhrlichen Differenzialdiagnosen
sind vor allem kardiale und pulmonale Ursachen zu nen-
nen. Kardiale Ursachen sollten immer dann in Betracht
gezogen werden, wenn die Schmerzen bei kérperlicher
Anstrengung auftreten oder mit Palpitationen, (Pra-)Syn-
kopen (insbesondere bei Anstrengung) oder einge-
schrankter korperlicher Leistungsfahigkeit assoziiert
sind. In diesem Zusammenhang sind Kardiomyopathien
(insbesondere die obstruktive Form einer hypertrophen
Kardiomyopathie), Aortenstenosen, Koronaranomalien,
Perimyokarditis und Aortendissektionen zu erwahnen.
Dilatative Kardiomyopathien und Arrhythmien fihren
hingegen seltener zu Thoraxschmerzen, gehéren aber
auch zur Differenzialdiagnose.

Neben den angeborenen Koronaranomalien, die typi-
scherweise im Neugeborenen- und im jungen Sauglings-
alter in Erscheinung treten, kénnen Myokardinfarkte im
Kindesalter nach Herzoperationen (z.B. Switch-Operation
nach Transposition der grossen Gefdsse) sowie bei Status
nach Kawasaki-Syndrom oder bei exogenen Noxen (z.B.
Kokain, Amphetamine, Marijuana etc.) auftreten.
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Bei den potenziell geféhrlichen pulmonalen Ursachen
sind der Pneumothorax, die Lungenembolie, das akute
Thoraxsyndrom (acute chest syndrome) bei Sichelzellan-

Tabelle 1:
Differenzialdiagnosen bei Thoraxschmerzen

und deren Haufigkeit
Potenziell gefahrliche Differenzialdiagnosen sind fett und kursiv markiert (adaptiert nach [3, 4])

Differenzialdiagnose Relative Haufigkeit

Idiopatisch 20-50%

Muskuloskelettal: 25-70%
@ Costochondritis

@ Prdkordialsyndrom

® Tietze-Syndrom

® Gleitrippensyndrom

Respiratorisch: 10-20%
@ Husten

@ bronchiale Obstruktion

® Pneumonie, Pleuraerguss, Pleuritis

® Pneumothorax

® Lungenembolie

Psychogen: 10-20%
® Angst
@ Hyperventilation, «disordered breathing»

@ Angststorung

Gastrointestinal:

@ gastroosophagealer Reflux

@ Osophagitis

@ gastrische Ulzera

o (Osophagusruptur (Boerhaave-Syndrom)

5% (3-6%)

Hamatoonkologisch: selten
® Sichelzellandmie mit akutem Thoraxsyndrom
® Tumoren der Thoraxwand und des Mediastinums, Lymphome,

Leukamien

Neurologisch: selten
@ Herpes-zoster-Neuralgie

® Kompression der Nervenwurzeln

Kardiologisch:

@ Perikarditis

@ Myokarditis, Kardiomyopathien

@ Arrhythmien

® myokardiale Ischamie (durch Obstruktion im LV-Ausflusstrakt,
wie bei hyperthropher Kardiomyopathie, Aortenstenose u.a.;
Koronaranomalien, Herzinfarkt bei Risikofaktoren u.a.)

@ Aortendissektion

selten (< 1%)

Tabelle 2:
Warnsignale («red flags») bei Thoraxschmerzen

@ Schmerzen bei korperlicher Anstrengung

@ Schmerzen, assoziiert mit Palpitationen, (Pra-)Synkopen oder eingeschrankter korperlicher
Leistungsfahigkeit

@ «Cardiac-liken-Schmerzen (diffuse, driickend-strangulierende, intensive, lang dauernde, in den
linken Arm/Hals/Riicken oder das obere linke Abdomen ausstrahlende Schmerzen)

@ bekannte angeborene oder erworbene Herzerkrankung

@ bekannte kardiovaskulare Risikofaktoren (z.B. thrombotische Diathese, Hypercholesterolamie u.a.)

@ bekannte Bindegewebserkrankung

® Medikamenten- oder Drogenkonsum (z.B. Amphetamine, Kokain u.a.)

@ Familienanamnese fiir pltzlichen Tod < 35-40 Jahre, koronare Herzerkrankung im jungen Alter,
hereditare Rhythmusstérungen (z.B. Brugada-Syndrom, Long-QT-Syndrom, Short QT-Syndrom u.a.),
vor allem bei Verwandten ersten Grades

@ unklare, atypische Prasentation



Abbildung 3: Hooking-
Manover 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
Manéver einen sehr star-
ken Schmerz (5).

nale ossére Beteiligung bei Leukdmien. Auch eine Oso-
phagusruptur (Boerhaave-Syndrom) kann zu extremen
Schmerzen fihren, es gehort aber im Kindesalter zu den

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 Manoéver die Thoraxschmerzen.

absoluten Raritaten.

amie (7) und die Fremdkdorperaspiration zu nennen. Hau-
figere pulmonale Ursachen sind starker Husten (mit
nachfolgenden muskoloskelettalen Schmerzen), Asthma,
(Pleuro-)Pneumonie oder Pleuritis.

Tumoren im thorakalen Bereich (Thorax, Brust, Mediasti-
num, Lungen) kénnen selten einmal zu Schmerzen fuh-
ren: Sarkome, Neuroblastome, Lymphome und eine ster-

Tabelle 3:
Haufige ungefahrliche 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, ofters links; kurz (Sekunden bis Minuten);
durch tiefe Atmung verstarkt; keine Schwellung, keine Rotung; Provokationsmandver

Prakordialsyndrom

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

Tietze-Syndrom

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

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

Asthma
Thoraxschmerzen in Verbindung mit bronchialer Obstruktion und chronischem Husten

Hyperventilation, «disordered breathing»
Tachypnoe, typisches Atemmuster; oft besorgte Personlichkeit oder Familie; Angststorungen,
psychiatrische Erkrankungen oder psychosoziale Belastungssituation maglicherweise assoziiert

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

Gastroosophagealer Reflux
Zeitlicher Zusammenhang mit den Mahlzeiten; Verschlimmerung im Liegen

Physikalische Grundlagen: Herzgerdusche sind Flussge-
rausche 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 horbar sind (8).
Ein gutes Stethoskop hat eine Penetrationstiefe von
etwa 3 bis 4 cm: Tiefer entstehende Atem- und Herz-
gerdusche kénnen nur bei sehr guten Weiterleitungs-
eigenschaften der umliegenden Gewebe oder bei Aus-
strahlung auskultiert werden. Bei Kindern werden Herz-
gerausche darum viel deutlicher und einfacher (aber
auch haufiger) auskultiert als bei Erwachsenen.
Héufigkeit und Relevanz: Herzgerdusche sind im Kindes-
alter extrem haufig und der haufigste Grund fur kinder-
kardiologische Zuweisungen. Je nach Studie werden Pra-
valenzen von 40 bis 80 Prozent beschrieben (9-11).
Angesichts dieser Pravalenzen 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 Herzgerdusche eher die Ausnahme
als die Regel ist (8-12). Trotzdem kann die Entdeckung
eines Herzgerausches fur die Familie oft beangstigend
sein.

Definition und klinische Diagnose: Es gibt eine ganze
Reihe von Bezeichnungen flr harmlose Herzgerdusche.
Im englischen Sprachraum verwendet man als Uberbe-
griff «innocent heart murmurs». Im deutschsprachigen
Raum differenziert man funktionelle von akzidentellen
Herzgerduschen. Wéhrend funktionelle Herzgerausche
eine physiologische Ursache haben (z.B. Fieber, Andmie,
Hyperthyreose u.a.), sind akzidentelle Herzgerausche zu-
fallig auftretende Auskultationsbefunde.

Zur endgultigen Beurteilung eines Herzgerdusches geho-
ren zwingend eine gute Anamnese und eine vollstandige
kardiologische Untersuchung (Tabelle 4 und 5). Erst sie
erlauben es, die Diagnose eines harmlosen Herzgerdu-
sches zu sichern. Das ist dann der Fall, wenn die Ana-
mnese keine Hinweise auf kardiale Erkrankungen liefert,
das Wachstum unaufféllig und gleichméssig verlauft, das
Kind asymptomatisch ist und im klinischen Status ein
< 3/6 lautes, musikalisches, rein systolisches Herzge-
rdusch ohne Schwirren bei normoaktivem Prakordium
und symmetrischen Pulsen auskultiert wird (Tabelle 6).
Oft ist ein harmloses Herzgerdusch lagevariabel und nur
selten ausstrahlend. Ausnahmen sind aber méglich, wie
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etwa beim Nonnensausen (venous hum), welches
typischerweise in den Hals ausstrahlt und ein kontinuier-
liches systolodiastolisches Gerdusch erzeugt (s. unten).
Die Graduierung der Lautstdrke von Herzgerduschen ist
nicht vollig subjektiv, sondern semiquantitativ definiert
(13-14).

Eine ruhige und leise Atmosphdre 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
kénnen (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 mdoglich. Ein Memogramm, die «seven S
murmurs», wurde vom Bronzetti und Corzani vorge-
schlagen: harmlose Herzgerdusche 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 Herzgerauschen
Still's murmur: Dies ist das haufigste harmlose Herzge-
rdusch im Kindesalter. Es wurde bereits vor Gber 100 Jah-
ren vom Kinderarzt Sir George Frederic Still beschrieben
(16); der Begriff «Still's murmur» wird teilweise auch als
Synonym fir akzidentelles Herzgerdusch verwendet. Es
tritt vor allem bei Kindern im Alter von 2 bis etwa
7 Jahren auf. Das Stillsche Gerdusch ist ein 2/6 musika-
lisch-vibratorisches Ejektionssystolikum, p.m. Gber 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 Atiologie und
der Entstehungsmechanismus des Stillschen Gerdusches
sind nicht endgdiltig geklart. Es ist jedoch bekannt, dass
Kinder mit einem Stillschen Gerdusch einen signifikant
kleineren Aorta-ascendens-Durchmesser sowie signifi-
kant hohere, 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 Herzgerdausch (17). Es
stellt einen Ausnahmefall dar, weil es sich um ein systo-
lodiastolisches Herzgerausch 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 erklart. Das Nonnensausen ist oft im Jugulum und
vor allem Uber dem lateralen Halsrand (rechts haufiger
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 Gerdusch durch sanftes
Dricken mit dem Finger oder auch direkt mit dem Ste-
thoskop Uber der Vena jugularis zum Verschwinden ge-
bracht werden.

Physiologische periphere Pulmonalstenose: Neugebo-
rene und kleine Sduglinge kénnen ein dem Atriumsep-
tumdefekt dhnliches Herzgerausch aufweisen: ein tief-
frequentes, meist 2/6 systolisches Ejektionsgerdusch mit
p.m. im lateralen Thorax, oft im 2. Interkostalraum para-
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sternal links, meistens im Ricken beidseits ausstrahlend.
Oft kann man dieses Gerdusch lateral besser als Uber
dem Prakordium auskultieren. Dieses Gerdusch entsteht
durch die Durchmesser- und Blutflussgeschwindigkeits-
diskrepanz zwischen dem bereits fetal relativ grossen
Pulmonalishauptstamm (welcher intrauterin teilweise
durchblutet wird) und den noch kleinen Pulmonalis-
seitendsten (welche intrauterin insgesamt maximal 7%
des Blutflusses erhalten). Nach dem Ductusverschluss
fliesst plotzlich das gesamte Herzzeitvolumen dariber,
was eine Flussakzeleration bewirkt, die zu diesem Ge-
rausch fuhren kann. Mit dem Wachstum der Pulmonalis-
seitenaste sowie der Eroffnung und dem Wachstum des
gesamten pulmonalen Gefassbetts verschwindet das
Gerdusch 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

Tabelle 4:
Anamnese bei Herzgerauschen

Zeit
Wann erstmalig auskultiert? Bei wem (Padiaterwechsel)?
Welcher Konsultationsgrund (Notfall, Fieber, Impfungen, Entwicklungskontrolle 0.a.)?

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

Kardiologische Anamnese

Tachy-/Dyspnoe, Zyanose, Diaphorese, Schlaf-/Wachverhalten, Miidigkeit, Belastungsfahigkeit
und -toleranz, Belastungsknick, vermehrte Infektanfalligkeit, Thoraxschmerzen, Prasynkopen,
Synkopen, Palpitationen

Kardiologische Familienanamnese
Kardiologische Erkrankungen bei Familienangehdrigen < 50 Jahre

Tabelle 5:
Klinische Untersuchung bei Herzgerauschen

Vitalparameter
Gewicht, Lange/Grosse, Herzfrequenz, Atemfrequenz, Blutdruck an allen vier Extremitaten,
transkutane Sattigung

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

Auskultation

Alle Thoraxpunkte (und ausreichend lang, um eine sichere Charakterisierung der Gerausche zu
ermoglichen), dazu Karotiden, Jugulum und Riicken, ev. Axilla; im Liegen und im Sitzen, evtl. weitere
Lagerungsmandver (Vorbeugen, linke Seitenlage, Hockstellung u.a.); Charakterisierung des 1. und

2. Herztons (Charakter, Spaltung, Atemvariabilitat), zeitliches Auftreten des Herzgerausches
(Systolikum vs. Diastolikum, proto vs. meso vs. tele vs. holo), Charakter (musikalisch vs. harsch)

Gezielte Lungenuntersuchung
Atemmuster, Symmetrie, Lungenauskultation, Lungenperkussion

Palpation
Peripherie (warm?), Prakordium, Pulse am rechten Arm und an einer unteren Extremitat (Latenz
obere/untere Extremitat?), Rekapillarisationszeit, pratibiale Delle, Leberpalpation



physiologischen peripheren Pulmonalisstenose oder
einer Pulmonalklappenpathologie angezeigt.

Wann zuweisen?

Eine sorgfaltige Anamnese und eine gute klinische Un-
tersuchung erlauben in den allermeisten Fallen, die Dia-
gnose zu stellen. Falls nicht, kann ein 12-Kanal-EKG sehr
hilfreich sein. Die meisten Thoraxschmerzen koénnen
vom Kinderarzt abgeklart werden. Falls jedoch «red
flags» bestehen, die klinischen Kriterien fur ein harmloses
Herzgerdusch nicht erfillt 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 péadiatrischen Kar-
diologen indiziert.

Wichtig ist, dass im ersten Lebensjahr praktisch das
ganze Spektrum kardiologischer Neudiagnosen méglich
ist. Dementsprechend sollte die Zuweisungsschwelle bei
Kleinkindern tiefer als bei Schulkindern sein. Auch ist zu
betonen, dass sich viele lebensbedrohliche angeborene
Herzmalformationen ohne Herzgerdusch manifestieren
kénnen (z.B. Transposition der grossen Gefasse, hypo-
plastisches Linksherzsyndrom, totale Lungenvenenfehl-
mindung, Pulmonalatresie u.a.), weswegen eine voll-
standige 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 ungefahrlich, 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 kénnen. In diesem Artikel werden die wichtigsten
anamnestischen und klinischen Hinweise flur eine potenziell gefahrliche
kardiale Synkope bei Kindern und Jugendlichen erlautert, damit diese in der
Praxis erkannt und eingestuft werden kann.

Von Dina-Maria Jakob und Jean-Pierre Pfammatter

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 Anfalle.
Synkopen sind sehr haufig und treten bei zirka 15 bis
20 Prozent der Kinder und Jugendlichen auf. Am héu-
figsten sind sie bei Jugendlichen im Alter zwischen 12 bis
16 Jahren. Der zweite Haufigkeitsgipfel ist aufgrund von
Affektkrampfen 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

fihrt zu dem sogenannten vendsen «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. Ausloser sind Stress, Schmerzen, Kalte
sowie langes unbewegtes Stehen. Bei einer Untergruppe
handelt es sich um einen Uibermassig sensiblen Carotis-
Sinus und pressorische Synkopen (Valsalva-Mandver).
Neurogene Synkopen gehen oft mit Prodromi wie
Schwindel, Hitzegefuhl, Schwitzen, Nausea oder ver-
schwommenem Sehen einher.

Kardiale Synkopen beruhen auf strukturellen Herzfeh-
lern/Kardiomyopathien, Arrhythmien und Herzinsuffi-
zienz (Lungenembolie, hypertrophe Kardiomyopathie,
Perikardtamponade).
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Prinzipiell ist eine gezielte, ausfthrliche Anamnese das
wichtigste Instrument, um den Verdacht auf eine kardio-
gene Synkope zu erhdrten oder auszuschliessen. Ge-
nauer erfragt werden sollten die Umstande der Synkope,
Prodromi, die persdnliche Anamnese und die Familien-
anamnese (unklare plétzliche Todesfélle oder kardiale
Ereignisse im Alter < 30 Jahren). Die korperliche Unter-
suchung sollte eine kardiale Palpation und Auskultation
sowie den Pulsstatus umfassen. Zusatzlich wird als wei-
tere Abklarung 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 Ausléser, wie starke
Emotionen, Schreck oder einen akustischen Reiz ausge-
|6st, sollte ein Ruhe-EKG zum Ausschluss eines Long-QT-
Syndroms (Abbildung 1) durchgefiihrt werden.
Zusatzliche Abklarungen sind selten notwendig und
missen 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» fur mogliche kardiale Ursachen in An-
amnese, Status und EKG sind in Tabelle 1 zusammenge-
fasst. In den allermeisten Féllen ist es moglich, anhand
der sorgfaltigen Anamnese, der klinischen Untersu-
chung und des EKG die wenigen Patienten, die ein er-
hohtes Risiko fur eine kardiogene Synkope haben, her-
auszufiltern und allenfalls  einem  spezialisierten
kinderkardiologischen Zentrum fur weitere Abklarungen
zuzuweisen.

Zugrundeliegende Herzfehler sind nur sehr selten Ursa-
che einer Synkope. Das typische Vitium ist die Aorten-
stenose, die bei korperlicher Belastung zu vermindertem
Auswurf und konsekutiv zu zerebraler Minderperfusion
und Schwindel oder Synkope fihren kann. Eine hamo-
dynamisch relevante Aortenstenose sollte jedoch bereits
bei der klinischen Untersuchung anhand des typischen
Auskultations- und Palpationsbefunds diagnostiziert
werden.

Sicherlich hoch verdachtig, und bis zum Beweis des
Gegenteils als kardial zu werten, sind Synkopen bei
Patienten nach Herzoperation. Patienten nach Herz-
operation haben lebenslang ein erhohtes Risiko fur das
Auftreten von atrialen oder ventrikularen Arrhythmien,
einerseits durch die myokardialen Narben, andererseits
durch allfallige residuelle Defekte mit moglicher Druck-
oder Volumenbelastung.

Sehr selten, jedoch auch zu den strukturellen Herz-
fehlern zu zéhlen, sind Koronaranomalien. Diese sind vor
allem dann potenziell geféhrlich, wenn eine der beiden
Koronararterien zwischen der Aorta ascendens und dem
Truncus pulmonalis verlduft und somit bei korperlicher
Belastung zu Synkopen, pektangindsen Beschwerden
oder plotzlichem Herztod fiihren kann.

Alle Formen der Kardiomyopathien (siehe Tabelle 2) kén-
nen zu ventrikuldren Arrhythmien und somit auch zu
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Abbildung 1: Long-QT-Syndrom bei 12-jéhrigem Patienten mit belastungsinduzierten
Synkopen

Synkopen oder plotzlichen Todesfallen fuhren. Das
héchste Arrhythmierisiko weisen die Patienten mit hy-
pertropher Kardiomyopathie (HCM) und arrhythmoge-
ner rechtsventrikuldrer 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 héufig eine verursachende
Mutation nachgewiesen werden. Bei synkopalen Ereig-
nissen ist sehr haufig ein auslésender Faktor, wie zum
Beispiel sportliche Betdtigung, zu eruieren. In diesen Fal-
len finden sich oft, wenn auch diskret, EKG-Veranderun-
gen. In allen Féllen ist eine spezialdrztliche Abklarung in-
diziert.

Unter den primdren Arrhythmien werden lonenkanalsto-
rungen (channelopathies) subsumiert, die zu einer ver-
anderten Repolarisation fuhren. Typische Trigger, wie
Emotionen, korperliche Anstrengung oder akustische
Reize, kdnnen zu polymorphen ventrikuldren Kammerta-
chykardien (typisch sind Torsades-de-pointes-Tachykar-
dien, Abbildung 2) fuhren. Diese konnen selbstlimitie-
rend sein und somit lediglich zu einer Synkope fihren
oder aber bei Persistenz im schlimmsten Fall zum plétzli-
chen Herztod. Diese Art von Arrhythmien sind oft fami-

Tabelle 1:

«Red flags» fiir magliche kardiale Ursachen

Anamnese

@ Alter < 10 Jahre

@ plotzliche Todesfalle bei jungen Familienmitgliedern
@ Synkope bei korperlicher Anstrengung oder im Liegen

@ Synkope durch verdachtigen Ausloser (Larm, Emotionen, Schreck)

Status

@ Pulsunregelmassigkeiten, Bradykardie
@ aortales Stromungsgerausch

@ lauter einfacher 2. Herzton

@ systolischer Klick

EKG

o Bradykardie (altersbezogen)

@ (iberdrehter Lagetyp

@ Praexitation (Deltawelle)

@ Hypertrophiezeichen

@ abnorme Repolarisation

@ QTc-Intervall zu kurz oder zu lang

@ Blockierung (nicht AV-Block 1), Blockbild
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Abbildung 2: Torsades de pointes, Dauer knapp 10 Sekunden
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Tabelle 2:
Kardiale Ursachen fiir Synkopen

Strukturelle Herzfehler

@ Aortenstenose

o Marfan-Syndrom (Dissektion)
@ kongenitale Koronaranomalien
@ Status nach Herzoperation

Kardiomyopathien

@ hypertrophe Kardiomyopathie (HCM)

@ arrhythmogene rechtsventrikulare Dysplasie
(ARVC)

o dilatative Kardiomyopathie (DCM)

@ linksventrikulare Non-Compaction

Primére Arrhythmien

@ Long-QT-Syndrom

@ Short-QT-Syndrom

@ Brugada-Syndrom

@ katecholaminerge polymorphe ventrikulare
Tachykardien

o Wolff-Parkinson-White-Syndrom

Seltene Ursachen

@ primare pulmonalarterielle Hypertonie
@ kardiale Tumoren

o Myokarditis

@ koronare Herzkrankheiten

liar gehduft und werden ebenfalls genetisch abgeklart.
Mit einer genauen Anamnese erhdrtet sich bei diesen
Synkopen der Verdacht auf eine kardiale Ursache, und
meistens bestatigt das EKG die Diagnose. Bei sehr hoher
Wahrscheinlichkeit einer kardialen Synkope und initial
unauffalligem EKG sind wiederholte EKG-Untersuchun-
gen notwendig, da in gewissen Féllen die EKG-Verdnde-
rung transient auftreten kann.

Auch bradykarde Rhythmusstérungen, zum Beispiel ein
totaler AV-Block ohne ausreichenden Ersatzrhythmus,
kénnen zu einer Synkope fuhren. Auch hier fuhren 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-
ligrer Hypercholesterindmie oder als Spatfolge nach ei-
nem Kawasaki-Syndrom mit Koronarbeteiligung zu
finden. In seltenen Fallen kann auch eine ausgepréagte
primére pulmonale Hypertonie zu einer Synkope fuihren.

Zusammenfassung

Synkopen sind ein haufiges Ereignis im Kindes- und Ju-
gendalter, kardiale Ursachen sind sehr selten (< 5%), je-
doch potenziell maligne und sollten nicht verpasst wer-
den. Dazu gehodren die Kardiomyopathien, einzelne
strukturelle Herzfehler, primére Arrhythmien und einige
seltenere Erkrankungen wie die primare pulmonale Hy-
pertonie. Mit einer sorgfaltigen Anamnese, einschliess-
lich Familienanamnese, einer guten korperlichen Unter-
suchung und allenfalls einem Ruhe-EKG kann man die
Risikopatienten herausfiltern und fur weitere Abklarun-
gen einem Spezialisten zuweisen.
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POx-Screening in der Schweiz

Fritherkennung kritischer angeborener Herzfehler — Update 2019

Das POx-Screening bezeichnet die Messung der transkutanen Sauerstoff-

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

sem Artikel werden aktuelle Fragen und Antworten zur Notwendigkeit und

Durchfliihrung des POx-Screenings beantwortet.

Von Oliver Niesse', Lydie Beauport?, Christian Balmer' und Romaine Arlettaz®

ie meisten Kinder mit kritischen Herzfehlern ent-
wickeln sich in der Schwangerschaft gut. Auch
direkt postnatal sind viele dieser Kinder zunachst
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 Hypoxamie.
Trotz pranataler Ultraschalluntersuchung und sorgfalti-
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 fur 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 frihe Erkennung dieser Kinder verbessert die Pro-
gnose, da durch eine intravendse 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 mussen.

Wie viele Kinder mit einem

kritischen Herzfehler werden jahrlich
in der Schweiz geboren?

Die Inzidenz dieser kritischen Herzfehler betragt 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 kénnen. Ein Teil dieser Kinder kann bereits vorge-
burtlich in der Ultraschalluntersuchung diagnostiziert
und geplant in ein Zentrum fir Kinderherzmedizin ver-
legt werden.
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Wie funktioniert das Screening?

An einem der beiden Flsse (postduktal) wird die trans-
kutane Sauerstoffsattigung (SpO2) gemessen. Fir ein gu-
tes Signal ist wichtig, dass das Neugeborene schlaft oder
zumindest ruhig ist. Man wartet, bis das Signal stabil ist
und notiert den besten Wert der Sauerstoffsattigung.
Wenn der Wert Uber oder gleich 95 Prozent betragt, ist
das Screening bestanden und weitere Massnahmen sind
nicht notwendig (vgl. Algorithmus, Abbildung).

Was passiert, wenn der Sp0O2-Wert

weniger als 95 Prozent betridgt?

Unter einer SpO2 von 95 Prozent gilt das POx-Screening

als positiv. Nun gibt es zwei Moglichkeiten:

® Bei einem Wert unter 90 Prozent ist eine rasche arztli-
che Beurteilung und Echokardiografie indiziert.

® Wenn der Wert zwischen 90 und 95 Prozent betragt,
kann bei einem klinisch unauffalligen 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 arztlichen Untersuchung/Echokar-
diografie (vgl. Abbildung).

Das Wichtigste in Kiirze

" Abteilung fiir Kardiologie, Universitats-
Kinderkliniken, Zirich

2 Néonatologie, Département Femme Mére
Enfant, Centre Hospitalier Universitaire
Vaudois CHUV, Lausanne

3 Kliik fiir Neonatologie, Universitétsspital
Lirich

@ 30 Prozent aller Kinder mit einem kritischen angeborenen Herzfehler werden

als vermeintlich gesund nach Hause entlassen.

@ Bei einer transkutanen Sauerstoffsattigung unter 95 Prozent gilt

das POx-Screening als positiv.

® Zusammen mit der klinischen Untersuchung erreicht das POx-Screening eine
Sensitivitat von 82,8 bis 100 Prozent fiir die Diagnose kritischer angeborener

Herzfehler.

@ Das POx-Screening wird auch bei Hausgeburten und in Geburtshausern

angewendet.

o Der optimale Zeitpunkt des Screenings liegt zwischen 6 und 24 Stunden nach der

Geburt.

11



Abbildung: Algorithmus zum POx-Screening bei Neugeborenen
(Grafik: Susanne Staubli)
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Die Durchfiihrung des Screenings erfolgt in den ersten
24 Stunden nach der Geburt, am besten nach 6 Lebens-
stunden. Vorher ist die Kreislaufumstellung noch nicht
vollstandig abgeschlossen, was zu einer héheren Anzahl
von falschpositiven Befunden fihren kann.

Das Screening wurde vor 14 Jahren flachendeckend in
der gesamten Schweiz eingefiihrt und gehort heute zur
taglichen Routine im Gebarsaal beziehungsweise auf der

Tabelle:
Liste der kritischen angeborenen
Herzfehler: Zielgruppe des Screenings

@ hypoplastisches Linksherzsyndrom

e Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
e D-Transposition der grossen Arterien

e unterbrochener Aortenbogen

@ Aortenisthmusstenose

e Aortenklappenstenose

e Pulmonalklappenstenose

e Fallot-Tetralogie

e Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt

e total falsch miindende Lungenvenen

Wochenbettstation (4) sowie auch in Geburtshausern
und bei ambulanten Geburten. Das POx-Screening
wurde in der Schweiz gut akzeptiert und umgesetzt.
Allerdings wird diese Diagnostik gemass einer Umfrage
drei Jahre nach Einfihrung weiterhin bei zirka 15 Pro-
zent der Neugeborenen nicht angewendet (5).

In vielen europdischen Landern, in Kanada und den USA
sowie in China wird ein POx-Screening als Standardun-
tersuchung durchgefiihrt. Auch in diesen Landern
konnte gezeigt werden, dass diese Untersuchung ein-
fach, effizient und kostengtinstig ist. In einigen Landern
(Schweden, Grossbritannien) wird ein komplizierteres
Testverfahren mit transkutaner Messung der pradukta-
len (rechter Arm) und postduktalen Sauerstoffsattigung
(Fuss) durchgefuhrt.

Statistisch konnte jedoch bisher kein Unterschied zwi-
schen den beiden Verfahren bezlglich Sensitivitdt und
Spezifitat festgestellt werden (6). Daher halten wir in der
Schweiz an der einfachen und gut etablierten Methode
mit alleiniger postduktaler Messung fest.

Das ist leider nicht moglich, 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.

Karzlich ist hierzu ein grosser Cochrane-Review (6) von
21 Studien mit insgesamt fast 500 000 Neugeborenen
erschienen. Die Sensitivitdt des POx-Screenings wird
darin mit 76,3 Prozent, die Spezifitat mit 99,9 Prozent
angegeben. Insgesamt ist von zentraler Bedeutung, dass
das POx-Screening eine ausfuhrliche klinische Untersu-
chung keineswegs ersetzen, sehr wohl aber dusserst
effizient ergénzen kann. Zusammen mit der klinischen
Untersuchung erreicht das POx-Screening eine Sensitivi-
tat von 82,8 bis 100 Prozent fur die Diagnose kritischer
angeborener Herzfehler (7-12).

Die Rate falschpositiver Befunde ist mit 0,14 Prozent
sehr gering. Das bedeutet, dass die Untersuchung kaum
unndtige Kosten durch eine Echokardiografie verur-
sacht. Den wenigen Féllen falschpositiver Befunde liegen
zudem oftmals andere potenziell lebensbedrohende
Pathologien zugrunde (Sepsis, Atemnot, pulmonale
Hypertension), welche anderenfalls nicht so frihzeitig
entdeckt wirden (6). Somit kann das Screening auch in
diesen Fallen Gutes tun und nicht kardiale, gut behan-
delbare Neugeborenenerkrankungen durch rasche Dia-
gnosestellung einer Therapie zufuhren.
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Wie verhalt es sich mit Akzeptanz und
Durchfiihrbarkeit des POx-Screenings
ausserhalb des Spitals?

Auch Kinder, die zu Hause, im Geburtshaus oder ambu-
lant geboren werden, sollen von der Untersuchung pro-
fitieren koénnen. Studien aus dem Ausland mit einem
hohen Anteil an Hausgeburten zeigen, dass das Scree-
ning auch in einem solchen Umfeld leicht durchzuftihren
ist und eine hohe Akzeptanz bei Eltern und Hebammen
geniesst (13-15). In der Schweiz gehort 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 fur Neonatologie und pad-
iatrische Kardiologie in diesem Jahr das entsprechende
Konsensuspapier tberarbeitet.

Das erfolgreiche bisherige Verfahren muss nicht gean-
dert werden, sodass Neugeborene weiterhin von der
hohen Akzeptanz des Screenings bei den Durchfthren-
den (Hebammen, Pflegende, Arztinnen und Arzte) profi-
tieren kénnen. Durch das friihzeitige Erkennen therapie-
bedurftiger Herzfehler kénnen die betroffenen Kinder
zeitgerecht behandelt werden, bevor es zu schwerwie-
genden bleibenden Schaden kommt.

Korrespondenzadresse:

Dr. med. Oliver Niesse

Universitdts-Kinderspital Ziirich — Eleonorenstiftung
Steinwiesstrasse 75

8032 Ziirich

E-Mail: oliver.niesse@kispi.uzh.ch

Interessenlage: Die Autoren erklaren, dass keine Interessenkonflikte im Zusammenhang
mit diesem Artikel bestehen.
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Risiko und Pravention
angeborener Herzfehler

Prophylaxe prakonzeptionell und in der Schwangerschaft

Viele nicht hereditare Risikofaktoren fir angeborene Herzfehler sind durch

prophylaktische Massnahmen vor und wahrend der Schwangerschaft be-

einflussbar. Dieser Artikel erlautert die aktuellen Empfehlungen zur Praven-

tion angeborener Herzfehler prakonzeptionell und in der Schwangerschaft.

Von Roland W. Weber' und Michéle-Chantal Stahel?

ngeborene Herzfehler sind haufige Fehlbildun-
gen. Sie kommen bei 1 Prozent der Neugebo-
ren vor und sind eine fihrende Todesursache
(1). Etwa in 20 bis 30 Prozent der Falle kann ein
genetischer oder Umgebungsfaktor als Ursache identifi-
ziert werden (2). Die Ursachen kénnen in hereditare und
nicht hereditare multifaktorielle Ursachen aufgeteilt
werden (3). Nicht hereditare 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 kénnen die Prava-
lenz nicht hereditarer Fehlbildungen des Feten im
Allgemeinen, die Pravalenz angeborener Herzfehler oder
die Prévalenz von Subtypen angeborener Herzfehler be-
einflussen. So verhindert Folsaure, zur richtigen Zeit ein-
genommen, generell eine Reihe von Fehlbildungen, bei-
spielsweise Neuralrohrdefekte, angeborene Herzfehler,
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Fehlbildungen der Harnwege und Lippen-Kiefer-Gau-
men-Spalten (4), wobei die Evidenz fur die unterschied-
lichen Fehlbildungen nicht gleich hoch ist. Speziell senkt
Folsaure aber nachweislich das Auftreten angeborener
Herzfehler (5). Dies betrifft mit der hochsten Evidenz das
Auftreten konotrunkaler Fehlbildungen und Aortenisth-
musstenosen, weniger ausgepragt ist der Zusammen-
hang bezlglich Septumdefekten (6).

Nicht hereditare vorgeburtliche Risiken fur 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 Grinden kaum
noch Interventionsstudien. Dieser Artikel fasst auf der
Basis der oben erwahnten vor gut zehn Jahren verfass-
ten Statements die aktuellen Empfehlungen und die Li-
teratur zur Prévention angeborener Herzfehler in der
Schwangerschaft zusammen.

" Universitats-Kinderspital Ziirich,
Herzzentrum

ZKlinik fiir Geburtshilfe, Universitatsspital

Liirich
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Abbildung 1: Ventrikelseptumdefekt (Pfeil) mit farbigem Shunt im préanata-
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 konnten

Risikofaktor Magliche Assoziation mit Herzfehler
Maternale Erkrankungen Phenylketonurie Fallot-Tetralogie, Ventrikelseptum-
defekt (VSD)
prakonzeptioneller Isomerien, Transposition der grossen
Diabetes Arterien (TGA), hypoplastisches Links-

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

Infektionen Roteln Pulmonalklappenabnormitéten
febrile Erkrankungen im rechts- und linksobstruktive Defekte
1. Trimenon
Umweltfaktoren hohe haufiger 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 Rechtsherzlasionen
Phenobarbital, Phenytoin Septumdefekte

Antibiotika, Metronidazol Ausflusstraktanomalien,
perimembrandser 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
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Maternale Erkrankungen
Stoffwechselerkrankungen: Die Phenylketonurie ist mit
einem Uber 6-fach hoheren Risiko fur Herzfehler, insbe-
sondere hinsichtlich konotrunkaler Defekte und Einkam-
merherzen, assoziiert. Eine strikte Diat der Mutter, die
bereits vor der Konzeption eingehalten wird, kann dieses
Risiko nachweislich reduzieren (7).

Vorbestehender Diabetes mellitus ist ein klassischer
«Umgebungsfaktor», der fir Herzfehler pradisponiert
(Abbildung 1 und 2). Dabei werden verschiedene zu-
grundeliegende Mechanismen diskutiert, die unter an-
derem Zellproliferation und -migration sowie Apoptose
involvieren (8). Die Erhéhung des Risikos fir angeborene
Herzerkrankungen wird bei maternalem Diabetes fur die
Nachkommen auf 4 Prozent gegentiber 1 Prozent in der
Normalpopulation geschatzt (9).

Muditterliche febrile Erkrankungen und Infektionen: Auf-
grund der Rotelnerkrankung wurde der Zusammenhang
zwischen mutterlicher febriler Erkrankung in der friihen
Schwangerschaft und Fehlbildungen des Feten entdeckt.
Die Roételninfektion ist mit Abnormitdten der Pulmonal-
klappe und Ventrikelseptumdefekten assoziiert. Eine
konsequente Impfstrategie kann die vertikale Transmis-
sion praktisch komplett verhindern (10). Influenza und
mitterliche febrile Erkrankungen im 1. Trimenon sind
generell mit einer erhdhten 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 moglicherweise mit nicht kri-
tischen Herzerkrankungen assoziiert und insofern mog-
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 Arzneimittelbehérde FDA nach einem speziellen
Schema eingeteilt, das auf vorhandener oder nicht vor-
handener Evidenz fur fetale Fehlbildungen beruht (14)
(Tabelle 2). Generell missen 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 tatsachliche Risiko ist jedoch fraglich, und ei-
nige grosse Studien konnten einen Zusammenhang
nicht bestatigen, sodass die Datenlage kontrovers bleibt
(15). Lithium wird fur bipolare Stérungen eingesetzt und
mit einem Risiko fur Ebstein-Anomalie und Ventrikelsep-
tumdefekte in Verbindung gebracht (Abbildung 3); die-
ses Risiko wird jedoch oft Giberschatzt und betragt etwa
1:2000 (14, 16).
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Antiepileptika: Valproat erhoht das Risiko von Neural-
rohrdefekten und angeborenen Herzfehlern (Septumde-
fekte, Fallot-Tetralogie, hypoplastische Rechtsherzlésio-
nen). Es gilt als teratogen und soll nach Maglichkeit in
der Schwangerschaft entweder vermieden werden oder
die Schwangere muss tber das erhthte Risiko aufgeklart
werden. Das Risiko ist vor allem im 1. Trimester erhoht.
Ahnliches gilt auch fur Phenobarbital und Phenytoin
(17). Weniger hoch ist das Risiko bei Lamotrigin und
Levetiracetam.

Antibiotika: Metronidazol wéhrend der Schwanger-
schaft war in der Baltimore Washington Infant Study mit
Ausflusstraktanomalien und perimembrandsen Ventri-
kelseptumdefekten assoziiert. Dies hat sich in zwei spa-
teren Metaanalysen nicht bestatigt. Sulfonamide wie Tri-
methoprim-Sulfamethoxazol erhéhen das Risiko fur
angeborene Fehlbildungen des Herzens auch bei Be-
handlung im 2. und 3. Monat der Schwangerschaft (18).

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-

Analgetika: In einer dlteren 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 kardiovaskuldren Malformationen der be-
reits genannten Baltimore Washington Infant Study er-
gab keine Assoziation mit kardiovaskularen Fehlbildun-
gen (20). Eine Studie, in der man Paracetamol mit
Opioiden und NSAR verglich, fand bei NSAR hé&ufiger
Assoziationen mit hypoplastischem Linksherzsyndrom,
Pulmonalstenose und Fallot-Tetralogie (21). Fir 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
Muttern von Kindern mit konotrunkalen Fehlbildungen
mehr Frauen angaben, in der Schwangerschaft Alkohol
getrunken zu haben. Allerdings ergab sich daraus keine
statistische Signifikanz fur das vermehrte Auftreten von
kardiovaskuldren Fehlbildungen (22). In der Baltimore
Washington Infant Study fand man lediglich einen Zu-
sammenhang mit der Haufigkeit kleiner muskuldrer Ven-
trikelseptumdefekte (23).

Nikotin: Eine grosse Metaanalyse bestatigt den Zu-
sammenhang zwischen Nikotinkonsum wahrend 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 erhéhten Risiko fir 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 kénnen (27).
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kel; RV: rechter Ventrikel; RA: rechter Vorhof.

Ernahrung

Eine in den USA durchgefiihrte Untersuchung zeigte
unter Bertcksichtigung vieler anderer Faktoren, wie un-
ter anderem Folsduresubstitution, Nikotinkonsum und
Ethnie, ein selteneres Auftreten von konotrunkalen und
Septumdefekten, wenn sich die Schwangere ausgewo-
gener ernéhrte (28).

Folsdure

Folsdure ist ein Begriff, der die natdrlich in der Nahrung
vorkommenden Folsdureverbindungen und die kinstlich
hergestellte Folsdure zusammenfasst. Nahrungsfolate
werden nur zu etwa 50 Prozent im Darm aufgenommen
(29). Folsaure ist im Korper als Tetrahydrofolsaure aktiv
und zusammen mit Vitamin Biz fir die Methylierung der
DNS und die Umwandlung von Homocystein in Methio-
nin wichtig. Der 6. Schweizerische Erndhrungsbericht
von 2012 geht von einer unzureichenden Versorgung
der Bevolkerung der Schweiz mit Folsaure aus. Ge-
schatzt werden 295 ug Folsdure pro Tag verzehrt und
damit weit weniger als die heute empfohlenen 400 ug
(29). Die lesenswerte Broschire des BAG (29) illustriert
anhand von Winter- und Sommermenus eindricklich,
dass die empfohlenen 400 pg mit einer gesunden Durch-
schnittserndhrung in der Schweiz kaum erreicht werden.

Tabelle 2:

FDA-Kategorien zu Medikamenten in der Schwangerschaft

Kategorie A Adaquate und gut kontrollierte Studien haben kein Risiko fiir 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 fiir den Feten gezeigt; keine adaquaten und kontrol-

lierten Studien vorhanden.

Kategorie D Es gibt Hinweise fiir ein Risiko fiir den Feten, basierend auf experimentellen und
Marketingstudien. Der Nutzen (iberwiegt moglicherweise das Risiko.

Kategorie X Es gibt Evidenz fiir fetale Abnormitaten, und das Risiko der Substanz iiberwiegt den

maglichen Nutzen.

Kategorie N noch nicht klassifiziert
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Eine gesetzlich angeordnete Anreicherung von Mehl mit
Folsdure 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 durchgefiihrt. Entspre-
chend gilt die aktuelle Empfehlung des BAG in der
Schweiz (29):
® Jede Frau, die schwanger werden mochte oder
kénnte, sollte taglich Folsduretabletten in einer Dosie-
rung von 0,4 mg einnehmen.
® Wenn synthetische Folsdure schon vor und wahrend
der ersten 12 Wochen der Schwangerschaft einge-
nommen wird, verringert sich das Risiko des Kindes
fur Neuralrohrdefekte und andere Fehlbildungen, wie
zum Beispiel Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten oder
Herzfehler.
® Bei jedem Kind besteht ein Risiko fur Neuralrohr-
defekte.
® Eine Erndhrung mit viel Gemuse, Obst, Vollkornpro-
dukten und so weiter, das heisst mit Lebensmitteln,
die natdrlicherweise reich an Folsaure sind, gentgt
nicht fur die Prophylaxe von Neuralrohrdefekten, aber
eine ausgewogene Erndhrung ist in der Schwanger-
schaft und Stillzeit fur die Gesundheit der Mutter und
die Entwicklung des Kindes besonders wichtig.
Folsdure verhindert nicht nur angeborene Herzfehler.
Sie wird auch haufig prophylaktisch verschrieben bei Ein-
nahme von Substanzen, die mit vermehrtem Auftreten
kongenitaler Herzfehler assoziiert sind (z.B. Trimetho-
prim-Sulfonamid-Kombinationen).
Folsduredosis: Der Folattransport beim Menschen ist an
verschiedene Systeme gekoppelt und entsprechend be-
steht ein genetischer Polymorphismus dieser Transport-
systeme (30). Bei ungenlgender Funktion dieser Pro-
teine werden diese auch als Risikofaktoren fur
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 woh! eher um eine Uberwindung von Eng-
passen im Folsduremetabolismus aufgrund von Polymor-
phismen als um einen echten Mangel gehen durfte,
ware eine etwas hohere Dosis vorteilhafter.
Die Frage, ob Multivitaminpraparate oder lediglich Fol-
saure allenfalls in einer hoheren Dosis perikonzeptionell
zur Prévention von Herzerkrankungen und anderen Fehl-
bildungen effektiver waren, kann nicht definitiv beant-
wortet werden. Eine Analyse zweier Anfang der 1990er-
Jahre durchgefuhrter nicht randomisierter Studien (32)
zeigt, dass Multivitaminprdparate verglichen mit alleini-
ger Gabe von hoch dosierter Folsdure (z.B. 5 mg/Tag)
effektiver fur die Pravention von Neuralrohrdefekten
sind. Folsdure und Multivitaminpraparate mit 0,4 bis 0,8
mg Folsdure senken beide gleich haufig die Inzidenz
kardiovaskuldrer Anomalien.
In der Praxis wird heute in der Regel fur Frauen ohne
Risikofaktoren ein Multivitaminpraparat mit 0,4 mg Fol-
saure empfohlen. Bei Risikofaktoren, wie einer vorange-
gangenen Schwangerschaft mit fetalem Neuralrohrde-
fekt oder bei Einnahme von Antiepileptika wahrend der
Schwangerschaft, werden 5 mg Folsaure bis zum Ende
des 1. Trimesters gegeben.

Schlussfolgerungen

Der Einfluss von Umweltfaktoren auf das Risiko angebo-
rener Herzfehler ist noch unklar, und direkte Schlisse
sind schwierig. Medikamente sollen nach der Klassifizie-
rung der FDA streng facharztlich Gberwacht 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.

Folsdure perikonzeptionell verhindert eine Reihe von
Fehlbildungen, insbesondere kardiovaskuldre Defekte.
Der Beratung durch Medizinalpersonen und regelmassi-
gen Kampagnen kommt grosse Bedeutung zu, da ein
hoher Prozentsatz der Schwangerschaften relativ unge-
plant sind. Folsdure muss jedoch bereits vor der Konzep-
tion eingenommen werden, um einen idealen Effekt zu
erzielen. Weltweit kommen tdglich 10000 Kinder mit
Fehlbildungen zur Welt. Durch eine konsequente Pro-
phylaxe kénnte dies gemdss Botto et al. (33) in einem
Funftel bis der Halfte der Falle durch konsequente Pro-
phylaxe verhindert werden.
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Zahnprophylaxe
beil herzkranken Kindern

Ein unterschatztes 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 erhéhten
Sussigkeitenkonsum und dem Ausfall der Zahnpflege ausdriicken kénnen.
Aus medizinischer Sicht sollte die Zahngesundheit mit geeigneten Mitteln
in die Betreuung herzkranker Kinder integriert werden.

Von Cornelia Filippi-Weber' und Tamara Diesch?

n der Schweiz werden jahrlich 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 tber
die Pranataldiagnostik identifiziert. Aber auch im spate-
ren Lebensalter kénnen Herzfehler noch festgestellt wer-
den. So stellen sich in der Poliklinik des Universitats-
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 Finftel (ca.
100 Kinder pro Jahr) mit einem Vitium, das mit einem er-
hohten Endokarditisrisiko einhergeht. Retrospektive
Daten des UKBB zeigen, dass im Jahr 2017 drei Kinder
eine Endokarditis entwickelten, bei zwei Kindern waren
orale Keime dafur verantwortlich.

Herzerkrankung und Zahngesundheit
Kinder mit angeborenen Herzfehlern haben eine er-
hohte 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 irreguldre Orientierung
der Schmelzprismen und deutliche Demineralisationen
auf, die Dentintubuli sind erweitert und unregelmassig
konturiert. Kalzium- und Phosphatkonzentrationen sind
bei Kindern mit CHD signifikant niedriger als bei gesun-
den Kindern (1). Diese strukturellen Abweichungen ge-
genUber regulér gebildeten Milchzéhnen senken die Wi-
derstandskraft des Zahnschmelzes und des Dentins
gegenuber saurebedingten Angriffen und erhéhen das
Kariesrisiko.

Bei Kindern mit CHD, die an einer infektiosen Endokar-
ditis erkrankten, wurden zu Uber 60 Prozent Streptokok-
ken (Str. mutans; Str. mitis) als verursachende Keime
nachgewiesen (2). Beide Keime gehoren zur normalen
Mundflora. Streptococcus mutans gilt als Leitkeim der
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Kariesentstehung und verstarkt seine Pathogenitat
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
Signalmolekule gesteuert. Nach Erreichen der hohen Po-
pulationsdichte beginnt eine Umstellung
der Signalmolekulkette: Das Signal 16st
nun bei pathogenen Keimen die Sekretion
virulenter Substanzen aus (3). Fur 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-
riesaktivitat 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.

Entziindungsparameter im Speichel

Eine Zytokinkaskade induziert die kérpereigene 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 Quantitat der
Zytokine. Bei korperlich gesunden Kindern in einem fru-

Kinder mit angeborenen
Herzfehlern haben eine
erhéhte Kariesinzidenz.

" Abteilung Prophylaxe, Allgemeine Kinder-
und Jugendzahnmedizin (AKJZM), Université-
res Zentrum fiir Zahnmedizin Basel (UZB)

2 Onkologie/Hamatologie, Universitatskinder-

spital beider Basel (UKBB)
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Abbildung 1: Gebiss eines 4-jahrigen Kindes mit schwerer Kleinkin-
derkaries (ECC). Von den Frontzahnen des Oberkiefers wurden die
Zahnkronen durch Karies vollstandig aufgeldst. Nur vier Zahne ha-
ben in diesem Gebiss keinen Behandlungsbedarf.

hen ECC-Stadium waren die Speichelkonzentrationen
von TNF-a, IL-6 und IL-8 signifikant erhéht. 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 annéhernd auf die Werte der zahngesun-
den Kontrollgruppe, sofern die ECC zur mittleren Kate-
gorie zahlte. 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 erhoht (6).

Diese Zytokinspiegel sind bei Patienten, die sich grossen
chirurgischen Eingriffen unterziehen, von klinischer Be-
deutung. Hohe Konzentrationen proinflammatorischer

Ratgeber «Zahngesund gliicklich»

Alle wichtigen Punkte rund um die Zahn-
gesundheit von Anfang an bietet die Rat-
geberbroschiire «Zahngesund gliicklich»,
herausgegeben vom Universitaren Zen-
trum fiir Zahnmedizin Basel, mit Unter-
stlitzung der Stiftung Walter Fuchs.

Die Broschiire ist in 10 Sprachen verfiig-
bar: Deutsch, Franzosisch, Italienisch,
Albanisch, Englisch, Kroatisch, Portugie-
sisch, Serbisch, Spanisch und Tiirkisch.
Das Projekt wird mitgetragen von SSO Ba-
sel-Stadt und SSO Baselland, Elternbera-

tung Basel-Stadt, HEKS/Vitalina, UKBB-
Friihforderung, Erziehungsdepartement Basel-Stadt, Zentrum fiir Friihforderung und

KID Friihforderung Basel.

Weitere Informationen und PDF zum Download:
https://www.uzb.ch/de/Schulzahnklinik/Patienteninformation/Ratgeber.php
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Abbildung 2: Nach vollstandiger Entfernung der Karies liegt an
Zahn 85 die Pulpa (Gefass- und Nervengeflecht) frei. Bei starker
Entzindung lasst sich die Blutung nicht stillen, und der Zahn muss
entfernt werden. Eine Erhaltung ist in einem frahen Stadium der
Entztindung haufig méglich.

Zytokine werden unter anderem mit der postoperativen
Akutphasereaktion, Sepsis, Schock mit Multiorganver-
sagen, postoperativer myokardialer Ischdmie und ver-
minderter Ventrikelkontraktilitdt in Zusammenhang ge-
bracht (7). Die Vermeidung einer ECC oder zumindest
die Rehabilitation einer ECC in einem frihen Stadium ist
gerade fur herzkranke Kinder von Bedeutung.

Erreger fur eine Endokarditis sind haufig orale Keime. Bei
der Benutzung neuerer Kulturmethoden und der Se-
quenzanalyse bakterieller 16S-rRNA-Gene fand man 119
unterschiedliche Bakterienspezies nach Entfernung ein-
zelner Zahne oder nach Zahnreinigung im Blut, jeweils
direkt oder spdtestens 10 Minuten nach der Behand-
lung. Wie auch bei anderen Untersuchungen spiegelt
sich dabei die Bakterienpopulation im Mund- und Zahn-
bereich wider.

Bei Kleinkinderkaries missen haufig Zéhne entfernt wer-
den. 10 Minuten nach Extraktionen wurde in 100 Pro-
zent der Falle eine Bakteridmie im Blut nachgewiesen.
Bei Fullungstherapie und Benutzung von Interdentalkei-
len und Matrizenband tritt bei Einzelzahnbehandlungen
eine Bakteridmie bei 32,1 Prozent der behandelten Kin-
der auf, bei einer professionelle Zahnreinigung sind es
24,5 Prozent (8). Sind Zahnsanierungen wegen frih-
kindlicher Karies in Intubationsnarkose durchzufihren,
kommt es zu einer Summation von Eingriffen, die jeweils
fur sich allein bereits ein mehr oder weniger hohes Bak-
teridmierisiko mit sich bringen.

Zusatzlich macht es bei Alltagshandlungen, wie dem
Kauen oder Zahneputzen, einen Unterschied, ob eine
durch Plague verursachte Zahnfleischentziindung vor-
handen (Abbildung 3) oder die Gingiva entztindungsfrei
ist. Eine Bakteridmie nach dem Z3hneputzen ist bei einer
zahngesunden Population sehr selten. Hingegen wird
ein erhohtes Risiko bei bestehender Gingivitis und Paro-
dontitis beschrieben (8).

3/19



Behandlungsbediirftige Herz-
erkrankungen und Endokarditisrisiko
Bakteriamien nach hauslichen oder zahnarztlichen Zahn-
behandlungen kénnen nur in den ersten 15 Minuten
nachgewiesen werden (8). Je nach eingeschleuster
Menge und Pathogenitat der Keime kann dies fir Herz-
kranke mit Endokarditisrisiko zu einem lebensbedrohli-
chen Ereignis fuhren. Insgesamt besteht bei herzkranken
Kindern lebenslang ein erhohtes 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 ausgeldst. Dieser Keim besitzt
ein potentes Leukotoxin, das Neutrophile und Monozy-
ten auflésen kann und somit die kérpereigene Abwehr
schwacht (8).

Betreuungskonzept

Bei einem interdisziplindren Betreuungskonzept von
Padiatrie und Zahnmedizin sollte der Schwerpunkt zu-
ndchst in der tdglichen Reduktion der Keime durch drei-
mal tagliches Zahneputzen und Zungenreinigung liegen,
bevor das oben erlduterte «quorum sensing» die Viru-
lenz durch Erreichen einer hohen Bakteriendichte stei-
gert. Auch die Erndhrungslenkung, besonders bis zum
Ende des zweiten Lebensjahres, schafft Voraussetzun-
gen fur die Entwicklung einer gesundheitsfordernden
Keimzusammensetzung. Allgemeingultige Empfehlun-
gen zur Einfuhrung der Zahnpflege bei Babys und Klein-
kindern kénnen auf der Website der Schulzahnklinik
des Universitaren Zentrums fur Zahnmedizin Basel in
10 Sprachen abgerufen werden (s. Infotipp). Die Vermei-
dung einer frihkindlichen Karies oder zumindest die
Rehabilitation in einem frihen Stadium verbessert zu-
satzlich die Voraussetzungen eines ungestérten Hei-
lungsverlaufs bei Herzoperationen.

Zahnbehandlungen und
Kosteniibernahme bei Herzkranken

Die zahnarztlichen Behandlungen sollten als Begleitthe-
rapie bei Herzkranken definiert werden. Eine Kosten-
tbernahme fir eine zahnarztliche Begleittherapie kann
fur folgende Falle beantragt werden: Herzklappenersatz,
Gefassprothesenimplantation oder kranielle Shunt-Ope-
ration; diese fallen unter den Artikel 19a KLV.

Fir Patienten mit Endokarditisrisiko wird gemass Artikel
19d KLV angemeldet. Die gesetzliche Krankenversiche-
rung hat dann die Kosten, die zur Sicherstellung der
arztlichen Behandlung notwendig sind, zu Gbernehmen,
und es gilt, dass die zahnarztliche Behandlung der &rzt-
lichen Behandlung gleichgestellt ist.

Bei Vorliegen einer «angeborenen Herz- und Geféss-
missbildung» wird der IV unter dem Geburtsgebrechen
Nr. 313 ein zahnarztlicher 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 fUr zahnéarztliche Leistungen entstehen durch die Be-
treuung fur zahnarztliche Untersuchungen viermal pro
Jahr mit Motivation zur Zahnpflege, gegebenenfalls Bera-
tung, Zahnreinigung, Fluoridierung und Konsiliartatigkeit.

3/19 Padiatrie

Abbildung 3: Die Zdhne wurden speziell fir den Besuch bei der
Zahnarztin gereinigt. Das Zahnfleisch zeigt generalisiert Zeichen
der Entztindung, die auf hauslich unzureichende Zahnpflege hin-
deuten. Es besteht ein erhohtes Risiko fur eine Bakteridmie bei
Zahnfleischentziindung durch Kauen und Zahneputzen.

Schlussbetrachtung

Die Zahngesundheit ist bei herzkranken Kindern schwie-
riger aufrechtzuerhalten als bei gesunden Kindern. Eine
Vernachldssigung der Zahngesundheit kann jedoch bei
Herzkranken weitreichendere Folgen haben als bei Ge-
sunden: Hierzu gehdren die Endokarditis oder eine post-
operative Akutphasereaktion, Sepsis, Schock mit Multior-
ganversagen, postoperative myokardiale Ischamie und
verminderte Ventrikelkontraktilitdt sowie eine Schwa-
chung der korpereigenen Abwehr. Aus diesem Grund
sollte die Zusammenarbeit mit Spezialisten im Bereich der
Pravention und Kinderzahnmedizin ab dem Zeitpunkt
einer diagnostizierten Herzerkrankung gesucht werden.
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Kardiale Bildgebung

Neue Optionen bei der Diagnose angeborener Herzfehler

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

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

katheteruntersuchung (HKU). Alle vier Modalitaten kénnen heute volu-

metrische Datensatze akquirieren und erlauben so eine dreidimensionale

Betrachtungsweise und Auswertung der Anatomie. Somit entstehen neue,

zum Teil sehr realistische Darstellungen und die Mdéglichkeit einer compu-

terunterstitzten Nachbearbeitung zur Simulation und Berechnung be-

stimmter Parameter.

Von Martin Glockler, Alexander Kadner, Dina-Maria Jakob, Mladen Pavlovié¢ und Kerstin Wustmann

Die transthorakale

Echokardiografie
Standard zur Ab-

klarung angeborener

Herzfehler.
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n der Kinderkardiologie sind die Behandler mit zum
Teil morphologisch erheblich verédnderten kardiovas-
kularen Strukturen im Thoraxbereich konfrontiert.
Auch benachbarte Organe kénnen betroffen sein,
und zudem liegt haufig eine alterierte Hamodynamik
vor. Oft missen schon frih 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 Uberlebt
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 Morbiditat
und Mortalitat 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 dusserst detaillierte Darstellung der Anatomie, son-
dern auch die Simulation und die Berechnung bestimm-
ter Parameter, zum Beispiel der Hamodynamik nach
einem geplanten Eingriff. Alle vier Bildgebungsmodalita-
ten profitieren von einer stetigen Evolution, und Neue-
rungen konnen effektiv in den Behandlungspfad der Pa-
tienten eingebettet werden.

ist

Sonografie

Die Echokardiografie ist die wichtigste und am meisten
angewandte Bildgebung in der Kinderkardiologie (3).
Seit den 1980er-Jahren ist es maglich, zweidimensionale
Bilder von kardiovaskularen 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 Réntgenstrahlung, ist gut verfugbar,
und die Diagnose wird bereits wahrend der Untersu-
chung gestellt. Die transthorakale Echokardiografie ist
Standard zur Abklarung angeborener Herzfehler. Je nach
Fragestellung und Alter des Kindes kommen verschie-
dene Ultraschallsonden zum Einsatz. Intraoperativ oder
bei gewissen Fragestellungen wird eine trans®sopha-
geale Echokardiografie durchgefuihrt, spezialisierte Ul-
traschallkopfe 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 Abldufen 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 ermdglicht, mittels 3-D-Schallkopfen in
Echtzeit kardiale Strukturen darstellen zu kénnen. 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 kénnen in Echtzeit erfolgen,
grossere Volumina werden meist mit EKG-getriggerten
Akquisitionen tiber mehrere Schlage realisiert. Bei gutem
Schallfenster kann das gesamte Volumen des Herzens
aufgenommen und angezeigt werden, und es ist mog-
lich, die kardiale Funktion genauer zu bestimmen als in
der herkdmmlichen 2-D-Untersuchung (6).

Die Nachteile der Echokardiografie sind, dass die Inter-
pretation der Bilder Erfahrung und Expertise voraussetzt
und die rdumliche Zuordnung einzelner Strukturen
durch unterschiedliche Positionierungen der Schallsonde
oft schwerfallt. Ein schlechtes akustisches Fenster kann
eine Untersuchung mit dieser Technik stark beintrachti-
gen, und die Evaluation extrakardialer Strukturen im
Thorax ist haufig limitiert.
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Die Entwicklung neuer Technologien hat dazu gefthrt,
dass die myokardiale systolische Funktion mit der Kon-
traktilitdt 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 unabhangig von Volumenstatus und
Ventrikelgeometrie. Sie misst die Deformation (strain)
des Myokards einzelner Segmente sowie die Anderung
der Deformation tber die Zeit (strain rate). Die Messun-
gen erfolgen meistens in der Langsachse (longitudinal
strain), was einer Myokardverkirzung entspricht. In der
Querachse kann man zusatzlich eine Information tber
die Rotation (circumferential strain) und die Verdickung
(radial strain) erhalten. «Speckle tracking» ist vor allem
beim Erkennen subtiler, regionaler Funktionseinschran-
kungen hilfreich, welche im M-Modus nicht oder erst
viel spater erfasst werden kénnen. Dies ist vor allem bei
potenziell reversiblen myokardialen Pathologien oder im
Langzeitverlauf relevant.

Neue technische Entwicklungen in der Ultraschalltech-
nik, wie héhere 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 mSy,
und die Scangeschwindigkeit war zu langsam, um diese
Technik in der Routine in der Kinderkardiologie einsetzen
zu koénnen. Ein Meilenstein war die Entwicklung der
Dual-Source-CT 2005. Hierbei werden jeweils zwei mo-
derne Rontgenréhren und zwei Detektoren in einem Ge-
rat verbaut. Die Rohren sind um 90 Grad zueinander ver-
setzt und ermoglichen so einen extrem schnellen
Tischvorschub. Diese Technik wurde laufend weiter opti-
miert, so dass heute die dritte Generation dieser Gerdte
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im Einsatz ist. Mit der Dual-Source-CT ist eine sehr hohe
Scangeschwindigkeit und Auflésung moglich. 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-
eintrachtigend auf die CT-Qualitadt auswirken. Durch
maogliche Reduktion der Réhrenspannung bis 70 kV und
Einsatz diverser Dosisreduktionsprogramme, kombiniert
mit der neuen Rohren- 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-Rontgenbildes.
Die fir eine angiografische CT notige Kontrastmittel-
menge liegt je nach Konzentration bei 1 bis 2 ml/kg Kér-
pergewicht. Neben der schnellen Akquise, die eine Un-
tersuchung auch beim sich bewegenden Kind noch
moglich macht und allenfalls einer milden Sedierung be-
darf, liegt der Vorteil der CT in der exzellenten Aufl-
sung im Submillimeterbereich. Durch die kleine Voxel-
grosse 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 Datensatze eignen
sich am besten als Ausgangsdatensatz flr computer-
assistierte Verfahren wie Fluid-dynamics-Berechnungen
oder segmentierte Darstellungen (Abbildung 3) sowie
auch fur den 3-D-Druck (11). Die schnelle Aufnahme-
technik und heute deutlich reduzierte Strahlendosis
sowie die hervorragende Bildqualitat machen diese Bild-
gebungstechnik vor allem fur die Diagnostik und die
Operationsplanung bei Sduglingen mit komplexen ange-
borenen Herzfehlern interessant.

Magnetresonanztomografie (MRT)

Die kardiale MRT ist heute in der Kinderkardiologie ein
sehr gut eingefihrtes, 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-

Abbildung 1: Pathologischer
Befund beim «speckle trak-
king» der Langsachse (longi-
tudinal strain); Verkirzung
vor allem septal und apikal
eingeschrankt; korrelierend
dazu vor allem griine und
violette (apikale) Bereiche;
Kurve mit wenig negativer
bis knapp positiver Auslen-
kung, entsprechend einer
fehlenden Verklrzung; beste
Kontraktion basal, korrelie-
rend dazu auch die negative
Auslenkung der roten Kurve.
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Abbildung 3: Neugeborenes
mit totaler FehImindung 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 fur den 3-D-Druck
gebraucht wird; Ansicht von
dorsal. Die rechtsseitigen und
eine basale linksseitige Lun-
genvene (violett) minden in
die Pfortader (braun), die
linksseitigen Lungenvenen
(grdn) minden in die V. an-
onyma (hellblau). Ubrige
Strukturen: Aorta rot, linker
Vorhof gelb, linker Ventrikel
orange, rechter Ventrikel dun-
kelblau, Pulmonalarterie hell-
violett, Trachea silber.
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charakterisierung. Mittels MRT kdénnen grossrédumige
Bilddatenvolumina aufgenommen werden. Durch das
Aneinanderreihen von Schnitten Gber die Zeit kann die
Herzfunktion in zweidimensionalen Cine-Darstellungen
visualisiert und in einer nachfolgenden Analyse kénnen
Groésse und Funktion des rechten und linken Ventrikels
berechnet werden; hierflr stellt die MRT den heutigen
Goldstandard dar. Die MRT eignet sich daher gut fir
Follow-up-Untersuchungen, zum Beispiel bei der Pallia-
tion univentrikuldrer Herzen, der Fallot-Tetralogie oder
der Ebstein-Anomalie.

Mittels Phasenkontrastmessungen kdnnen Flussge-
schwindigkeiten durch Klappen oder verengte Gefdsse,
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 Gefdsse
erfassen. Auf diese Weise konnen 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 ermdglicht Shunt-

Abbildung 2: Neugeborenes mit
unterbrochenem Aortenbogen
Typ B. Der Aortenbogen ist zwi-
schen der A. carotis communis
links und der A. subclavia links
unterbrochen, Gber den Ductus
arteriosus ist die Perfusion der
unteren Koérperhalfte 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 eingefarbt ist die
Aorta, violett der Ductus arterio-
sus, blau die A. pulmonalis.

Kalkulationen (Qp/Qs) bei atrialen oder ventrikuldren
Septumdefekten, bei Pulmonalvenenfehimindungen
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-
gange 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 Bildqualitdt, ob Gadolinium eingesetzt werden
muss oder nicht. Neuerdings sind auch 4-D-Angiogra-
fien und 4-D-Flussbestimmungen moglich.

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 hierftr Gadolinium
verwendet werden muss, welches die Narben mittels
Late-enhancement-Aufnahmen visualisieren kann. Mit-
tels T2*-Sequenzen kann eine Eisentberladung des Her-
zens und/oder der Leber nachgewiesen werden, dies ist
hilfreich fur die Therapiesteuerung bei Patienten mit Ha-
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.

FUr 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. Altere Kinder kénnen die Untersuchung meist
mit guter Vorbereitung im unterstiitzenden Beisein der
Eltern und mit Musikhéren gut meistern. Kontraindika-
tionen fir MRT sind und bleiben eisenhaltige Implantate,
wie zum Beispiel Cochlea-Implantate sowie altere endo-
vaskuldre Herzschrittmacher- oder ICD-Modelle. Andere
Metallimplantate, wie zum Beispiel zur Wirbelsaulenauf-
richtung, vaskuldre Clips und Stents, Pectus-Bar, Metall-
klappenprothesen, Zahnspangen und zerebrale Shunts
sind MRT-tauglich, kénnen aber manchmal die Bildquali-
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tat reduzieren. Aufgrund der Vielfaltigkeit moglicher
MRT-Sequenzen muss jede Untersuchung der spezifi-
schen Fragestellung angepasst werden. Die Zahl der
durchgeftiihrten MRT-Untersuchungen bei Kindern mit
angeborenem Herzfehler steigt stetig.

HKU werden heute meistens mit dem Ziel einer Behand-
lung durchgefiihrt und erfolgen nur noch selten rein dia-
gnostisch (13). Sie werden entweder als eigenstandiger
Therapieschritt oder aber in Vorbereitung, Optimierung
oder Nachbearbeitung eines chirurgischen Eingriffs
durchgefthrt und sind zunehmend komplexer. Die ver-
wendeten Angiografieanlagen sind in der Kinderkardio-
logie biplan, also mit zwei C-Armen. So kdnnen Einzel-
bilder, Durchleuchtungen und Angiografien in zwei im
Winkel modifizierbaren Ebenen aufgenommen werden.
Parallel mit der Einfihrung der digitalen Bildakquise und
Verarbeitung kommen neue, deutlich strahlungsédrmere
Rontgenréhren 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 l6sen, bieten die fihrenden Anbieter sol-
cher Anlagen heute die Méglichkeit 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 wéhrend des Kathetereingriffs zur Diagnostik
zur Verfligung stehen und deren diagnostische Aussage-
kraft oft weit Gber der herkémmlichen Angiografie liegt
(15). Solche Modelle lassen sich mit den Fluoroskopiebil-
dern fusionieren und stehen live zur Navigation zu Ver-
fugung (16). Der Zeitaufwand fir 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 durchgefuihrt werden. Somit stehen
dem Untersuchenden anatomische kardiovaskuldre In-
formationen zur Verfligung, die er sonst mit repetitiven

Kontrastmittelgaben erreichen wiirde. Die Kontrastmit-
telmenge und die eingesetzte Strahlung kdénnen da-
durch auch reduziert werden.

MRI- und CT-Datensatze, welche zur diagnostischen Ab-
klarung in den Monaten vor der HKU durchgefthrt wur-
den, lassen sich in die aktuelle Untersuchung mittels Bild-
fusion integrieren. Auch diese Daten stehen dann mit den
gleichen Moglichkeiten wie bei der Rotationsangiografie
zur 3-D-Navigation zur Verfligung, 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 verzogert (16-18) (Abbildung 5).

Die einzelnen Bildgebungsmodalitdten werden in der
Kinderkardiologie komplementdr eingesetzt. Vom Neu-
geborenen bis zum Erwachsenen mit angeborenem
Herzfehler andern sich die Anforderungen und die Fra-
gestellungen an die Bildgebung.

Zum Beispiel wird ein hdmodynamisch labiles Neuge-
borenes mit einem komplexen Herzfehler einer invasiven
chirurgischen Massnahme bedurfen: Nach primarer Dia-
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Abbildung 4: Rotationsan-
giografie bei einem 6-jahri-
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; grin: 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 durchzufthren. Aus diesem Daten-
satz kann zur weiteren Vorbereitung des Eingriffs ein
3-D-Modell gedruckt werden, mit dem verschiedene chir-
urgische Vorgehensweise simuliert werden kénnen. Muss
fur den Eingriff eine additive HKU durchgefiihrt werden,
|dsst 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 transdsophageale
Echokardiografie durchgefiihrt, 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 tberwacht 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
Veranderungen durchgefuhrt. 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 Gefasse, 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 hochauflosende
CT und die MRT-Untersuchungen werden komplementar
eingesetzt, und beide liefern bei Bedarf wertvolle Zu-
satzinformationen; sie werden je nach Fragestellung ver-
wendet. In der HKU werden Bildinformationen aller drei
anderen Modalitaten eingesetzt, um die Untersuchung
schneller und sicherer zu machen und die Strahlendosis
zu reduzieren. Alle vier Bildgebungsmodalitdten entwik-
keln sich rasch und eroffnen weitere diagnostische Mog-
lichkeiten.
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Herzoperationen im Kindesalter
Wichtige Aspekte der Vorbereitung und Nachsorge

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

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

Eine regelmassige Nachsorge halten wir aber trotz allem fur sehr wichtig.

In diesem Artikel geht es in erster Linie um die flir Padiater in der Praxis

wichtigen Punkte.

Von Désirée Ehrlinspiel’ 2, Thomas Seiler' und Dominik Stambach?

" Konsiliararzte Kinderkardiologie, Ost-
schweizer Kinderspital St. Gallen
“Kinderkardiologie am Weinberg, Ziirich
3 Leitender Arzt Kinderkardiologie, Ost-
schweizer Kinderspital St. Gallen
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ach einer Herzoperation oder einem Eingriff per

Herzkatheter ist die regelmassige Nachsorge

wichtig, um zum einen die (seltenen, oft spat

auftretenden) Komplikationen rechtzeitig zu
erfassen und zum anderen diese Patientengruppe zu
einem «herzgesunden» Leben anzuleiten. Unsere
Patienten sollen korperlich/sportlich aktiv sein, kein
Ubergewicht 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 gtns-
tig. Es wird eine Latenz von zirka zwei Wochen empfohlen.
Grundsatzlich sollte die Ubliche Grundimmunisierung
durchgeftihrt werden. Im Hinblick auf Fremdblutgabe
beim Einsatz der Herz-Lungen-Maschine ist eine Hepatitis-
B-Impfung schon im Sauglingsalter sinnvoll.
Acetylsalicylsdure und Marcoumar® mussen praoperativ
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Abbildung: grosser, zirkularer Perikarderguss
(subxiphoidale Schnittebene)

meistens abgesetzt werden. Vor einer elektrophysiologi-
schen Untersuchung (EPU) ist es oft notig, die Antiar-
rhythmika zu stoppen. In der Tabelle sind die aktuellen
Empfehlungen des Universitatskinderspitals Zrich zu
den praoperativen Massnahmen aufgefthrt. Abschlies-
send muss erwdhnt werden, dass in Einzelféllen von die-
sen Schemata abgewichen wird, sodass im Zweifel Rick-
sprache mit dem Zentrum genommen werden sollte.

Erste postoperative Kontrolle in der

kinderarztlichen Praxis

Diese findet ublicherweise 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
Sauerstoffsattigungskontrolle durchfiihren. Mit wel-
cher Sauerstoffsattigung 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 Wundverhaltnisse? 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 (Lebergrosse, Odeme)? Blutdruck-
messung (falls moglich) durchfihren und Pulsstatus
(vor allem nach OP einer Aortenisthmusstenose) er-
mitteln. Nach der Urinausscheidung (nasse Windeln)
fragen. Gewichtsverlauf beachten.

® Erndhrung und Trinkverhalten: Ist eine FlUssigkeitsre-

tion stellt das Postkardiotomiesyndrom dar. Dabei entwik-
kelt sich ein zunehmender Perikarderguss, der letztendlich
zu einer Herzbeuteltamponade fiihren kann. Abnehmende
korperliche Leistungsfahigkeit, Unlust und Mudigkeit, re-
trosternale Schmerzen und Fieber sind Hinweise auf die
Entwicklung eines Perikardergusses. Im weiteren Verlauf
finden sich dann Symptome einer Herzinsuffizienz und
abgeschwachte Pulse.

Gerade bei Kindern ist plotzlich einsetzendes Erbrechen
ein Warnsignal fur eine Tamponade und darf nicht mit
einer (viel haufiger auftretenden) Gastroenteritis ver-
wechselt werden. Hier ist eine sofortige sonografische
Untersuchung mit der Frage nach einem Perikarderguss
erforderlich (Abbildung). Therapeutisch kommt zunachst
eine medikamentése 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 tblicherweise nach

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

aus dem Spital. Eine detaillierte Darstellung wirde 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

® Korperliche 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 Rhythmusstérungen, bei spateren Kontrollen ge-
gebenenfalls Ergometrie, Rhythmuskarte), Echokar-
diografie, Organisation weiterer Bildgebung bei Not-
wendigkeit (Réntgen, MRI und CT, Herzkatheter und
Interventionen)

Tabelle:

Praoperative Massnahmen vor Eingriffen am Herzen

striktion vorgegeben? Erfolgt eine besondere Ernah- Medikament Operation Herzkatheter Herzkatheter EPU
rung (kalorienangereichert, fettfrei bei Chylothorax)? + Intervention diagnostisch

® Auskultation: Unregelmassige Herztone sind ein Hin- ASS 1 Woche vorher | 1 Woche vorher nicht absetzen nicht absetzen
weis auf Herzrhythmusstérungen. Bestanden solche absetzen absetzen
beim Austritt? Herzgerdusch mit der Frage nach evtl. Enoxaparin | evtl. Enoxaparin
einem Restdefekt oder Hinweisen auf residuelle Ste- geben (Clexane®) | geben (Shunt)
nosen oder Insuffizienzen prifen. - (Shunt) o -

® Welche Medikation ist verordnet? Gibt es Probleme Marcoumar 3 Tage vorher 2 Tage vorher 2 Tage vorher age vorher

. . ) . absetzen absetzen absetzen absetzen

bei der Gabe der Medikamente? Sind diese aus- Oberbriickung | Uberbriickung Oberbriickung | Uberbriickung
reichend vorhanden? Wird eine INR-Kontrolle emp- mit Enoxaparin | mit Enoxaparin mit Enoxaparin mit Enoxaparin
fohlen? Bis zur ersten Kontrolle beim Kardiologen ist Antiarthythmika | nicht absetzen nicht absetzen nicht absetzen 2 Tage vorher
Ublicherweise keine Anpassung erforderlich. Besteht absetzen

die Notwendigkeit einer Endokarditisprophylaxe?
Eine seltene, aber potenziell lebensbedrohliche Komplika-

ASS: Acetylsalicylsaurepraparate; EPU: elektrophysiologische Untersuchung
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INFO

@ Beurteilung der korperlichen Belastbarkeit und Sport
@ Empfehlungen zu Ausbildung und Berufswahl
® Empfehlungen zur Reha (familienorientierte Reha).

Kardiologische Aspekte bei spateren
Kontrollen in der kinderarztlichen Praxis
Welche Befunde und Symptome konnen auf eine Ver-
schlechterung der kardialen Befunde hinweisen?
Leistungsschwéche: Die Genesungszeit nach einer Herz-
operation betragt tUblicherweise 1 bis 2 Monate. Auf-
grund der Sternotomie besteht eine Sportkarenz fur 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-
korpers aus. Nach Durchfuhrung einer diagnostischen
Herzkatheteruntersuchung oder einer EPU ist eine kor-

perliche Schonung fir 1 Woche

indiziert.

Sollte im weiteren Verlauf Leis-
@ tungsschwache auftreten, st

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 fiir 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@xkispisg.ch

Interessenlage: Die Autoren erklaren, dass

keine Interessenkonflikte im Zusammenhang
mit diesem Artikel bestehen.
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auch bei Patienten mit angebo-
renem Herzfehler primar an An-
amie, Hypothyreose, Vitamin-D-
Mangel und so weiter zu
denken. Erscheint eine kardiale
Ursache maglich, empfiehlt sich
die Kontaktaufnahme mit dem
Kinderkardiologen.

Thorakale Schmerzen: Diese tre-
ten bei allen Kindern sehr haufig
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 zusatzliche Ursache. Wenn die Be-
schwerden unter korperlicher Belastung aber eindeutig zu-
nehmen und zusatzlich Symptome wie Bldsse 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 fihren sehr oft zu einer Vorstellung beim
Kinderarzt. Meistens sind diese Beschwerden ortho-
statisch oder vasovagal bedingt, natirlich auch bei den
kardialen Patienten. Féllt bei der Untersuchung ein unre-
gelmassiger Puls auf und sind die Beschwerden belas-
tungsabhangig, sollte auch hier Rlcksprache mit dem
Kinderkardiologen erfolgen. Es stellt sich dann die Frage
nach Herzrhythmusstérungen mit der Notwendigkeit
einer intensivierten Diagnostik (Ergometrie und/oder
Langzeit-EKG).

Palpitationen und das Gefiihl von Herzrasen: Bei diesen
Symptomen st es sehr hilfreich, wenn die Kinder
und/oder die Eltern ein Protokoll anfertigen. Jugendliche
konnen ihr Smartphone dafur benutzen. Darin sollten
Haufigkeit und Dauer der Beschwerden notiert und
wenn moglich die Herzfrequenz gezéhlt werden. Wenn
diese Symptomatik aber mit synkopalen Beschwerden
einhergeht, sollte zeitnah eine kinderkardiologische
Kontrolle erfolgen.

Unregelméssige Herzaktionen: Fallt bei der Auskultation
eine Unregelmassigkeit auf, konnen Herzrhythmussto-
rungen die Ursache sein. Ein Ruhe-EKG kann hier Auf-
schluss geben. Sind Arrhythmien bereits bekannt und
das Kind dadurch nicht beeintrachtigt, kann erst einmal
zugewartet werden. Ist der Befund neu, empfehlen wir
eine Ricksprache mit dem Kinderkardiologen.

Fieber: Fieber ist in der Regel nicht primar kardial be-
dingt, ausser im Rahmen eines postoperativ auftreten-
den Postkardiotomiesyndroms (siehe oben) oder einer
Wundinfektion. Im spateren Verlauf muss differenzial-
diagnostisch an eine Endokarditis gedacht werden,
wenn das Fieber fir mehr als eine Woche anhalt und
kein eindeutiger Infektionsherd gefunden werden kann.
Dies gilt insbesondere fur Hochrisikopatienten mit einer
biologischen oder kunstlichen Herzklappe. In diesen Fal-
len waren eine Echokardiografie und die Abnahme von
Blutkulturen der nachste diagnostische Schritt.
Narbenpflege: Sobald die Wunde verheilt ist, kann die
Narbe kurz abgeduscht werden. Dadurch werden Riick-
stande 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 kreisférmig massiert werden; es gibt Empfeh-
lungen, dies bis zu einem Jahr postoperativ weiterzufiih-
ren. Die Zugentlastung durch Steristrips wird bis zirka
sechs Wochen postoperativ angewendet. Die Narbe soll
vor Sonne geschitzt werden.

Sehr ausfthrliche Empfehlungen gibt es hierzu in der
Zeitschrift «Herzblatt» der Elternvereinigung fir das
herzkranke Kind (siehe Kasten Info).

Sport bei Kindern

nach einer Herzoperation

Die meisten Kinder und Jugendlichen sind nach einer
Herzoperation gesund und kénnen nach 2 Monaten ohne
Einschrankungen sportlich aktiv sein (siehe oben, unter
Leistungsschwache). Bei komplexen Vitien gibt es Ein-
schrankungen. Bei den kinderkardiologischen Kontrollen
ist der Sport ein grosses und wichtiges Thema, und wir ge-
ben konkrete Empfehlungen. Fir weitere Informationen
verweisen wir auf die Leitlinien der Deutschen Gesell-
schaft fur Kinderkardiologie (siehe Kasten Info) sowie den
Ubersichtsartikel auf Seite 30 in diesem Heft.

Rehabilitation

Anders als Erwachsene bendétigen die meisten Kinder
postoperativ keine kardiologische Rehabilitation, um
korperlich wieder leistungsféhig zu werden. So sind Kin-
der nach einem operativen VSD-Verschluss im hausli-
chen Umfeld Ublicherweise nach 2 bis 4 Wochen so weit
genesen, dass sie Kindergarten und Schule ohne Ein-
schrankungen besuchen kénnen.

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 mochten wir fur Details
auf die Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fur Kinder-
kardiologie sowie das Angebot der Hochgebirgsklinik
Davos verweisen (siehe Kasten Info).
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Die Mortalitat bei chirurgischen Korrektureingriffen wegen angeborener

Herzfehler wurde in den letzten Jahrzehnten schrittweise signifikant ge-

senkt. Der Fokus aktueller Bemihungen und Verbesserungen liegt auf

guten Langzeitergebnissen, einem verbesserten neurologischen Outcome,

niedrigen Komplikationsraten, guter Lebensqualitat und vorteilhaften kos-

metischen Resultaten.

n der Schweiz kommen jahrlich zirka 700 Kinder mit
einem Herzfehler zur Welt, wovon etwa 200 bis 300
einer Operation oder Intervention bedurfen (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 Mortalitatsraten wesentlich gesenkt (Abbildung 1).
So hat die Korrekturoperation des haufigsten 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 Uber 15 Prozent auf (1, 2).

Aufgrund dieser Tatsache steht bei den Kindern nicht
mehr primdr die Mortalitdt im Vordergrund, der Fokus
liegt mittlerweile auf guten Langzeitergebnissen, einem
verbesserten neurologischen Outcome, niedrigen Kom-
plikationsraten, guter Lebensqualitat und vorteilhaften
kosmetischen Resultaten.

Neuere Entwicklungen in der Kinderherzchirurgie, wie
Hybridverfahren, verbesserte neuroprotektive Opera-
tionstechniken und minimalinvasive Zugdnge, versuchen
diesen Anforderungen Rechnung zu tragen und werden
im Folgenden beispielhaft vorgestellt.

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
Uber den Ductus arteriosus erfolgen muss. Das im Her-
zen durch einen Uberlebensnotwendigen Septumdefekt
vermischte Blut nimmt den Weg von der Pulmonalarterie
Uber den Ductus in die Aorta (Abbildung 2A).

3/19

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 vergrossert (sog. Rashkind-Mandver).

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 tber einen aortopulmonalen Shunt (z.B. modifi-
zierter Blalock-Taussing-Shunt) (Abbildung 2B).

Der Abfall des pulmonalen Geféasswiderstands in den fol-
genden drei bis vier Monaten ermdglicht die Anlage
einer partiellen cavopulmonalen Anastomose (PCPC),
welche zu einer Volumenentlastung der rechten Herz-
kammer fuhrt (Abbildung 2C).

Im letzten Schritt, etwa im Alter von zwei bis vier Jahren,
wird schliesslich auch die Vena cava inferior mittels einer
Gefassprothese an die Pulmonalarterie anastomosiert
(total cavopulmonary connection, TCPC). Somit ist eine

Kinderherz-Netzwerk Bern-Basel:

! Zentrum fiir angeborene Herzfehler,
Dept. fur Herz- und Gefasschirurgie,
Inselspital Bem

2 Zentrum fiir angeborene Herzfehler,
Abteilung fiir Kinderkardiologie,
Inselspital Ber

3 Abteilung fiir Kinderkardiologie
Universitatskinderspital beider Basel

Abbildung 1:
Uberlebensraten im
ersten Jahr fur Kinder
mit angeborenen Herz-
fehlern. Das Uberleben
bei komplexem Herzfeh-
ler ist von 20 Prozent in
den 1950er-Jahren auf
90 Prozent in den letz-
ten 20 Jahren gestiegen
(nach [1]).
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Abbildung 2: Korrekturschritte beim hypoplastischen Linksherzsyndroms

A: 1: rudimentérer 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 fur eine totale cavopulmonale Anastomose.

Abbildung 3: Hybrid- Perfusion bei Rekonstruktion des
management des hypo- Aortenbogens. 1: in den Truncus
plastischen Linksherz- brachiocephalicus vorgeschobene
syndroms. 1: bilaterales Aortenkantle der Herz-Lungen-
pulmonalarterielles Maschine zur kontinuierlichen
Banding; 2: Stent im Perfusion der Kopfgefasse bei tief
Ductus arteriosus. hypothermem Kreislaufstillstand.

Abbildung 4: Antegrade zerebrale

Abbildung 5: OP-Narbe nach axillarer Thorakotomie. Die Narbe wird bei anliegendem

Arm komplett abgedeckt.

[14]).
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Abbildung 6: Perventrikuladrer VSD-Verschluss.
Das Occluder-Device wird unter TEE-Kontrolle
(TEE: trans6sophageale Echokardiografie)
Uber eine durch die freie Wand des rechten
Ventrikels eingebrachte Schleuse positioniert.
RV: rechter Ventrikel; RVOT: rechtsventrikula-
rer Ausflusstrakt (aus Gray RG et al., 2017

komplette Trennung von passivem pulmonalvendsen
Kreislauf und Systemkreislauf erreicht, eine sogenannte
Fontanzirkulation (Abbildung 2D).

Besonders der erste operative Eingriff im Neonatalalter
geht mit einem deutlich erhdhten 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 nétigem Kreis-
laufstillstand in den ersten Lebenstagen vermieden wer-
den. Die folgende Korrekturoperation (comprehensive
stage Il OP), welche aus gleichzeitiger Durchftihrung von
Norwood- und PCPC-Operation besteht, kann bei grés-
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 Mortalitatsraten diskutiert. Eine
eindeutige Uberlegenheit dieses interessanten neuarti-
gen Konzepts gegeniiber dem bisherigen Standardver-
fahren konnte bis jetzt noch nicht in Langzeitstudien be-
legt werden (5, 6).

Auch bei einem weitaus haufiger auftretenden Herzfeh-
ler, der Fallot-Tetralogie, bestehend aus den typischen
vier Komponenten VSD, Uberreitender Aorta, Pulmonal-
stenose und Rechtsherzhypertrophie, kann unter Um-
standen ein Hybridverfahren zum Einsatz kommen.
Wahrend bei einem Grossteil der Kinder im Sduglings-
alter eine sogenannte Totalkorrektur (VSD-Patchver-
schluss, Erweiterung des rechtsventrikuldren Ausfluss-
trakts, bei Bedarf Pulmonalklappenerweiterung/-ersatz)
durchgefthrt werden kann, bedurfen Kinder mit hypo-
plastischen Pulmonalgefassen 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.

Trotz grosser Fortschritte hinsichtlich der Senkung des
Mortalitatsrisikos fur Herzeingriffe bei Neonaten sind
nach wie vor neurologische Komplikationen mit einge-
schrankter neurokognitiver Entwicklung in dieser Alters-
gruppe problematisch. MRI-Untersuchungen zeigen be-
reits praoperativ bei 25 bis 40 Prozent der Patienten mit
komplexen Herzfehlern zerebrale L&sionen und bei bis zu
35 bis 43 Prozent von ihnen neue zerebrale Lasionen nach
herzchirurgischen Eingriffen oder Interventionen (7).

Diesbezlglich sind insbesondere Korrekturoperationen
risikoreich, bei denen ein tief hypothermer Kreislaufstill-
stand an der Herz-Lungen-Maschine durchgefihrt wer-
den muss, wie dies zum Beispiel fur die Rekonstruktio-
nen eines hypoplastischen Aortenbogens notwendig ist.
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Als wichtige protektive Massnahme hat sich die ante-
grade zerebrale Perfusion wéhrend des Kreislaufstill-
stands etabliert (deep hypothermic circulatory arrest,
DHCA).

Wahrend bei alteren Patienten Uber selektive Ballonka-
theter in den Halsgefdssen eine zerebrale Perfusion mit
kaltem Blut durchgefthrt werden kann, ist dies aufgrund
der kleinen anatomischen Verhdltnisse bei Sauglingen
und Kleinkindern nicht mdéglich. Hier wird Uber eine 3,5
bis 5 mm grosse Gefassprothese, welche an den Truncus
brachiocephalicus angenaht ist, eine konstante zerebrale
Perfusion wéhrend des Kreislaufstillstands gewahrleis-
tet. Eine Alternative stellt das Vorschieben der Aorten-
kanlle 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 fir ein besseres neurologisches
Outcome konnte bei Erwachsenen bereits eindeutig ge-
zeigt werden (8). Fur padiatrische Patienten zeigt sich
ebenfalls eine positive Tendenz, wobei festzuhalten ist,
dass grossere Studien ausstehen (9).

Wie bereits erwahnt, kénnen eine grosse Zahl angebo-
rener Herzfehler mittlerweile mit exzellenten operativen
Ergebnissen und guter Langzeitprognose korrigiert wer-
den. Somit erhalten Aspekte wie Lebensqualitat und da-
mit auch Kosmetik eine grossere Bedeutung. Der bishe-
rige Standardzugang einer medianen Sternotomie und
die resultierende deutlich sichtbare Narbe kann fur die
Kinder eine psychologische Belastung durch Stigmatisie-
rung als «Herzpatient» verursachen.

Diesbezliglich wurden verschiedene alternative Zu-
gangswege propagiert, wie zum Beispiel eine posteriore
oder anterolaterale Thorakotomie, die jedoch mit den
Gefahren einer Skolioseformation beziehungsweise von
Brustwachstumsstérungen einhergehen kénnen. Eine
interessante vorteilhafte Option ist die axillare Mini-
thorakotomie.

Hierbei erfolgt ein 4 bis 5 cm langer vertikaler Haut-
schnitt in der rechten Axillarlinie. Eine Thorakotomie im
5. Intercostalraum ermdglicht die Kandlation der gros-
sen Gefasse fur die Herz-Lungen-Maschine sowie einen
adaquaten Zugang zu den rechtsseitigen Herzstruktu-
ren. Korrekturen von Atriumseptumdefekten, VSD, par-
tiellen AV-Kanalen und partiellen Lungenvenenfehlmiin-
dungen sowie einfache komplette AV-Kanal-Defekte
kdnnen 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).

Auch hinsichtlich des haufigsten angeborenen Herzfeh-
lers, des VSD, gibt es Bemihungen zur Korrektur mittels
Katheterintervention. Wéhrend dies fur muskuldre VSD
bei grésseren Kindern etabliert ist, bestehen fur kathe-
tertechnische Verschlisse der weitaus haufigeren peri-
membrandsen VSD technische wie auch anatomische
Limitierungen: die Néhe zu anliegenden anatomischen
Strukturen wie Aorten- und Trikuspidalklappe und
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dem Reizleitungssystem sowie kleinkalibrige
Zugangsgefasse.

Das Hybridkonzept mittels Minithorakotomie
und perventrikuldrem Zugang zur Implantation
eines Occluder-Devices (Abbildungen 6 und 7)
unter echokardiografischer Kontrolle (TEE:
transésophageale Echokardiografie) fihrte in
mehreren Studien zu vielversprechenden Ergeb-
nissen (12, 13). Dabei ist es ein grosser Vorteil,
dass keine offene Herzoperation an der Herz-
Lungen-Maschine durchgefiihrt 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.

Abbildung 7: VSD-Occluder-Device.
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Auch Kinder und Jugendliche mit angeborenen Herzerkrankungen sollten

sich regelmassig bewegen und an Schul- und Freizeitsport teilnehmen

kénnen (5). Ein individuelles Training ist sinnvoll, ein grundséatzliches Sport-

verbot nur in Ausnahmefallen notwendig. In diesem Beitrag werden die

wichtigsten Abklarungen der Sporttauglichkeit und die anschliessenden

Sportempfehlungen fir Kinder und Jugendliche mit angeborenen Herz-

fehlern erlautert.

Abbildung: Verschiedene Sportarten, kategorisiert in dynamisch und statisch

(mod. nach [10])
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Orperliche Bewegung und sportliche Aktivitat
sind fur die Entwicklung von Kindern und Ju-
gendlichen von grosser Bedeutung. Viele, insbe-
sondere diejenigen mit chronischen Erkrankun-
gen — wie einem angeborenen Herzfehler -, bewegen
sich haufig nicht ausreichend, unter anderem durch eine
Uberbehiitung seitens Eltern und Lehrern (1-3).
Die WHO versucht dem allgemeinen Trend des Bewe-
gungsmangels bei Kindern und Jugendlichen mithilfe
von Bewegungsempfehlungen, die ein tagliches Min-
destmass an korperlicher Aktivitat festlegen, entgegen-
zusteuern (4).
Wahrend eine Formulierung von Bewegungs- und Sport-
empfehlungen sowie eine Definition moglicher Belas-
tungsgrenzen bei Gesunden weniger schwierig er-

scheint, ergeben sich bei Kindern mit einem angebore-
nen Herzfehler spezifische Fragestellungen. Empfehlun-
gen zu koérperlicher und sportlicher Aktivitat differieren
in Abhangigkeit von der Grunderkrankung, Operationen
in der Vorgeschichte und dem Vorhandensein von Rest-
befunden, die hdmodynamisch relevant sind (5). Ein in-
dividuelles Training ist forderlich, ein grundsétzliches
Sportverbot nur in Ausnahmefallen notwendig (6).

Sportliche Aktivitat umfasst verschiedene Belastungsfor-
men und kann je nach Bereich und Zielsetzung in unter-
schiedlichen Intensitaten ausgetbt werden. So differieren
Trainingsumfang und -intensitat innerhalb von Freizeit-,
Leistungs- und Rehabilitationssport (7). Allgemein unter-
scheidet man die Komponenten Kraft, Ausdauer, Schnel-
ligkeit, Flexibilitdt und Koordination (8).

Im Hinblick auf Auswirkungen von Bewegung und Sport
auf das Herz-Kreislauf-System sind insbesondere Kraft
und Ausdauer relevant. Wahrend dynamischer Arbeit
steigt das Herzzeitvolumen durch Erhéhung der Herzfre-
quenz an, der periphere Gefdsswiderstand sinkt. So wird
eine Mehrdurchblutung der arbeitenden Muskulatur er-
reicht. Bei statischen Belastungsformen sinkt das Schlag-
volumen, der periphere Gefasswiderstand erhoht sich.
Auch das Blutdruckverhalten unterscheidet sich zwi-
schen Kraft- und Ausdauersportarten. Wahrend dynami-
scher Arbeit steigt der systolische Blutdruck an, der dia-
stolische bleibt anndhernd konstant. Bei Uberwiegend
statischer Muskelarbeit hingegen steigen systolischer
wie diastolischer Blutdruck zum Teil pl6tzlich stark an.
Dies zieht eine Druckbelastung des linken Ventrikels
nach sich, was sich negativ auf vorgeschadigtes Myo-
kardgewebe auswirken kann. Dynamische Belastungs-
formen zeigen keine nachteiligen Auswirkungen auf die
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Hémodynamik, durch Absinken des peripheren Geféss-

widerstandes sinkt auch die Nachlast (8, 9).

In Abhéangigkeit von Herzfehler und Hamodynamik sind

die Auswirkungen verschiedener Belastungsformen von

unterschiedlicher Bedeutung. In der Abbildung findet

sich eine Ubersicht verschiedener Sportarten, kategori-

siert nach dem Anteil statischer und dynamischer Ele-

mente.

Kinder und Jugendliche mit angeborener Herzerkran-

kung sollten vor Aufnahme regelmassiger sportlicher

Aktivitdt eine Sporttauglichkeitsuntersuchung erhalten,

die entsprechend den Empfehlungen verschiedener

Fachgesellschaften obligate und fakultative Untersu-

chungselemente enthdlt. Im Rahmen dieser Untersu-

chung werden die korperliche Leistungsfahigkeit des

Kindes Uberprift, Bewegungs- und Sportempfehlungen

formuliert und maégliche 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 hdmodynamisch relevante Restbefunde?

® Wie ist die kardiale Funktion?

@ Haben sich Befunde verandert/verschlechtert?

® Gibt es Begleiterkrankungen, die eine Teilnahme am
Sport einschranken?

® Wie ist die korperliche Leistungsfahigkeit einzuschat-
zen?

® Welche Besonderheiten gilt es letztlich in den indivi-
duellen Sportempfehlungen zu berticksichtigen?

Auch im weiteren Verlauf sind regelmassige Kontrollun-

tersuchungen erforderlich.

Unabhangig 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 ventrikularen Funktion fuhren. Durch

Fibrose innerhalb des Myokards kommt es zu einer Re-

striktion und Beeintrachtigung der diastolischen Funk-

tion (13).

Durch regelméssige Untersuchungen kdénnen Verdnde-

rungen der Befunde oder der Hdmodynamik friihzeitig

diagnostiziert werden, damit man entsprechend reagie-

ren kann.

Sporttauglichkeitsuntersuchungen

Sporttauglichkeitsuntersuchungen bei gesunden Kin-

dern und Erwachsenen bestehen — in Abhangigkeit von

Empfehlungen der jeweiligen Fachgesellschaft — aus

einer ausfuhrlichen Anamnese und koérperlichen 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 ausfihrlichen Anamnese
werden eigene Erkrankungen, familidre Belastungen
und Risiken sowie sportspezifische Fragestellungen
Uberpruft (s. Tabelle 1);

2. Ausfibhrliche kérperliche Untersuchung: Im Rahmen
einer ausfuhrlichen korperlichen Untersuchung wer-
den neben dem kardialen der orthopadische und der
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Tabelle 1:
Anamnese

Eigenanamnese

o Welche Grunderkrankung? Schweregrad?

@ Operationen/Interventionen?

o 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?

@ Erndhrung? Nikotin, Alkohol, Drogen?

@ Bei Madchen: regelmassige Menstruation?

Familienanamnese
o Kardiovaskulare Erkrankungen?
@ Unklare oder plétzliche friihe Todesfalle in der Familie (vor 50. Lebensjahr)?

Quelle: mod. nach (5, 11, 14-19)

Tabelle 2:
Ausfiihrliche korperliche Untersuchung

Unter Beriicksichtigung der Entwicklungsphasen und Perzentilen

@ Korpergrosse, -gewicht, BMI

@ Blutdruck und Herzfrequenz

@ korperlicher Untersuchungsbefund unter besonderer Beriicksichtigung kardiopul-
monaler Aspekte

@ Inspektion der Wirbelsaule und der grossen Gelenke

@ Vorliegen von Achsabweichungen? Haltungsschwache? Fehlstellungen? Defizite?
Asymmetrien? Instabilitaten?

@ Inspektion der Muskulatur: Verkiirzungen? Insuffizienzen?

e Hinweise auf Uberlastungsschaden?

Quelle: mod. nach (5, 11, 14-19)

Tabelle 3:
Fakultative Untersuchungen und Fragestellungen

24-Stunden-EKG

@ bei Verdacht auf Herzrhythmusstorungen

@ bei Palpitationen, Synkopen, zur Abklarung von Arrhythmien oder héhergradigen
Herzrhythmusstdrungen

24-Stunden-Blutdruckmessung

@ bei Verdacht auf arterielle Hypertonie

@ bei verandertem Blutdruckverhalten vor, wahrend oder nach Belastung

Kardio-MRT

@ Beurteilung anatomischer Strukturen und Restdefekte

@ bei Verdacht auf ein entziindliches Geschehen (z.B. Myokarditis)

Belastungs-MRT

@ Beurteilung der Hdmodynamik unter Belastung

Andere bildgebende Verfahren

e nur mit eindeutiger Fragestellung oder medizinischer Indikation

Quelle: mod. nach (5, 20)
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Tabelle 4:

Sportempfehlungen bei angeborenen Herzerkrankungen

Herzerkrankungen

Hintergriinde und Besonderheiten

Sportempfehlungen und Kontrollintervalle

Synkopen

Reflexsynkopen: keine Einschrankungen
Synkopen kardialer Ursache: Empfehlung je nach Grunderkrankung

Medizinische Implantate

Bei Herzschrittmacher (HSM) oder implantiertem Defibrillator (ICD) keine Kontakt- und Ballsportarten
wegen der Gefahr der Beschadigung des Devices oder des Auftretens von Herzrhythmusstérungen,

bei sonstigen Implantaten liegen keine Daten zu maglicher Beschadigung durch Sport vor. ICD-Kontrolle
alle 6 Monate.

HSM: geringe bis mittlere Belastung, kein Tauchen > 20 m Tiefe

ICD: nur geringe bis mittlere Belastung, keine Sportarten mit Gefahr von Synkopen in den ersten
3 Monaten

Herzklappen, Stents: je nach Reststenose (siehe unten)

Antikoagulation

Keine Sportarten mit hohem Verletzungsrisiko

Nach Herzkatheter/Operation

Abhangig von der Grunderkrankung, OP, etwaigen Komplikationen, Restbefunden, Medikation etc.
Einzelfallentscheidung

Nach unkompliziertem Eingriff: 1 Woche Sportpause
Nach Sternotomie: 6 Wochen Sportpause (keine Kontaktsportarten)

Strukturelle Herzfehler
Persistierender Ductus
arteriosus Botalli (PDA)

Links-rechts-Shunt, Volumenbelastung linkes Atrium (LA) und linker Ventrikel (LV) moglich,
bei Dilatation: Indikation zum Verschluss

Nicht hdmodynamisch wirksam/nach Verschluss: keine Einschrankungen
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)
und rechtem Ventrikel (RV) mdglich, dann Indikation zum Verschluss, selten belastungsinduzierte
Arrhythmien

Praoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen. Symptome: niedrige dynamische und
statische Belastung (je nach Schweregrad)
Postoperativ: kein Restshunt und asymptomatisch: keine Einschrankungen

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Links-rechts-Shunt auf Ventrikelebene, Volumenbelastung und Dilatation des LA und LV mdglich,
bei PHT (pulmonale Hypertension): Indikation zum friihen Verschluss, Volumenbelastung des LV maglich,
dann Symptome einer Linksherzinsuffizienz

Praoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen.
Nicht restriktiver VSD/Eisenmenger: Grundlagentraining
Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen. Eisenmenger: Grundlagentraining

Atrioventrikularer
Septumdefekt (AVSD)

Haufig friihzeitig Herzinsuffizienz, haufig assoziiert mit M. Down, Korrektur im Sauglingsalter

Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen, moderate AV-Insuffizienz: mittlere
dynamische und statische Belastungen. Grunderkrankung nimmt Einfluss

Lungenvenenfehlmiindung

Partiell oder total, Zeitpunkt der Korrektur abhangig von Ausmass, Begleiterkrankungen und
Volumenbelastung, bei PHT oder Herzinsuffizienz friihzeitige Korrektur

Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen

Aortendilatation und -dissektion

Empfehlungen abhangig von der Schwere des Befundes und maglichen Begleiterkrankungen,
jahrliche Kontrollen

Aortendilatation > 2 s: geringe bis mittlere Belastung, keine statische Belastung, keine
Kontaktsportarten, keine Wettkampfe

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 Extremitat; haufig (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 Intensitat, keine statischen Belastungen
ggf. Reevaluation Praoperativ: ohne signifikanten Gradienten oder hohergradige Dilatation: keine Einschrankungen
Postoperativ: kein Leistungssport fir 6 Monate, keine rein statischen Belastungen
Aortenklappenstenose Druckbelastung und mdglicherweise Hypertrophie von LV, Einteilung des Schweregrades notwendig, Pré- und postoperativ: leichte Stenose: keine Einschrankungen, mittel- bis hochgradige Stenose:

Gradient > 70-80 mmHg: Korrektur; ST-Strecken-Veranderungen oder Herzrhythmusstérungen beachten

geringe Belastungen, kein Leistungssport

Pulmonalklappenstenose

Druckbelastung und maglicherweise Hypertrophie von RV, Einteilung des Schweregrades notwendig,
wenn Gradient > 50 mmHg: Korrektur

Keine rein statischen Belastungen. Leichte Stenose: keine Einschrankungen.
Mittel- bis hochgradige Stenose: mittlere Belastungen, kein Leistungssport

Fallot-Tetralogie (TOF)

Haufigster zyanotischer Herzfehler, postoperativ haufiger Pulmonalklappeninsuffizienz, ventrikulare
Herzrhythmusstorungen; korperliche Belastbarkeit kann dann eingeschrankt sein

Postoperativ: asymptomatisch chne Restshunt oder Arrhythmien: keine Einschrankungen,
Pulmonalklappeninsuffizienz oder ventrikulare Arrhythmien: nur dynamische Belastungen
geringer Intensitat

Transposition der
grossen Gefésse (TGA)

Ohne Pulmonalklappenstenose: OP im Neugeborenenalter, ggf. Koronararterienstenosen,
daher regelmassig Beurteilung der Myokardperfusion notwendig
Bei Patienten mit Vorhofumkehr erhdhtes Risiko fiir Herzrhythmusstorungen, eingeschrankte Belastbarkeit

Postoperativ (nach Switch-OP): asymptomatisch: keine Einschrankungen; eingeschrénkte
Ventrikelfunktion: geringe bis mittlere Belastungen
Postoperativ (nach Vorhofumkehr): geringe bis mittlere Belastungen

Univentrikuléres Herz,
Fontanzirkulation

Korperliche Belastbarkeit abhangig von Herzfehler, Restbefunden und Begleiterkrankungen
(Herzrhythmusstorungen, Grad der Herzinsuffizienz)

Geringe bis mittlere dynamische und statische Belastungen, kein Leistungssport

Eisenmenger/Zyanose

Zyanose kann sich unter Belastung verstarken

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 Einschrankungen
Kein Shunt: geringe dynamische und statische Belastung ohne Leistungsdruck
Bei Synkopen: nur minimale Belastung

Kardiomyopathien
Hypertrophe Kardiomyopathie
(HCM)

Mindestens jahrliche Kontrollen

Asymptomatisch; Gentrager: Freizeitsport keine Einschrankungen; Leistungssport nur mit geringer
Belastung. Phanotyp, 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
(DCM)

Kontrolle alle 3 bis 6 Monate

Freizeitsport nur mit geringer statischer und geringer bis mittlerer dynamischer Belastung;
kein Leistungssport

Non-compaction Kardio-

Jahrliche Kontrollen

Keine Dilatation, Normalbefund im EKG: Empfehlungen unklar

myopathie (NCCM)

Arrhythmogene rechts- Jahrliche Kontrollen Asymptomatisch: Gentrager: keine Einschrankungen, ggf. keine hohen dynamischen Belastungen
ventrikulére Kardio- Symptomatisch: Therapie ICD: Sport meiden; kein Leistungssport

myopathie (ARVC)

Myokarditis Sonderfall! Meist erworben, Myokarditisrisiko bei angeborenen Kein Sport fiir 6 Monate

Herzerkrankungen erhoht, Kontrolle alle 6 bis 12 Monate

Rhythmologische Herzfehler
Supraventrikulére
Arrhythmie (SVES)

Im Kindesalter haufiger, zunachst Ausschluss hohergradiger Herzrhythmusstérungen

Keine Einschrankungen

Supraventrikuldre Tachykardie

Haufig wegen akzessorischer AV-Leitungshahn, Katheterablation notwendig

Nach erfolgter Therapie/Ablation: keine Einschrankungen

Ventrikuldre Tachykardie (VT)

Zundchst ausfihrliche rhythmologische Diagnostik notwendig, Risiko fiir plotzlichen Herztod (SCD)
in Abhangigkeit von der Ursache

Zundchst Sportverbot

Ventrikuldre Extrasystolen (VES)

Im Kindesalter haufiger, kdnnen auf Myokarditis, hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie (HOCM),
arrhythmogene rechtsventrikulare Dysplasie (ARVD) hinweisen, daher zundachst Ausschluss

— Idiopathische VES

Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache

Keine Einschrankungen

— Polymorphe VES

Ausschluss struktureller/arrhythmologener Ursache

Trainingspause fiir 3 bis 6 Monate
Nach Reevaluation asymptomatisch: keine Einschrankungen

Idioventrikularer Rhythmus

Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache

Keine Einschrankungen

Idiopathische monomorphe VT

Jahrliche Kontrollen, nach Ablation oder Beginn der medikamentdsen Therapie alle 3 bis 12 Monate

Asymptomatisch, kurz anhaltend (kurze Salve): keine Einschréankungen
Nach Ablation: keine Einschrankungen
Nach Beginn med. Therapie (kein Rezidiv): keine Belastungsspitzen, kein Leistungssport

lonenkanalerkrankungen
Long-QT-Syndrom (LOTS)

Erhdhtes Risiko fiir plotzlichen Herztod
Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, wenn symptomatisch: ICD
Kontrollen alle 3 bis 12 Monate, wenn stabil: jahrlich

Symptomatisch (nach ICD): nur geringe Belastung, kein LSP. LQTS-1, asymptomatisch, Gentrager,
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,
Gentrager, normale QT-Zeit: keine Einschrankungen. Asymptomatisch, QT verlangert: keine Ein-
schrankungen im Freizeitsport, im Leistungssport geringe Belastung. Andere/medizinische
Indikationen: Asymptomatisch, Gentrager, normale QT-Zeit: keine Einschrankungen.
Asymptomatisch, QT verlangert: geringe bis mittlere Belastung

Brugada-Syndrom

Bei Synkope oder ventrikulédrer Tachykardie: Kontrollen alle 3 bis 6 Monate

Gentrager, keine EKG-Veranderungen: keine Einschrankungen im Freizeitsport, im Wettkampf nur
leichte Belastung

Katecholamin-sensitive
polymorphe ventrikulére
Tachykardie (CPVT)

Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, regelmassige Kontrollen
(asymptomatisch: jahrlich, symptomatisch: alle 3-6 Monate)

Asymptomatisch: Freizeitsport mit geringer Belastung
Symptomatisch: kein Sport

Short-QT-Syndrom

Eher keine Assoziation mit Sport, jahrliche 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 Entwicklungsverzégerungen kénnen so erfasst
und wenn notig kann eine Therapie eingeleitet wer-
den (5) (s. Tabelle 2).

3. EKG: Bei gesunden Sportlern erfolgt geméss Empfeh-

lungen der jeweiligen Fachgesellschaften oder Ver-
bénde die Durchfihrung eines Ruhe-EKG, wahrend
dieses bei Kindern mit angeborenem Herzfehler als
obligat anzusehen ist. Mdgliche Arrhythmien, Erre-
gungsausbreitungs- beziehungsweise -rlickbildungs-
stérungen oder Hypertrophiezeichen kénnen diagno-
stiziert werden (5, 20).
Bei ausgiebiger sportlicher Aktivitdt kann es bereits im
Kindes- und Jugendalter zu Anpassungsvorgangen am
Herzen kommen. EKG-Verdnderungen werden anhand
spezifischer Kriterien in physiologische und pathologi-
sche unterschieden; sie finden im Rahmen der Inter-
pretation des EKG fur Jugendliche (élter 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 Hamodynamik beur-
teilt (5, 20).

Weitere, fakultative Untersuchungen werden bei Auffal-

ligkeiten in Anamnese, klinischer Untersuchung, Ruhe-

EKG und Echokardiografie erganzt.

Fakultative Bestandteile sportmedizinischer Untersu-

chungen von Kindern und Jugendlichen mit angebore-

nen Herzerkrankungen sind die Spiroergometrie und das

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

kann erganzend zum Ruhe-EKG eines unter Belastung

abgeleitet werden. Weiterhin kénnen Blutdruck- und

Herzfrequenzverhalten vor, wahrend und nach der Bela-

stung beurteilt sowie verschiedene Belastungsbereiche

und die maximale korperliche Leistungsfahigkeit (u.a.

VO2 max) ermittelt und etwaige Kreislaufinsuffizienz-

zeichen, belastungsinduzierte Herzrhythmusstérungen

oder Ischamien erfasst werden (5, 6). Je nach Fragestel-
lung kénnen weitere Untersuchungen erganzt 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 Einschrankungen

@ nicht sportgesund.

Eine solche Einteilung gestaltet sich bei Kindern mit
Herzerkrankungen schwierig. In Abhdngigkeit von der
jeweiligen Grunderkrankung gilt es, verschiedene As-
pekte zu berlcksichtigen. 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
fur Kinder und Jugendliche entsprechend der Grund-
erkrankung zusammengefasst (online verfligbar unter
www.rosenfluh.ch/paediatrie-2019-03).

Fazit

Korperliche Bewegung und Sport sind essenziell fur die
korperliche und psychische Entwicklung von Kindern
und Jugendlichen, insbesondere von denjenigen mit
chronischen Erkrankungen.

Auch Kinder und Jugendliche mit angeborenen Herzer-
krankungen sollten sich regelmassig bewegen, an Schul-
und Freizeitsport teilnehmen k&nnen und nur bei stren-
ger medizinischer Indikation in der Austbung sportlicher
Aktivitat eingeschrénkt werden.

Im Rahmen einer ausfuhrlichen kardiologisch orientierten
sportmedizinischen Untersuchung kénnen Gesundheits-
zustand und korperliche Leistungsfahigkeit Uberprift
werden. Anschliessend ist es moglich, individuelle an
Grunderkrankung, Operationen und Restbefunde ange-
passte Bewegungsempfehlungen zu formulieren und das
Trainingspensum festzulegen.

Erganzend zu Schul- und Freizeitsportangeboten kon-
nen spezielle Bewegungsprogramme (Kinderherzsport-
gruppen [29], KidsTUMove [30]) kérperliche Aktivitat in
einem Uberwachten Umfeld gewéhrleisten, um psycho-
soziale Unterstltzung 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

Hintergriinde und Besonderheiten

Sportempfehlungen und Kontrollintervalle

Synkopen

Reflexsynkopen: keine Einschrankungen
Synkopen kardialer Ursache: Empfehlung je nach Grunderkrankung

Medizinische Implantate

Bei Herzschrittmacher (HSM) oder implantiertem Defibrillator (ICD) keine Kontakt- und Ballsportarten
wegen der Gefahr der Beschadigung des Devices oder des Auftretens von Herzrhythmusstérungen,

bei sonstigen Implantaten liegen keine Daten zu mdglicher Beschadigung durch Sport vor. ICD-Kontrolle
alle 6 Monate.

HSM: geringe bis mittlere Belastung, kein Tauchen > 20 m Tiefe

ICD: nur geringe bis mittlere Belastung, keine Sportarten mit Gefahr von Synkopen in den ersten
3 Monaten

Herzklappen, Stents: je nach Reststenose (siehe unten)

Antikoagulation

Keine Sportarten mit hohem Verletzungsrisiko

Nach Herzkatheter/Operation

Abhangig von der Grunderkrankung, OP, etwaigen Komplikationen, Restbefunden, Medikation etc.
Einzelfallentscheidung

Nach unkompliziertem Eingriff: 1 Woche Sportpause
Nach Sternotomie: 6 Wochen Sportpause (keine Kontaktsportarten)

Strukturelle Herzfehler
Persistierender Ductus
arteriosus Botalli (PDA)

Links-rechts-Shunt, Volumenbelastung linkes Atrium (LA) und linker Ventrikel (LV) moglich,
bei Dilatation: Indikation zum Verschluss

Nicht hamodynamisch wirksam/nach Verschluss: keine Einschrankungen
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)
und rechtem Ventrikel (RV) mdglich, dann Indikation zum Verschluss, selten belastungsinduzierte
Arrhythmien

Praoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen. Symptome: niedrige dynamische und
statische Belastung (je nach Schweregrad)
Postoperativ: kein Restshunt und asymptomatisch: keine Einschrankungen

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Links-rechts-Shunt auf Ventrikelebene, Volumenbelastung und Dilatation des LA und LV méglich,
bei PHT (pulmonale Hypertension): Indikation zum friihen Verschluss, Volumenbelastung des LV maglich,
dann Symptome einer Linksherzinsuffizienz

Praoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen.
Nicht restriktiver VSD/Eisenmenger: Grundlagentraining
Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen. Eisenmenger: Grundlagentraining

Atrioventrikularer
Septumdefekt (AVSD)

Haufig friihzeitig Herzinsuffizienz, haufig assoziiert mit M. Down, Korrektur im Sauglingsalter

Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen, moderate AV-Insuffizienz: mittlere
dynamische und statische Belastungen. Grunderkrankung nimmt Einfluss

Lungenvenenfehimiindung

Partiell oder total, Zeitpunkt der Korrektur abhangig von Ausmass, Begleiterkrankungen und
Volumenbelastung, bei PHT oder Herzinsuffizienz friihzeitige Korrektur

Postoperativ: asymptomatisch: keine Einschrankungen

Aortendilatation und -dissektion

Empfehlungen abhangig von der Schwere des Befundes und maglichen Begleiterkrankungen,
jahrliche Kontrollen

Aortendilatation > 2 s: geringe bis mittlere Belastung, keine statische Belastung, keine
Kontaktsportarten, keine Wettkampfe

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 Extremitat; haufig (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 Intensitat, keine statischen Belastungen
ggf. Reevaluation Praoperativ: ohne signifikanten Gradienten oder hohergradige Dilatation: keine Einschrankungen
Postoperativ: kein Leistungssport fiir 6 Monate, keine rein statischen Belastungen
Aortenklappenstenose Druckbelastung und mdglicherweise Hypertrophie von LV, Einteilung des Schweregrades notwendig, Pré- und postoperativ: leichte Stenose: keine Einschrankungen, mittel- bis hochgradige Stenose:

Gradient > 70-80 mmHg: Korrektur; ST-Strecken-Veranderungen oder Herzrhythmusstérungen beachten

geringe Belastungen, kein Leistungssport

Pulmonalklappenstenose

Druckbelastung und mdglicherweise Hypertrophie von RV, Einteilung des Schweregrades notwendig,
wenn Gradient > 50 mmHg: Korrektur

Keine rein statischen Belastungen. Leichte Stenose: keine Einschrankungen.
Mittel- bis hochgradige Stenose: mittlere Belastungen, kein Leistungssport

Fallot-Tetralogie (TOF)

Haufigster zyanotischer Herzfehler, postoperativ haufiger Pulmonalklappeninsuffizienz, ventrikulare
Herzrhythmusstorungen; korperliche Belastbarkeit kann dann eingeschrankt sein

Postoperativ: asymptomatisch chne Restshunt oder Arrhythmien: keine Einschrankungen,
Pulmonalklappeninsuffizienz oder ventrikulare Arrhythmien: nur dynamische Belastungen
geringer Intensitat

Transposition der
grossen Gefésse (TGA)

Ohne Pulmonalklappenstenose: OP im Neugeborenenalter, ggf. Koronararterienstenosen,
daher regelmassig Beurteilung der Myokardperfusion notwendig
Bei Patienten mit Vorhofumkehr erhohtes Risiko fiir Herzrhythmusstorungen, eingeschrankte Belastbarkeit

Postoperativ (nach Switch-OP): asymptomatisch: keine Einschrankungen; eingeschrénkte
Ventrikelfunktion: geringe bis mittlere Belastungen
Postoperativ (nach Vorhofumkehr): geringe bis mittlere Belastungen

Univentrikuléres Herz,
Fontanzirkulation

Korperliche Belastbarkeit abhangig von Herzfehler, Restbefunden und Begleiterkrankungen
(Herzrhythmusstorungen, Grad der Herzinsuffizienz)

Geringe bis mittlere dynamische und statische Belastungen, kein Leistungssport

Eisenmenger/Zyanose

Zyanose kann sich unter Belastung verstarken

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 Einschrankungen
Kein Shunt: geringe dynamische und statische Belastung ohne Leistungsdruck
Bei Synkopen: nur minimale Belastung

Kardiomyopathien

Hypertrophe Kardiomyopathie
(HCM)

Mindestens jahrliche Kontrollen

Asymptomatisch; Gentrager: Freizeitsport keine Einschrankungen; Leistungssport nur mit geringer
Belastung. Phanotyp, 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- Jahrliche Kontrollen Keine Dilatation, Normalbefund im EKG: Empfehlungen unklar

myopathie (NCCM)

Arrhythmogene rechts- Jahrliche Kontrollen Asymptomatisch: Gentrager: keine Einschrankungen, ggf. keine hohen dynamischen Belastungen
ventrikulére Kardio- Symptomatisch: Therapie ICD: Sport meiden; kein Leistungssport

myopathie (ARVC)

Myokarditis Sonderfall! Meist erworben, Myokarditisrisiko bei angeborenen Kein Sport fiir 6 Monate

Herzerkrankungen erhdht, Kontrolle alle 6 bis 12 Monate

Rhythmologische Herzfehler
Supraventrikulére
Arrhythmie (SVES)

Im Kindesalter haufiger, zunachst Ausschluss hohergradiger Herzrhythmusstérungen

Keine Einschrankungen

Supraventrikulére Tachykardie

Haufig wegen akzessorischer AV-Leitungsbahn, Katheterablation notwendig

Nach erfolgter Therapie/Ablation: keine Einschrankungen

Ventrikuldre Tachykardie (VT)

Zunachst ausfiihrliche rhythmologische Diagnostik notwendig, Risiko fiir plotzlichen Herztod (SCD)
in Abhangigkeit von der Ursache

Zundachst Sportverbot

Ventrikulére Extrasystolen (VES)

Im Kindesalter haufiger, konnen auf Myokarditis, hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie (HOCM),
arrhythmogene rechtsventrikulare Dysplasie (ARVD) hinweisen, daher zunachst Ausschluss

— Idiopathische VES

Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache

Keine Einschrankungen

— Polymorphe VES

Ausschluss struktureller/arrhythmologener Ursache

Trainingspause fiir 3 bis 6 Monate
Nach Reevaluation asymptomatisch: keine Einschrankungen

Idioventrikuldrer Rhythmus

Ausschluss struktureller/arrhythmogener Ursache

Keine Einschrankungen

Idiopathische monomorphe VT

Jahrliche Kontrollen, nach Ablation oder Beginn der medikamentdsen Therapie alle 3 bis 12 Monate

Asymptomatisch, kurz anhaltend (kurze Salve): keine Einschrankungen
Nach Ablation: keine Einschrankungen
Nach Beginn med. Therapie (kein Rezidiv): keine Belastungsspitzen, kein Leistungssport

lonenkanalerkrankungen
Long-QT-Syndrom (LOTS)

Erhohtes Risiko fir pltzlichen Herztod
Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, wenn symptomatisch: ICD
Kontrollen alle 3 bis 12 Monate, wenn stabil: jahrlich

Symptomatisch (nach ICD): nur geringe Belastung, kein LSP. LQTS-1, asymptomatisch, Gentrager,
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,
Gentrager, normale QT-Zeit: keine Einschrankungen. Asymptomatisch, QT verlangert: keine Ein-
schrankungen im Freizeitsport, im Leistungssport geringe Belastung. Andere/medizinische
Indikationen: Asymptomatisch, Gentrager, normale QT-Zeit: keine Einschrankungen.
Asymptomatisch, QT verlangert: geringe bis mittlere Belastung

Brugada-Syndrom

Bei Synkope oder ventrikularer Tachykardie: Kontrollen alle 3 bis 6 Monate

Gentrager, keine EKG-Veranderungen: keine Einschrankungen im Freizeitsport, im Wettkampf nur
leichte Belastung

Katecholamin-sensitive
polymorphe ventrikulére
Tachykardie (CPVT)

Cave: bei Sport Gefahr des Auftretens lebensbedrohlicher Arrhythmien, regelmassige Kontrollen
(asymptomatisch: jahrlich, symptomatisch: alle 3-6 Monate)

Asymptomatisch: Freizeitsport mit geringer Belastung
Symptomatisch: kein Sport

Short-QT-Syndrom

Eher keine Assoziation mit Sport, jahrliche Kontrollen

Leistungssport nur mit geringer statischer und dynamischer Belastung

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