e-Online-Material 1: Arteriopulmonaler Shunt,
Bandelungsoperation und weitere Eingriffe

und Risiken

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

Arteriopulmonaler Shunt

= Wozu dient der Eingriff?

Bei einigen Kindern mit Blausucht-Herzfehlern fehlen die Vor-
aussetzungen, um sofort mit gutem Ergebnis Korrekturoperatio-
nen durchzufithren. Wenn diese Herzfehler dann schwere Pro-
bleme verursachen, kann ein »arteriopulmonaler Shunt« die ge-
fahrlichen Situationen entscharfen und dariiber hinaus giinstige
Voraussetzungen fiir die Korrekturoperation schaffen.

Zu den Voraussetzungen fiir Korrekturoperationen gehort
u.a., dass die Lungenadern eine ausreichende Grofie und damit
eine ausreichende Aufnahmekapazitit fir das sauerstoffarme
Blut des Korperkreislaufs haben. Bei einigen Kindern sind die
Adern jedoch unterentwickelt (hypoplastisch) und Korrektur-
operationen der Herzfehler sind nicht sofort moglich.

Wenn in solchen Situation eine schwere Blausucht besteht
und Organschédden aufgrund des Sauerstoffmangels befiirchtet
werden, kann ein arteriopulmonaler Shunt die Sauerstoffversor-
gung des Korpers verbessern und das Wachstum der Lungen-
adern stimulieren. Die Voraussetzungen fiir die Korrekturopera-
tion werden hergestellt und die Zeit bis zur Durchfithrung der
Korrektureingriffe wird tiberbriickt.

Gefihrliche, lebensbedrohende Situationen liegen auch bei
Herzfehlern vor, bei denen der Blutzufluss zum Lungenkreislauf
auf den Ductus arteriosus Botalli angewiesen ist (das Blutgefif3
verschlief3t sich nach der Geburt spontan), oder bei denen sich
der Eingang in den Lungenkreislauf zusammenziehen und ver-
engen kann. Beispiele: Pulmonalatresie, hypoxdmische Krisen
bei der Fallot "schen Tetralogie). In solchen Situationen muss der
Blutzufluss zum Lungenkreislauf gesichert werden, und wenn
nicht sofort die Korrektur des Herzfehlers moglich ist, steht als
uberbriickende Notmafinahme vor der Korrekturoperation der
»arteriopulmonale Shunt« zur Verfiigung.

= Wann legt man einen arteriopulmonalen Shunt an?
Wenn bei Blausucht-Herzfehlern die Lungenarterien
unterentwickelt sind und man die Adern zum Wachstum
stimulieren will,
wenn die Blausucht bedrohlich ist und Griinde gegen eine
zeitnahe Korrekturoperation sprechen,
wenn lebensbedrohende, hypoxdmische Krisen auftreten
und Griinde gegen eine zeitnahe Korrekturoperation
sprechen,
wenn der Zugang des sauerstoffarmen Bluts zum Lungen-
kreislauf tiber den Ductus arteriosus Botalli erfolgt, der sich
nach der Geburt verschliefit ( der Gang kann nur begrenzte
Zeit kiinstlich mit Medikamenten offen gehalten werden).

= Voraussetzungen

Keine Infektion. Es muss ein Herzfehler vorliegen, bei dem im
Korperkreislauf vermischtes sauerstoffarmes und sauerstoffrei-
ches Blut flieft.

= Durchfiihrung der Operationen

Es wird eine Verbindung zwischen einer Arterie des Kérperkreis-
laufs und der zentralen Lungenschlagader geschaffen, damit Blut
aus dem Korperkreislauf in den Lungenkreislauf {ibertreten
kann, und der sauerstoffarme Anteil des Blutgemischs mit
Sauerstoff angereichert werden kann. Meistens setzt man eine
Gefiflprothese zwischen der linken oder rechten Armarterie,
(dort wo sie im Brustkorb unter dem Schliisselbein verlauft —
Arteria subclavia) und einem Hauptseitenast der Lungenschlag-
ader ein. Man kann auch die Arteria subclavia direkt an einen
Seitenast der Lungenschlagader anschlieflen — der Arm wird
trotzdem noch ausreichend mit Blut (aus Halsschlagadern) ver-
sorgt (Bezeichnung: Blalock Taussig Shunt). Die Operationen
erfolgen vom seitlichen oder vorderen Brustkorb aus. Die Herz-
lungenmaschine ist in der Regel nicht erforderlich. Alternativ
kann man eine Gefdprothese zwischen der vorderen Korper-
schlagader (Aorta ascendens) und dem Stamm der Lungen-
schlagader einsetzen. Dieser Eingriff erfolgt vom vorderen
Brustkorb aus, in der Regel mit Herzlungenmaschine.

= Ergebnis der Operationen

Das Zusatzblut, das durch einen arteriopulmonalen Shunt in den
Lungenkreislauf flief8t, kann unterentwickelte Lungenadern zum
Wachstum anregen, kann eine schwere Blausucht bessern, indem
es dem Lungenkreislauf auf einem neuen Weg Blut zur Aufberei-
tung zuftihrt und der »arteriopulmonale Shunt« kompensiert
Notfallsituationen, die durch Verengung oder Verschluss der
vorhandenen Zugangswege zum Lungenkreislauf entstehen.

Risiken des arteriopulmonalen Shunts: Sterberisiko: Abhingig
von der Art des Herzfehlers, ca 0-5%. Weitere seltene Risiken:
Wenn zu viel Blut durch den Shunt flief3t, kann eine Herzinsuf-
fizienz (Herzschwiche) auftreten. Shunts konnen sich durch
Blutgerinnsel verschlieflen und miissen dann operativ oder
durch Medikamente wieder gedffnet werden, schlimmstenfalls
miissen sie in einer Nachoperation ausgetauscht werden. Einige
KunststoffgefafSprothesen sind durchldssig fiir Fliissigkeit und es
kann zu einem langdauernden Fliissigkeitsaustritt in den Brust-
korb kommen. Behandlung: Ableitung der Fliissigkeit aus dem
Brustkorb, bis die Sekretion stoppt (Bezeichnung: Drainage),
schlimmstenfalls operativer Austausch der Gefidflprothese. Ner-
ven und Lymphgefifle im Brustkorb kénnen verletzt werden:
Eine Verletzung des Zwerchfellnerven wird durch eine operative
Zwerchfellraffung behandelt, eine Verletzung des Stimmband-
nerven durch Sprachtraining, die Verletzung des Nervus vagus
durch Medikamente, die Verletzung des groflen Lymphganges
(Ductus thoracicus) durch eine spezielle Didt und u. U. Opera-
tion. Durch Narbenbildung kann die Lungenarterie verzogen
und eingeengt werden und muss dann wahrend der Korrektur-
operation des Herzfehlers plastisch erweitert werden.

© 2016, Springer-Verlag Berlin Heidelberg. Aus: Blum et al., Ratgeber angeborene Herzfehler bei Kindern



= Gibt es Alternativen zum arteriopulmonalen Shunt?

In giinstigen Fallen ist ein Herzkathetereingriff méglich, bei dem
der Brustkorb nicht gedffnet werden muss - die »Ballondilata-
tion des Ductus arteriosus Botalli«. Naheres im e-Online-Mate-
rial 4. Voraussetzungen fiir die Ballondilatation sind, dass keine
Infektion besteht und der Ductus arteriosus Botalli noch offen
und fiir den Ballonkatheter eingéngig ist.

Bdandelung der Lungenschlagader

(»Banding« der Pulmonalarterie)

= Wozu dient der Eingriff?

1. Wenn bei Herzfehlern eine grofie Blutmenge anstatt in den
Korperkreislauf in den Lungenkreislauf abflief3t, bekommt
das Herz Schwierigkeiten, den Blutmangel im Kérperkreis-
lauf durch Mehrarbeit auszugleichen. Dartiber hinaus muss
die Kammer, die in den Kérperkreislauf pumpt, tibermaf3ig
viel Riickflussblut aus der Lunge aufnehmen und wegpum-
pen. Folgen sind eine Pumpschwiéche der Herzkammer, die
korperliche Belastbarkeit nimmt ab, bei Sduglingen fillt
eine Trinkschwiche und ein Gedeihstillstand auf. In der
blutiiberfluteten Lunge fiihrt eine vermehrte Schleimpro-
duktion zu wiederholten Infektionen, die Lungenadern
werden mit der Zeit geschddigt und schlimmstenfalls droht
eine sog. »Eisenmengerreaktion«. Bei einer Eisenmenger-
reaktion ist die Korrektur des Herzfehlers nicht mehr
moglich.

Wenn Griinde gegen eine zeitnahe Korrektur der Herzfeh-
ler sprechen, steht als » Ausweichoperation« die Bandelung
der Lungenschlagader zur Verfiigung. Die Biandelung dros-
selt den Blutzufluss zum Lungenkreislauf. Als Folge flief3t
mehr Blut in den Korperkreislauf, das Herz muss weniger
»Kompensationsarbeit« leisten, das »Riickflussblut« aus
dem Lungenkreislauf nimmt ab, wodurch die Pumpkam-
mer des Korperkreislaufs entlastet wird und die korperliche
Belastbarkeit zunimmt (der Saugling gedeiht wieder). Die
Schleimproduktion in den Lungen wird geringer, es treten
weniger Lungeninfektionen auf und die Lungenadern wer-
den vor einer Eisenmengerreaktion geschiitzt.

2. Bei dem Blausucht-Herzfehler » Transposition der groflen
Arterien« pumpt die linke Herzkammer félschlicherweise
Blut in den Lungenkreislauf, anstatt in den Korperkreislauf.
Hierzu braucht sie nur wenig Kraft, sie wird unterfordert
und ihre Wandmuskulatur nimmt ab. Fiir eine bestimmte
Korrekturoperation ist jedoch eine kraftige Muskulatur der
linken Herzkammer noétig. Man muss die Herzkammer
»einem Trainingsprogramm unterziehen«, bevor man
operieren kann. Die Bdndelung schafft ein Hindernis, gegen
das die linke Herzkammer anpumpen muss. Sie zwingt die
Kammer, mehr Kraft bei Pumpen aufzuwenden und ihre
Wandstirke nimmt wieder zu.

= Wann fiihrt man eine Bandelung der Pulmonalarterie
durch?
Wenn Herzfehler mit einem {ibergrofen Blutabfluss in den
Lungenkreislauf nicht zeitnah korrigiert werden kénnen,
wenn Lungenadern wihrend der Wartezeit auf die Korrek-
turoperation vor einer Schadigung geschiitzt werden
miissen,
wenn die Muskulatur der linken Herzkammer vor einer
»Arteriellen Switch Operation« (> Kap. 4.6) trainiert werden
muss.

= Voraussetzungen

Moglichst keine akute Infektion. Niedriger Gefifiwiderstand im
Lungenkreislauf (sonst flief3t nach Einengung der Lungenschlag-
ader nicht genug Blut durch den Lungenkreislauf). Bei einer
Eisenmengerreaktion ist der Eingriff nicht durchfithrbar. Das
Einlassventil der Herzkammer, die in den Lungenkreislauf
pumpt, sollte schlief}fahig sein.

= Durchfiihrung der Bindelung

Der Stamm der Pulmonalarterie wird mit einem Teflonband ein-
geengt, bis der Blutdruck in der Lungenarterie weitgehend nor-
male Werte erreicht hat. Die Eingriffe erfolgen vom seitlichen
oder vorderen Brustkorb aus. Der Einsatz der Herzlungen-
maschine ist in der Regel nicht erforderlich. Die Eingriffe verur-
sachen in der Regel eine Blausucht oder verstarkt eine bestehen-
de Blausucht, weil etwas sauerstoffarmes Blut in den Korper-
kreislauf {ibertritt. Man achtet darauf, dass der Messwert der
Sauerstoffsattigung grofier als 80% ist.

= Ergebnis der Operationen

Eine Herzinsuffizienz wird bei Herzfehlern mit Uberflutung des
Lungenkreislaufs gebessert, die Gedeihstorung der Kinder wird
beseitigt, Lungeninfektionen treten seltener auf, eine Eisenmen-
gerreaktion wird verhindert. Bei einer Transposition der grofien
Arterien werden die Voraussetzungen fiir eine arterielle Switch-
Operation hergestellt.

= Nachteile der Bandelung:
Es entsteht eine Blausucht und das Kind ist nach der Biandelung
korperlich nur gering belastbar.

= Risiken der Bandelung

Sterberisiko: Abhéngig von der Art des Herzfehlers, ca 0-5%.
Weiteres seltenes Risiko: Verletzung des Zwerchfellnerven (Be-
handlung: Operative Zwerchfellraffung).

= Probleme nach dem Eingriff

Das Band wird nach Wachstum der Lungenschlagader zu eng
und muss unter Umstianden vor der Korrekturoperation noch
geweitet werden oder in einer Nachoperation ausgetauscht wer-
den. Die Lungenschlagader kann an der Stelle der Béandelung
narbige Engstellen oder Verziehungen erleiden, die bei der Kor-
rekturoperation des Herzfehlers rekonstruiert werden missen.
Im Auslass der Herzkammern kann es zu Muskelwucherungen
kommen, wodurch nachfolgende Korrekturoperationen er-
schwert werden.

»Fontan«-Operation

Benannt nach dem franzdsischen Herzchirurgen F. W. E Fontan.
(Totale cavopulmonale Anastomose, TCPC)

= Wozu dient der Eingriff?

Bei einigen Kindern kann man technisch aus dem fehlgestalteten
Herz kein Organ konstruieren, in dem 2 Kammern getrennt
sauerstoffarmes und sauerstoffreiches Blut in den Lungen- und
Korperkreislauf pumpen wiirden (Bezeichnung: anatomische
Korrektur). Oder die »anatomische« Korrekturoperation ist mit
einem inakzeptablen Operationsrisiko belastet.

Die »Fontan« — Operation bzw. die »physiologische« Korrek-
turoperation beldsst den Herzfehler so wie er ist, entlastet aber
das Herz von tibermafSiger Arbeit und beseitigt eine Blausucht,
indem es den Korperkreislauf vom Lungenkreislauf trennt.
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= Wann fiihrt man eine »Fontan«-Operation durch?
Wenn keine anatomische Korrektur des Herzfehlers
moglich ist,
wenn das Risiko einer anatomischen Korrekturoperation
nicht akzeptabel ist.

== Hintergrundwissen

Der Blutfluss durch die Lunge kommt zustande mit Hilfe der
Pumpleistung der rechten Herzkammer, mit Hilfe der Atmung,
denn beim Einatmen wird sauerstoffarmes Blut aus den Korper-
venen Richtung Lunge gesaugt und mit Hilfe des linken Vorhofs
und linken Herzkammer, die sauerstoffreiches Blut aus dem
Lungenkreislauf heraussaugen. Nachdem man entdeckt hat, dass
ohne das Zutun der rechten Pumpkammer ausreichende Blut-
mengen durch den Lungenkreislauf flieflen kénnen, wurde die
»physiologische Korrekturoperation« von Herzfehlern entwi-
ckelt.

= Unter welchen Voraussetzungen ist eine Fontan-
operation moglich?
Der Blutfluss durch den Lungenkreislauf darf nicht behindert
werden, denn es gibt keine Pumpkammer mehr, die mit ihrer
Muskelkraft Hindernisse tiberwinden kénnte.
Grundvoraussetzungen fiir eine erfolgreiche »Fontan«-Ope-
ration sind deshalb eine normale Aufnahmekapazitit der Lun-
genadern, ein niedriger Gefifiwiderstand im Lungenkreislauf
und ein ungestorter Riickfluss des Blutes von der Lunge zum
Herz. Die Operation ist nicht moglich bei unterentwickelten (hy-
poplastischen) Lungenadern oder wenn der Herzfehler bereits
Schiden an den Lungenadern gesetzt hat, die zu einem erh6hten
Widerstand im Lungenkreislauf fiihrten. Wichtig ist auch die
Atmung des Kindes (keine Behinderung der Atmung, Brust-
atmung anstelle von Bauchatmung) eine gute Funktion von lin-
kem Vorhof und der Herzkammer, die Blut in den Kérperkreis-
lauf befordert und gute Arbeitsbedingungen dieser Herzkammer
(keine Uberlastung durch Blutflusshindernisse, funktionierende
Herzventile, synchronisierte Arbeit von Vorhof und Kammer).
Oft sind mehrere Voroperationen erforderlich, um die Voraus-
setzungen zu schaffen.

= Voraussetzungen

Alter: 1-4 Jahre, mittlerer Pulmonalarteriendruck: ca. 15 mm Hg,
pulmonalarterieller Widerstand: < 4 Wood-Einheiten, Ejek-
tionsfraktion (Blutauswurf der Herzkammer in Prozent): nor-
mal, schlief}fdhige Atrioventrikularklappen, ausreichend grof3es
Pulmonalgefafibett (McGoon-Ratio von Pulmonalarterien zur
Aorta: > 0,75). Giinstig sind: Sinusrhythmus, normale Grof3e des
rechten Vorhofs, normale Einmiindung der Hohlvenen.

= Voroperationen vor der Fontan-Operation

Einengung des Pulmonalarterienstammes (Pulmonalisbande-
lung), dosierte Blutzufuhr zum Lungenkreislauf mittels einer Ge-
fafiprothese (arteriopulmonaler Shunt), Beseitigung von Strom-
bahnhindernissen in den Ventrikeln, Eingriffe an den Herz-
klappen.

= Durchfiihrung der Fontan-Operation

Der Fontan-Kreislauf kann in einem einzigen Operationsschritt
oder in mehreren Schritten hergestellt werden (zeitversetzter
Anschluss der oberen und unteren Hohlvene an die Lungen-
arterie). Der Anschluss der oberen Hohlvene an die Lungen-
arterie wird je nach Art der Operationstechnik z. B. »bidirek-
tionaler kavopulmonaler Shunt« oder »Glenn-Anastomose«

genannt. Die Komplettierung des Fontan-Kreislaufs durch An-
schluss der unteren Hohlvene an die Pulmonalarterie bezeichnet
man als »totale kavopulmonale Anastomose«. Die Eingriffe er-
folgen vom vorderen Brustkorb aus, in der Regel mit Herzlun-
genmaschine.

Ab dem 6. Lebensmonat kann man einen Teil der Fontan-
Operation vornehmen, wenn man das fehlgebildete Herz von
einer Uberlastung mit Blutvolumen und friihzeitigem Verschleif3
schiitzen will und muss. Man schlie3t die obere Koérpervene mit
der Lungenarterie kurz, damit Venenblut aus der oberen Kérper-
halfte am Herzen vorbeifliefit. Zwischen dem 1. und 4. Lebens-
jahr schliefft man dann auch die untere Korpervene an die Lun-
genarterie an. Dann flieft alles ausgeschopfte Blut des Korper-
kreislaufs am Herzen vorbei in die Lunge.

= Ergebnis der Operation

Man sorgt mit der Operation dafiir, dass ein fehlgebildetes Herz
von Arbeit entlastet wird und linger pumpen kann und kein
sauerstoffarmes Blut in den Korperkreislauf gelangt und dort
Schaden anrichtet. Die Blutgefafe der Lunge sollen gesund blei-
ben, d. h., keine Eisenmenger-Reaktion auftreten.

Der sogenannte Fontan-Kreislauf ist mit dem Kreislauf eines
gesunden Herzens nicht vergleichbar, d. h., er funktioniert in
verschiedener Hinsicht schlechter. Aber bei vielen Herzfehlern
kann man die Lebensqualitit und -erwartung der Kinder durch
den Eingriff entscheidend verbessern.

= Nachteile der Fontan-Operation

Die Fontan-Operation ist in verschiedener Hinsicht proble-
matisch: Wenn durch die Lunge zu wenig Blut flief3t, kann auch
kein Blut durch den Korperkreislauf fliefSen, da Lungen- und
Korperkreislauf in Reihe geschaltet sind. In diesen Féllen nimmt
das Herzzeitvolumen (HZV) ab und der Korper wird nur grenz-
wertig durchblutet. Bei grenzwertigem HZV muss man die
Fontan-Operation wieder riickgéngig machen, da ansonsten die
Organe des Korpers selbst in Ruhe nicht mehr ausreichend
durchblutet werden.

Eine Steigerung physischer Leistungen ist nur in geringen
Grenzen moglich, weil das Herz seine eigene Pumpleistung nur
bedingt steigern kann. Begrenzend fiir die Leistungssteigerung des
Herzens ist die passive Blutflussgeschwindigkeit durch die Lunge,
auf die es kaum Einfluss hat. Die verminderte korperliche Leis-
tungsfihigkeit schriankt berufliche und sportliche Aktivitaten ein.

Eine Schwangerschaft birgt ein hohes Risiko fiir Mutter und
Kind. In der Regel ist eine lebenslange Antikoagulation (Gerin-
nungshemmung), z. B. mit Cumarin, erforderlich. Ein erh6htes
Risiko fiir Thrombosen, Embolien und Blutungen besteht.

= Risiken der Fontan-Operation
Das Sterberisiko bei einer Fontan-Operation ist gering (< 4 %).
Die Uberlebenszeiten nach der Fontan-Operation sind mit > 80 %
innerhalb von 20 Jahren akzeptabel.

Wurde eine Fontan-Operation durchgefiihrt, kénnen un-
erwartete Schwierigkeiten auftreten und die Lebensqualitat der
Patienten erheblich beeintrachtigen. Hierzu gehoéren lang-
dauernde rechtsseitige Pleuraergiisse, die nach der Operation in
fast 90 % der Fille auftreten, ebenso ein Chylothorax. Wegen der
Ergiisse muss man mit einem verldngerten stationdren Auf-
enthalt rechnen, der zum Teil mehrere Wochen andauert. Die
Fontan-Operation vertragen die Patienten besser, wenn man eine
kleine Verbindung zwischen dem venésen Kreislauf und dem
Herzen beldsst (Bezeichnung: Buffle-Leck). Diese Verbindung
kann der Kardiologe nach einiger Zeit, wenn sich der Patient an
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den neuen Kreislauf angepasst hat, mittels Herzkatheterinter-
vention ohne Offnung des Brustkorbs verschlieSen. Eine weitere
Komplikation ist die Enteropathie mit Einweifverlustsyndrom.
Diese kann so schwerwiegend sein, dass der Fontan-Kreislauf
riickgingig gemacht werden muss. Weitere Schwierigkeiten kon-
nen entstehen durch eine Funktionsstorung der Leber, eine Le-
berfibrose, eine plastische Bronchitis, Herzrhythmusstérungen,
durch aortopulmonale Kollateralen. Auch nach einem »bidirek-
tionalen cavopulmonalem Shunt« konnen unerwartete Schwie-
rigkeiten auftreten wie das sog. »Vena cava superior Syndrome.
Der Blutabfluss aus der oberen Korperhilfte in die Lungenadern
wird behindert, Hals und Gesicht schwellen an. Schlimmstenfalls
muss der Eingriff riickgdngig gemacht werden.
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e-Online-Material 2: Funktion
der verschiedenen Kabel und Sonden

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

Nach einer Herzoperation versucht man, das frisch reparierte
Herz zu schonen und ihm jede unnétige Arbeit abzunehmen, und
zwar so lange, bis es seine endgiiltige Leistungsfahigkeit erreicht
hat. Mit kérperlicher Anstrengung verbunden sind Essen, Trin-
ken und Atmen. Ein Teil der Schldauche und Gerite dient dazu,
dem Korper diese Arbeiten abzunehmen oder zu erleichtern.

Dariiber hinaus funktionieren manchmal Lunge und Nieren
direkt nach der Operation noch nicht richtig (z. B. als Reaktion
auf den unnatiirlichen kiinstlichen Kreislaufs). Die Funktion der
Organe iiberwacht man deshalb einige Zeit lang und verbessert
sie bedarfsweise. Auch hierzu dienen verschiedene Schlduche,
Kabel und Gerite. Einige Schlduche leiten Wundsekret ab, das
sich um das Herz herum oder um die Lungen herum bildet,
einige dienen der Messung verschiedener Blutdriicke im Herzen.
Diinne Driéhte fithren zur Auflenwand des Herzens, und man
kann mit ihnen die Herzmuskulatur elektrisch zum Pumpen
anregen. Die verschiedenen Messwerte zeichnet ein Monitor
am Kopfende des Bettes als Kurven und Zahlen fortlaufend auf,
damit das medizinische Personal bei Problemen sofort eingreifen
kann.

Das Kind selbst empfindet die Schlauche und Kabel nicht als
storend, hat keine Schmerzen und auch keinen Wiirgereiz durch
Schlduche im Rachen - auch wenn das fiir die Angehorigen zu-
néchst erschreckend aussehen mag. Das Kind kann sich trotz
aller Schlduche und Kabel sogar im Bett aufsetzen.

Wenn man das Kind nicht mehr beatmen muss, und das Herz
gut arbeitet, kann das Kind in den Tagen nach der Operation auf
der Intensivstation Essen und Trinken. Alle diinnen Schlduche,
Drihte und Kabel zieht man einfach aus dem Korper heraus oder
16st sie von der Haut ab, wenn sie nicht mehr gebraucht werden.
Das Kind hat beim Ziehen in der Regel keine Schmerzen. Nur
beim Entfernen dicker Schldauche aus der Haut muss man ein
Schmerzmittel geben.

Die Schlduche haben verschiedene Funktionen:

Ein Schlauch (Tubus) liegt in der Luftrohre. Hiertiber erfolgt

die kiinstliche Beatmung.

Ein Schlauch liegt in der Harnréhre (Blasenkatheter). Er

leitet den Urin des Patienten ab. Die Urinproduktion muss

man nach der Herzoperation stiindlich messen, weil die

Funktion der Niere infolge der aufSerhalb des Korpers er-

folgten (extrakorporalen) Zirkulation oder als postoperative

Komplikation eingeschrinkt sein kann. In solchen Fillen

greift man sofort ein, um ein Nierenversagen zu verhindern.

Ein Schlauch liegt im Magen und wird aus der Nase

herausgeleitet. Hiertiber kann man Luft und Magensaft-

reste aus dem Magen entfernen und Fliissigkeit und Nah-
rung zufithren.

Ein Schlauch (Venenkatheter) liegt am Hals oder unterhalb
des Schliisselbeins in einer Vene. Der Katheter reicht bis

in das Herz. Hiertiber verabreicht man Fliissigkeit und
Medikamente und misst den Druck im rechten Vorhof.
Man kann tiber diesen auch Blutentnahmen durchfiihren,
ohne den Patienten mit einer Spritze erneut stechen zu
missen.

Ein Schlauch liegt am Handgelenk oder in der Leiste (arte-
rielle Druckmessung). Hieriiber misst man fortlaufend den
Blutdruck, und es werden Blutentnahmen durchgefiihrt.
Bei einigen Herzoperationen liegen zusitzliche Druckmess-
schlduche, die aus der Haut des Brustkorbs herausgeleitet
werden und an verschiedenen Stellen im Herzen den Blut-
druck registrieren, z. B. im linken Vorhof, in der Pulmonal-
arterie, im rechten Ventrikel.

Aus dem unteren Brustkorb heraus kommen ein bis meh-
rere grofSlumige Schlduche (Drainagen), die Blut und Sekret
aus dem Herzbeutel oder dem rechten und linken Brust-
korb ableiten. Wihrend der Operation werden Gewebefla-
chen verdndert, wodurch sich fiir eine kurze Zeit viel Sekret
bilden kann.

Gelegentlich kommen aus der Haut des unteren Brustkorbs
diinne Metalldrihte heraus (Herzschrittmacherkabel),

an die bedarfsweise ein duflerer Herzschrittmacher ange-
schlossen werden kann, um dem Erregungsleitungssystem
ibergangsweise helfen zu konnen.

Auf dem Brustkorb sind EKG-Elektroden aufgeklebt, iiber die
man fortlaufend den Herzrhythmus und die Herzfrequenz kon-
trolliert. Daneben wird iiber eine Elektrode die Atemfrequenz
registriert, ebenso die Temperatur der Haut. Im Anus liegt eine
zweite Temperatursonde, die die zentrale Korpertemperatur
registriert.

An einem Finger befindet sich ein Pulsoxymeter, der fort-
laufend den Sauerstoffgehalt des Blutes iberwacht. Am Bett des
Patienten befindet sich ein Monitor, auf dem EKG, Blutdriicke,
Temperatur, Atemfrequenz und Sauerstoffsittigung des Blutes
aufgezeichnet und in eine Zentrale zu den behandelnden Arzten
gesendet werden.

Die Schlduche und Kabel vermitteln zwar zundchst einen
verwirrenden und beéngstigenden Eindruck. Sie sind jedoch fiir
die Uberwachung nach den Operationen unerlisslich, verhiiten
Folgeprobleme und Organschdden und haben letztendlich be-
wirkt, das langstiindige Herzoperationen direkt nach der Geburt
ohne groferes Risiko und mit ausgezeichneten Langzeiterfolgen
moglich sind.

© 2016, Springer-Verlag Berlin Heidelberg. Aus: Blum et al., Ratgeber angeborene Herzfehler bei Kindern



e-Online-Material 3: Ballonkatheter,
Blade-Katheter, Inoue-Katheter,
Cutting-Balloons, Ablationskatheter

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

Die Interventionskatheter kann man wie auch die Herzkatheter Operationsmaterial, das in diinnen Hiilsen zusammen-

in verschiedene Herzabschnitte hineinfiihren. Mit einem Draht, gefaltet wird, kann man in das Herz hineinfithren.

den man durch den Interventionskatheter schiebt, ist es moglich, Ablationskatheter: Mit einer erhitzbaren Katheterspitze

Leitschienen im Herzen zu legen, um Operationsmaterial punkt- kann man Locher in verschlossene Herzklappen brennen

genau zu platzieren. oder Bahnen fiir die Erregungsleitung zerstoren:
Interventionskatheter eignen sich fiir verschiedene Eingriffe: Hochfrequenzperforations-/Ablationskatheter (8 Abb. 4)

Ballonkatheter: Den Ballon der Katheter kann man mit
einem Druck von 6-8 Torr aufblasen — das ist mehr als
der Druck in einem Autoreifen -, um Engstellen, die den
Blutstrom behindern, auseinanderzusprengen. Man kann
mit dem Ballon auch stérende Herzwénde zerreiflen:
Blade-Katheter: zum Aufschneiden und Aufsprengen
des Vorhofseptums (8 Abb. 1)
Inoue-Katheter: zum Aufsprengen verklebter Segel der
Mitralklappe (8 Abb. 2)
Cutting-Balloons: zum Aufschneiden von Engstellen in
Adern (8 Abb. 3)

B Abb. 3 Cutting-Balloon: Auf dem Ballon des Herzkatheters sind kleine
Messer angebracht, die sich beim Aufblasen des Ballons aufrichten und die
Engstelle einschneiden

B Abb. 1 Blade-Katheter: Wenn der Katheter durch das Vorhofseptum ge-
schoben wurde, kann eine Klinge ausgefahren werden, mit der das Septum
aufgeschnitten wird

B Abb. 2 Inoue-Katheter: Der Aufblasbare Ballon ist gro und hat eine B Abb. 4 Hochfrequenzperforations-/Ablationskatheter: An der Spitze des
besondere Form, die zum Auseinandersprengen verklebter Mitralklappen- Herzkatheters sitzt ein erhitzbares Metallteil, mit dem a Lécher in verschlos-
segel geeignet ist sene Herzklappen gebrannt oder b {iberzahlige Erregungsleitungsbahnen

im Herzen zerstort werden kénnen.

© 2016, Springer-Verlag Berlin Heidelberg. Aus: Blum et al., Ratgeber angeborene Herzfehler bei Kindern



e-Online-Material 4: Einsatz verschiedener

Herzkathetertechniken

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

= Ballonatriseptektomie nach Rashkind
Interventionsindikation Transposition der groflen Gefifle, um
eine ausreichende Sauerstoffsittigung im Korper zu ermog-
lichen.

Technik Unter Echokardiografiekontrolle (ohne Rontgenstrah-
len) schiebt man von der Femoral- oder Nabelschnurvene aus
einen Ballonkatheter in den rechten Vorhof und lenkt ihn durch
das Foramen ovale in den linken Vorhof. Den Ballon bldst man
im linken Vorhof auf und zieht diesen in den rechten Vorhof
zuriick, wodurch ein grofieres Loch in das Vorhofseptum ge-
rissen wird. Der Eingriff kann unter Ultraschallkontrolle er-
folgen.

= Blade-Atrioseptostomie
Interventionsindikation Offnung eines zu dicken Vorhofseptums.

Technik Wenn das Vorhofseptum zu kompakt ist, um durch den
aufgeblasenen Ballon eingerissen zu werden, steht ein Ballon mit
einem ausfahrbaren kleinen Messer zur Verfiigung.

Risiken Das Sterberisiko des Eingriffs ist sehr niedrig und liegt
<1 %. Es ist eine Verletzung der Trikuspidal- oder Mitralklappe
moglich.

m  Verschluss durch Okkluder bei septalen Herzfehlern

mit Links-rechts-Shunt
Interventionsindikation
Septale Herzfehler mit Links-rechts-Shunt wie Vorhofseptum-
defekt vom Ostium-secundum-Typ, muskuldrem Ventrikel-
septumdefekt, ebenso bei paradoxer Embolie durch ein offenes
Foramen ovale.

Technik Unter Echokardiografiekontrolle und Réntgendurch-
leuchtung zieht man von einer Leistenarterie und Leistenvene
aus einen Fithrungsdraht durch den Defekt. Uber diese Draht-
schiene wird das Verschlussmaterial geschoben und im Herzen
entfaltet.

Risiken Bei Vorhofseptumdefekten besteht ein geringes Sterbe-
risiko (< 1 %). Moglich sind eine Embolie des Schirms, eine Sché-
digung der AV-Klappen und das Verbleiben eines Restdefekts. Bei
Ventrikelseptumdefekten fallt das Risiko hoher aus (> 5 %). Auf-
treten kann eine Embolie des Schirms, ein AV-Block ITI. Grades,
eine Trikuspidal- und Aortenklappenverletzung und ein Rest-
defekt.

m  Verschluss durch Okkluder bei Vitien

mit Links-rechts-Shunt
Interventionsindikation Vitien mit Links-rechts-Shunt, z. B. of-
fener Ductus arteriosus Botalli, systempulmonale Kollateralen,
Koronarfisteln.

Technik Der Verschluss erfolgt entweder nach Legen eines Fiih-
rungsdrahtes und Positionierung des Verschlussmaterials tiber
dem Draht oder durch Hineinstopfen des Materials in das Blut-
gefdfl. Den Eingriff filhrt man unter Rontgendurchleuchtung
durch.

Risiken Das Sterberisiko des Eingriffs ist minimal. Eine Emboli-
sation des Verschlussmaterials und Rest-Shunts sind moglich.

= Ballondilatation bei Pulmonal- und Aortenisthmus-
stenose, beim Ductus arteriosus Botalli

Interventionsindikation Periphere Pulmonalstenosen, z. B. bei
Fallot'scher Tetralogie, Aortenisthmusstenose (zur Zeit noch
lebenserhaltender Eingriff vor einer Operation oder angezeigt
bei einer Restenose nach Operation), Ductus arteriosus Botalli
(zum voriibergehenden Offenhalten bei Vitien, die auf eine
Durchmischung von venésem und arteriellen Blut angewiesen
sind wie die Transposition der grofien Arterien).

Technik Unter Rontgendurchleuchtung schiebt man einen Bal-
lonkatheter in die Adern und erweitert sie mit dem Ballon.
Anschlieflend kann ein Stent zum Offenhalten iiber einem
Fithrungsdraht platziert und entfaltet werden.

Risiken Bei peripheren Pulmonalstenosen ist das Sterberisiko
des Eingriffs sehr gering (< 1 %). Es kann zur Ruptur des Gefi-
Bes, einer Dissektion, Rhythmusstérungen und einer Verletzung
der Trikuspidalklappe kommen. Bei Aortenisthmusstenose ist
das Risiko hoher (<5 %). Méglich sind ein Aneurysma, eine
Ruptur, Querschnittslihmung und Re-Stenose. Beim Ductus ar-
teriosus Botalli ist das Risiko nur bei seltenem Eingriff hoch. Es
konnen eine Ruptur des Duktus, Re-Verschluss und
Herzrhythmusstérungen auftreten.

= Ballondilatation bei Klappenstenosen
Interventionsindikation Klappenstenosen: kritische Aorten-
stenose, Pulmonalstenose, Mitralstenose.

Technik Man fiithrt einen Ballonkatheter in die Klappe ein und
trennt durch Aufblasen des Ballons verwachsene Klappensegel
voneinander. Die Eingriffe nimmt man unter Réntgendurch-
leuchtung vor. Der Zugang zur Pulmonalklappe erfolgt iiber die
Leistenvene, der Zugang zur Aortenklappe oder Mitralklappe
retrograd (gegen die Fliefirichtung des Blutes) iiber die Leisten-
arterie oder antegrad (mit dem Blutfluss) durch die Venen und
iiber ein offenes Foramen ovale im Vorhofseptum.

Risiken Nur bei der kritischen Aortenstenose ist das Sterberisiko
hoch, sonst liegt es < 10 %. Moglich sind eine Aorteninsuffizienz,
Notoperation mit Klappenersatz, Minderdurchblutung der
Herzmuskulatur, Herzrhythmusstérungen, ein AV-Block und
eine Mitralklappeninsuffizienz. Bei der Pulmonalstenose besteht
ein geringes Risiko (< 1 %). Eine Pulmonalinsuffizienz, Not-
operation, Dissektion, ein AV-Block sowie die Verletzung der
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Trikuspidalklappe kénnen eintreten. Bei der Mitralstenose liegt
das Risiko < 5 %. Zu den Risiken gehoren eine Mitralinsuffizienz,
Notoperation und der AV-Block.

= Ballondilatation bei Ausflusstrakterweiterung
Interventionsindikation Ausflusstrakterweiterung bei der
Fallot’sche Tetralogie (iiberwiegend eingesetzt bei kritisch kran-
ken Kindern mit Notfallindikation, z. B. hypoxdmischen An-
fallen, gedacht als lebenserhaltender Eingriff vor der Korrektur-
operation).

Technik Mit einem Ballonkatheter dehnt man unter Rontgen-
kontrolle den rechten Ausflusstrakt und die Pulmonalklappe auf
und legt ggf. einen Stent in den Ausflusstrakt.

Risiken Das Sterberisiko ist erhoht. Es konnen hypoxamische
Anfille auftreten. Daneben besteht das Risiko einer Notopera-
tion, eines AV-Blocks und einer Trikuspidalinsuffizienz.

= Radiofrequenzdilatation
Interventionsindikation Pulmonalatresie mit intaktem Ventri-
kelseptum

Technik Die verschlossene Pulmonalklappe wird punktiert und
thermisch mit der Radiofrequenzsonde gedffnet. Der Eingriff
erfolgt unter Rontgendurchleuchtung. Als Zugangsweg wiahlt
man die Leistenvene.

Risiken Das Sterberisiko bei diesem Eingriff liegt bei ca. 10 %.
Moglich sind eine Perforation der Ader und Notoperation, ein
AV-Block und eine Trikuspidalinsuffizienz.

= Perkutane Klappenimplantation

Interventionsindikation Ersatz der Pulmonalklappe bei grofie-
ren Kindern (20-30 kg Kérpergewicht), z. B. nach vorausge-
gangenen Operationen wie die der Fallot'schen Tetralogie, Ross-
Operation, Prothesen- oder Homograftimplantation im rechten
Ausflusstrakt.

Technik Von der Leistenvene aus weitet man unter Rontgen-
durchleuchtung zunéchst mit dem Ballonkatheter die Pulmonal-
klappe auf und bringt dann die zusammengefaltete Ersatz-
herzklappe in der ge6ffneten Pulmonalklappe in Position und
entfaltet sie.

Risiken Ein geringes Sterberisiko besteht (< 5 %). Eine Perfora-
tion der Pulmonalarterie, Notoperation, ein AV-Block und eine
Trikuspidalinsuffizienz konnen auftreten.

= Katheterablation
Interventionsindikation Tachykarde Herzrhythmusstérungen
durch akzessorische Erregungsleitungsbahnen.

Technik Nach einer elektrophysiologischen Untersuchung
(EPU) und Mapping (Ausspiiren der akzessorischen Leitungs-
bahnen) zerstort man die Bahnen mit dem Ablationskatheter.

Risiken Bei grofleren Kinder (Gewicht > 15kg) besteht ein
geringes Sterberisiko. Die Kunststoffmaterialien werden vom
Koper mit einer Haut iiberzogen. Bevor sich die Haut gebildet
hat, kénnen sich an einigen Materialien Blutgerinnsel bilden, z. B.
an Doppelschirmchen oder Stents. Man muss zwar keine Gerin-
nungshemmung mit Cumarin durchfiihren, gibt aber ein halbes
Jahr lang Azetylsalizylsdure (ein Wirkstoff vieler Kopfschmerz-
mittel, z. B. ASS, Aspirin), das die Gerinnbarkeit des Blutes etwas
mindert. Die Kunststoffe wachsen nicht mit dem Herzen mit, das
Herz wichst jedoch um das Material herum, sodass es auf Dauer
nicht stort. Inzwischen gibt es die ersten Schirmchen und Stents,
die vom Korper aufgelost werden konnen.

© 2016, Springer-Verlag Berlin Heidelberg. Aus: Blum et al., Ratgeber angeborene Herzfehler bei Kindern



e-Online-Material 5: Herzkatheter-
untersuchung und Strahlenbelastung

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

= Herzkatheteruntersuchung

Den Herzkatheter fithrt man mittels Seldinger-Technik in das
periphere Blutgefaf$ ein. Nach dem Eingriff ist eine Kompression
des Gefif3es zur Blutstillung n6tig. Nach Venenpunktionen reicht
ein kurzzeitiges Driicken auf die Punktionsstelle, nach Arterien-
punktionen legt man zusétzlich fiir einige Stunden (bis zu 8 Stun-
den) einen Kompressionsverband an.

Eine besondere Untersuchungstechnik ist die transseptale
Punktion. Man fithrt eine Rechtsherzkatheteruntersuchung
durch und schiebt den Herzkatheter durch das Vorhofseptum in
das linke Herz hintiber, entweder durch ein offenes Foramen
ovale oder mittels Punktion des Septums. Das Risiko der Unter-
suchung ist minimal hoher als das einer einfachen Herzkatheter-
untersuchung. Das Verfahren kommt zur Anwendung, wenn
die Linksherzkatheteruntersuchung durch die Aorta technisch
erschwert oder unmoglich ist.

= Lungendruck und -widerstand

Die Messung des pulmonalen Drucks und Widerstandes erfolgt
mit dem Rechtsherzkatheter ohne Rontgenstrahlen. Der Wider-
stand wird in Wood-Einheiten (WE) angegeben (mm Hg/l/min).
Bei Kindern bezieht man ihn auf die Korperoberfliche (WE x
m? KOF). Der normale pulmonale Widerstand betrigt ungefihr
ein Zehntel des systemischen Gefifiwiderstandes. Bei pulmo-
nalen Widerstandserh6hungen iiber 10 WE kann man den Herz-
fehler in der Regel nicht mehr beheben.

Nach der Geburt haben Kinder einen hohen pulmonalen
GefafSwiderstand - er entspricht dem systemischen GefafSwider-
stand. Der pulmonale Gefiflwiderstand normalisiert sich inner-
halb von 3-4 Wochen. Herzfehler mit einem Links-rechts-Shunt
verursachen erst nach Normalisierung des pulmonalen Gefaf3-
widerstandes Beschwerden, weil dann das Blut in den Lungen-
kreislauf tibertritt.

= Strahlenbelastung bei einer Herzkatheteruntersuchung
Die Hohe der Strahlenbelastung ist abhéngig von verschiedenen
Faktoren. Uberschligig kann man angeben, dass bei der Herzka-
theteruntersuchung eines 1-jahrigen Kindes mit einem Gewicht
von 9,26 kg die Strahlendosis ca. 7 mSv betragen wiirde. Zum
Vergleich: Die natiirliche jahrliche Strahlendosis, der ein Mensch
ausgesetzt ist, liegt bei 4,1 mSv.

Bei der Rontgenuntersuchung spritzt man ein jodhaltiges
Mittel. Patienten mit einer Jodallergie oder mit einer Schild-
driisentiberfunktion miissen vor der Untersuchung besonders
vorbehandelt werden. Auch eine Nierenschiddigung ist in sel-
tenen Fallen moglich.

Die Belastung durch Rontgenstrahlen ist relativ hoch und
héngt unter anderem ab von der Zeit, in der sie angewendet wer-
den mussten. Um einen Vorhofseptumdefekt zu verschlieflen,
bendtigt man meist weniger als 1 Minute Durchleuchtungszeit,
um einen Ventrikelseptumdefekt zu verschliefen ca. 3 Minuten.

Strahlenbelastung bei verschiedenen Herzkatheterinterven-
tionen Mittlere Schitzungen der Strahlenbelastung gehen
von 11 mSv pro Eingriff aus. Schliisselt man die Strahlenbelas-
tung nach der Art und der Kompliziertheit der Eingriffe auf, so
ergeben sich in etwa folgende Strahlendosen:

Verschluss der Vorhofseptumdefekts 3,88 mSv
Verschluss des offenen Foramen ovale 2,16 mSv
Verschluss des offenen Ductus arteriosus Botalli 3,21 mSv
Verschluss des Ventrikelseptumdefekts 12,10 mSv
Embolisation von Gefal3en (Koronarfisteln, 4,58 mSv

systempulmonale Kollateralen)
Ballondilatation von Pulmonalstenosen oder des pulmo- 4,40 mSv
nalen Ausflusstraktes, der Aortenisthmusstenose

Atrioseptostomie 3,62 mSv

Nach Interventionen und Operationen ist bei einigen Herz-
fehlern mit Wiederholungsuntersuchungen oder Interventionen
zu rechnen. Man rechnet mit einer Strahlendosis innerhalb von
10 Jahren von:

23,0 mSv
9,5 mSv

Fallot'sche Tetralogie
Aortenisthmusstenose
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e-Online-Material 6: Beurteilung
von Ergebnissen einzelner Herzfehler -

mit Cartoons

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

= Was kann man von einer »Herzreparatur« erwarten?

Das Herz wird durch die Eingriffe verbessert. Aber es entsteht
kein vollig gesundes »neues Herz«. Wie leistungsfihig das Herz
tatsidchlich wird, hangt davon ab, was defekt war und was man
reparieren konnte.

Zur Erklarung ein Beispiel: Stellen Sie sich vor, Sie und Thr
Nachbar haben sich zwei gleiche Sportwagen bestellt. Der Wagen
des Nachbarn ist in Ordnung, an Threm eigenen Wagen aber feh-
len einige Teile oder sind kaputt.

Fall 1 An Threm Wagen fehlt der Auspuff: Ohne Auspuff fahren
Sie nicht so schnell wie der Nachbar, Sie miissen hiufig zur Werk-
statt, und der Motor hélt nicht ausreichend lange durch. Thre
Werkstatt setzt den Auspuff eines anderen Modells ein. Thr Wa-
gen weist zundchst keine Méngel auf. Er funktioniert scheinbar
perfekt. Aber da es kein Originalauspuff ist, fallen haufiger Re-
paraturen an als beim Sportwagen des Nachbarn (8 Abb. 1). Das
Ergebnis einer vergleichbaren Herzreparatur, die mit Ersatztei-
len ein »normales Herz« herstellen kann, stufen wir als ausge-
zeichnet ein.

B Abb. 1 Fall1

Fall 2 An Threm Wagen fehlt der Auspuff, die Kupplung greift
nicht, ein Zylinder ist undicht und der Benzineinspritzer defekt.
Thre Werkstatt repariert das Auto mit Ersatzteilen anderer
Wagen, aufler der Einspritzpumpe. Thr Sportwagen fihrt nicht
ganz so schnell wie der Wagen des Nachbarn, muss haufiger zur

Werkstatt, und der Motor halt nicht ganz so lange durch, wie er
sollte (B Abb. 2). Das Ergebnis einer vergleichbaren Herzopera-
tion, die den grofiten Teil der Herzfehler beheben kann, aber
kleinere Fehler belassen muss, stufen wir als gut ein.

B Abb. 2 Fall 2
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Fall3 AnThrem Wagen sind Getriebe, Lenkung, Teile des Motors
und die Bremsen defekt. Das Auto wiirde nach kurzer Fahrt ste-
hen bleiben. Thre Werkstatt versetzt das Auto in einen fahr-
tiichtigen Zustand. Sie konnen jedoch nicht sehr schnell fahren,
das Auto muss oft zur Werkstatt und bleibt auch nur begrenzte

Zeit fahrtiichtig (8 Abb. 3). Das Ergebnis einer vergleichbaren
Herzreparatur, bei der sehr viele Fehler repariert werden miissen
und die Ersatzteile anfillig sind, die aber die Arbeitsbedingungen
des Herzens deutlich verbessert, stufen wir als befriedigend ein.

O

B Abb. 3 Fall 3

Fall4 AnThrem Wagen sind nicht nur Getriebe, Lenkung, Motor

und Bremsen defekt, sondern es fehlen auch Teile der Karosserie.
Die Werkstatt schlagt Thnen vor, Thren Sportwagen in einen
Traktor umzubauen, der zumindest langsam fahren kann

(B Abb. 4). Das Ergebnis einer vergleichbaren Herzoperation, bei
der die Herzfehler unbefriedigend und unvollstdndig repariert
werden konnen und die Lebensqualitit eingeschrankt bleibt, stu-
fen wir als ausreichend ein.

D Abb. 4 Fall 4

= Welche Ergebnisse kann man erwarten
von einer Fontan-Operation,
von einer Herztransplantation, von dem Kunstherzen?

Fontan-Operation Stellen Sie sich vor, dass man an Threm Wagen
nichts ausbessern kann. Thre Werkstatt schldgt Thnen deshalb vor,
aus den noch verwertbaren Autoteilen einen Motorroller zu

bauen, der langsam fahrt, aber lange Zeit fahrtiichtig bleibt
(B Abb. 5). Das Ergebnis einer solchen Operation, bei der man
am Herzen selbst nichts macht und nur die Kreislaufe so umstellt,
dass ein Uberleben mit ertréglicher Lebensqualitit mdglich wird,
stufen wir als ausreichend ein.

B Abb. 5 Fontan-Operation
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Herztransplantation Alternative zum Motorroller wére nur ein (8 Abb. 6). Das Operationsergebnis der Transplantation stufen
Neuwagen. Voraussetzung ist, dass es Neuwagen gibt. Wenn man  wir wieder als gut ein, denn das transplantierte Herz arbeitet wie
einen Herzfehler nicht ausbessern kann, kommt auch die Herz-  ein eigenes gesundes Herz — die Lebensqualitéit wird allerdings
transplantation infrage, vorausgesetzt, es gibt ein Spenderherz  durch Medikamente und Kontrolluntersuchungen eingeschrankt.

B Abb. 6 Herztransplantation

Kunstherz Stellen Sie sich vor, Sie miissen auf den Neuwagen wire das behelfsweise Einsetzen eines Kunstherzens, dessen Er-
warten und die Werkstatt stellt Thnen fiir die Wartezeit einen  gebnis wir als ausreichend einstufen.
Motorroller zur Verfiigung (8 Abb. 7). Vergleichbarer Eingriff

B Abb. 7 Kunstherz
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e-Online-Material 7: Belastbarkeit

und Herzfehler

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

m  Beruf und Herzfehler
Nach der Korrektur eines Herzfehlers fallt die zu erwartende kor-
perliche Belastungsfahigkeit unterschiedlich aus:

Voraussichtlich keine Einschrankungen Vorhofseptumdefekt,
Ventrikelseptumdefekt, offener Ductus arteriosus Botalli, Pul-
monalstenose mit Restgradient < 20 mm Hg.

Voraussichtlich Einschrankung fiir Berufe mit schwerer und mittel-
schwerer korperlicher Belastung Fallot'sche Tetralogie, Transposi-
tion der groflen Arterien (nach arterieller Switch-Operation),
Aorteninsuffizienz, Aortenstenose mit Restgradient < 40 mm Hg,
Aortenisthmusstenose, Transposition der grofSen Arterien (nach
atrialer Switch-Operation).

Einschrankung fiir Berufe mit Verletzungsgefahr Einschrankun-
gen sind gegeben durch eine Gerinnungshemmung nach Opera-
tion und verletzungsgefahrdete Implantate (Herzklappenersatz
mit Kunststoffklappen, ggf. Fontan-Operation, Herzschrittma-
cherimplantation, Defibrillatorimplantation).

Empfehlung von Berufen ohne korperliche Belastung Aorten-
stenose mit Restgradient > 40 mm Hg, Fontan-Operation.

Erhohtes Risiko fiir schwere Probleme innerhalb der ndchsten 10
Jahre nach Korrektur des Herzfehlers Subaortenstenose, Vorhof-
septumdefekt vom Ostium-primum-Typ, Fallot'sche Tetralogie,
Atrioventrikularkanal, Transposition der grofen Arterien (nach
atrialer Switch-Operation), Aortenstenose, Fontan-Operation.

Verschlechterung der Himodynamik im Langzeitverlauf Aorten-
insuffizienz, Ventrikelseptumdefekt mit AV-Blockierung, Mitral-
klappenfehler, supraventrikuldre Aortenstenose, Subaorten-
stenose.

= Sport und Herzfehler

Sportliche Aktivititen geben einen Hinweis darauf, welche kor-

perliche Belastbarkeit nach Korrektur eines Herzfehlers zu er-

warten ist. Beim Sport steigt die Durchblutung von Muskeln und

Haut. Das Herz muss mehr Blut durch den Kérper und auch

seine eigene Herzmuskulatur pumpen kénnen, um dem Sauer-

stoffbedarf des Korpers gerecht zu werden.

Dariiber hinaus besteht bei Kindern, die gerinnungshem-
mende Medikamente einnehmen miissen, eine Blutungsneigung
nach Verletzungen. Eingesetzte Herzschrittmacher konnen bei
Kampfsportarten geschidigt werden, Schwachstellen in der Kor-
perschlagader konnen bei bestimmten Sportarten einreiflen.
Man kann Sportarten je nach statischer oder dynamischer Belas-
tung des Korpers in verschiedene Gruppen einteilen:

1. Hohe statische und dynamische Belastung: Skiabfahrts-
lauf, Boxen, Fechten, Ringen, Rudern, Rennradfahren, Eis-
schnelllauf

2. Geringe statische und hohe dynamische Belastung: Fufiball,
Volleyball, Handball, Hockey, Tennis, Basketball, Badmin-

ton, Laufen, Radfahren, Tanzen, Schwimmen, Skilanglauf,
Skaten, Tischtennis

3. Hohe statische und geringe dynamische Belastung: Bogen-
schielen, Bodybuilding, Geriteturnen, Gewichtheben,
Reiten, Segeln, Surfen, Skispringen, Tauchen, Wasserski

4. Geringe statische und geringe dynamische Belastung:
Wandern, Golfen, Kegeln, Bowling, Billard, Schieflen,
Curling, Gymnastik, Turnen mit geringer Belastung, Bewe-
gungsiibungen

Nach der Korrektur von Herzfehlern sollten Belastungstests er-
folgen, um die Kinder hinsichtlich méglicher sportlicher Aktivi-
taten oder Einschriankungen und Gefahren zu beraten.

Beispiele fiir Sport nach Herzfehlerkorrektur Bei ausgezeichne-
tem Operationsergebnis, guter Herzfunktion, normalem EKG
und fehlenden Schiden an den Lungengefifien konnen voraus-
sichtlich folgende Sportarten wahrgenommen werden:

1. Ohne Einschrankungen: Vorhofseptumdefekt (ASD II),
Ventrikelseptumdefekt, offener Ductus arteriosus Botalli,
Pulmonalstenose

II. Sportarten mit maBiger Belastung: Fallot'sche Tetralogie,
Aortenstenose, Transposition der grofien Arterien (nach
arteriellem Switch), Atrioventrikularkanal

I11. Sportarten mit leichter Belastung: Aortenisthmussteno-
se, Transposition der grofien Arterien (nach atrialem
Switch)

IV. Sportarten ohne Belastung: Fontan-Operation

Individuelle Leistungsgrenzen kann man durch Messung der an-
aeroben Schwelle erfassen und mit den Normaldaten aus der
Erhebung des Kompetenznetzes Angeborene Herzfehler (AHF)
vergleichen, um einen Schétzwert fiir die Leistungseinschrén-
kung zu erhalten (» Abschn. 3.3 und » Anhang A1).

Zu vermeidende Sportarten Sportarten, die nach bestimmten
Operationen bzw. Folgebehandlungen, bei Restschaden am Her-
zen oder bleibenden Schiden des Kreislaufsystems vermieden
werden sollten, sind folgende:
Fontan-Operation: Tauchen (aufgrund des eingeschrank-
ten Herzzeitvolumens)
Antikoagulation: Sportarten mit Verletzungsrisiko
(aufgrund der Blutungsgefahr)
Herzschrittmacher: Sportarten mit Verletzungsrisiko
(aufgrund einer potenziellen Schddigung des Schrittmacher-
aggregates)
Synkopen nach Operation: Klettern, Radrennen, Schwim-
men (aufgrund der Unfallgefahr)
Restaorteninsuffizienz: Turmspringen (aufgrund der
Druckerhéhung)
Aortenisthmusstenose: Turmspringen (Gefahr einer
Aortendissektion oder -ruptur)
Arterielle Hypertonie: keine Sportarten mit schwerer
statischer Belastung
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e-Online-Material 8: Ubersicht
uber Gendefekte und ihre Syndrome

Ulrike Blum, Hans Meyer, Philipp Beerbaum

Herzfehler kommen zusammen mit Gendefekten und Syn- ten Erkrankungen der Mutter, nach Einnahme bestimmter Me-
dromen vor. Man findet sie auch statistisch gehduft bei bestimm-  dikamente, Alkohol-, Nikotin- und Drogenkonsum (8 Tab. 1).

O Tab. 1 Ubersicht {iber Gendefekte und ihre Syndrome

Herzfehler

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Chromosomenstérungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter

Syndrome, schadigende Substanzen, Erkrankungen

Trisomie 13 (Pateau-Syndrom), Trisomie 18 (Edwards-Syndrom), Trisomie 21 (Morbus Down), Cat-Eye-Syndrom,
Klinefelter-Syndrom, 8p-Deletionssyndrom, Ellis-van Creveld-Syndrom, Triploidie, Cri-du-Chat-Syndrom, Wolf-
Hirschhorn-Syndrom, Mikrodeletionssyndrom 9p, 18q, 22q (Shprintzen-, DiGeorge-Syndrom) und 20p, Penta-X,
Holt-Oram-Syndrom, Townes-Brocks-Syndrom, Apert-Syndrom, Beals-Syndrom, Meckel-Gruber-Syndrom, Neu-
Laxova-Syndrom, Baller-Gerold-Syndrom, Carpenter-Syndrom, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, Coffin-Siris-Syndrom,
Kartagener-Syndrom, Noonan-Syndrom, Williams-Beuren-Syndrom, VACTERL/VATER-Assoziation, CHARGE-Assozia-
tion, Goldenhar-Syndrom, Cornelia-de-Lange-Syndrom, Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Rubinstein-Taybi-Syndrom

Alkohol, Amphetamine; Medikamente: Valproate, Valproinsdure (z. B. Convulex), Hydantoin-Derivate, Phenytoin
(z. B. Epanutin), Trimethadion

Phenylketonurie, Diabetes

Atrioventrikularkanal (AV-Kanal)

Chromosomenstérungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter

Trisomie 21 (Morbus Down), Mikrodeletionssyndrom 8p, Heterotaxie-Syndrom, Ellis-van-Creveld-Syndrom,
Short-Rib-Polydactyly-Syndrom, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, CHARGE-Assoziation

Persistierender Ductus arteriosus Botalli (PDA)

Chromosomenstdrungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter
Vorhofseptumdefekt

Chromosomenstérungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter

Trisomie 13 (Pateau-Syndrom), Trisomie 18 (Edwards-Syndrom), Trisomie 21 (Morbus Down), Trisomie 22, Triploidie,
Cri-du-Chat-Syndrom, Wolf-Hirschhorn-Syndrom, Mikrodeletionssyndrom 9p, 22q (DiGeorge-Syndrom), Penta X,
XXXY, XXXXY, Klinefelter-Syndrom, Townes-Brocks-Syndrom, Meckel-Gruber-Syndrom, Neu-Laxova-Syndrom,
Carpenter-Syndrom, VACTERL/VATER-Assoziation, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, Coffin-Siris-Syndrom, Noonan-
Syndrom, Goldenhar-Syndrom, CHARGE-Assoziation, Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Rubinstein-Taybi-Syndrom

Medikamente: Valproate, Valproinsdure (z. B. Depakine), Hydantoin-Derivate, Phenytoin (z. B. Dilantin),
Trimethadion

Rételn, Phenylketonurie

Trisomie 13 (Pateau-Syndrom), Trisomie 18 (Edwards-Syndrom), Trisomie 21 (Morbus Down), Trisomie 22, Cri-
du-Chat-Syndrom, 8p-Deletionssyndrom, Triploidie, Wolf-Hirschhorn-Syndrom, Mikrodeletionssyndrom 18q,
Holt-Oram-Syndrom, Townes-Brocks-Syndrom, Opitz-Syndrom, Robinow-Syndrom, Beals-Syndrom, Meckel-Gruber-
Syndrom, Neu-Laxova-Syndrom, Schinzel-Giedion-Syndrom, Thrombozytopenie-Radius-Aplasie-Syndrom, Ellis-
van-Creveld-Syndrom, Antley-Bixler-Syndrom, Carpenter-Syndrom, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, Roberts-Syndrom,
Kartagener-Syndrom, Coffin-Lowry-Syndrom, Noonan-Syndrom, Williams-Beuren-Syndrom, VACTERL/VATER-Asso-
ziation, CHARGE-Assoziation, Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Lissenzephalie, Pallister-Hall-Syndrom

Alkohol, Amphetamine; Medikamente: Valproate, Valproinsdure (z. B. Depakine), Hydantoin-Derivate, Phenytoin
(z. B. Dilantin)

Phenylketonurie
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B Tab. 1 (Fortsetzung)
Herzfehler
Fallot’sche Tetralogie

Chromosomenstérungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter

Syndrome, schadigende Substanzen, Erkrankungen

Trisomie 13 (Pateau-Syndrom), Trisomie 21 (Morbus Down), Mikrodeletionssyndrom 22q (Shprintzen-Syndrom),
Cat-Eye-Syndrom, Klinefelter-Syndrom, Watson-Miller-Alagille-Syndrom, Thrombozytopenie-Radius-Aplasie-Syn-
drom, VACTERL/VATER-Assoziation, Mikrodeletionssyndrom 22q (DiGeorge-Syndrom, mit Pulmonalklappenaplasie)
und 20p, Apert-Syndrom, Carpenter-Syndrom, Coffin-Siris-Syndrom, CHARGE-Assoziation, Goldenhar-Syndrom,
Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Nager-Syndrom

Alkohol; Medikamente: Trimethadion, Isotretinoin (Vitamin A)

Phenylketonurie

Transposition der grof3en Arterien

Chromosomenstorungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter
Pulmonalstenose
Chromosomenstdrungen
und Syndrome
Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft
Krankheiten der Mutter
Aortenstenose
Chromosomenstdrungen
und Syndrome
Schadigungen wahrend

der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter

Trisomie 18 (Edwards-Syndrom), Mikrodeletionssyndrom 22q (DiGeorgeSyndrom), Neu-Laxova-Syndrom,
Short-Rib Polydactyly-Syndrom, Carpenter-Syndrom, Heterotaxie-Syndrom

Medikamente: Trimethadion, Isotretinoin

Diabetes

Trisomie 13 (Pateau-Syndrom), Trisomie 18 (Edwards-Syndrom), Mikrodeletionssyndrom 9p, Apert-Syndrom,
Meckel-Gruber-Syndrom, Carpenter-Syndrom, Noonan-Syndrom, Williams-Beuren-Syndrom, Leopard-Syndrom,
Watson-Miller-Alagille-Syndrom, Lissenzephalie, Neurofibromatose |, Pallister-Hall-Syndrom

Medikamente: Hydantoin-Derivate

Roételn (periphere Pulmonalstenosen)

Trisomie 13 (Pateau-Syndrom), Trisomie 18 (Edwards-Syndrom), Ullrich-Turner-Syndrom, Beals-Syndrom,
Baller-Gerold-Syndrom (Subaortenstenose), Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, Williams-Beuren-Syndrom (supravalvulére
Stenose), Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Noonan-Syndrom (hypertrophische obstruktive Kardiomyopathie)

Medikamente: Valproate, Valproinsaure (z. B. Depakine), Hydantoin-Derivate

Diabetes (hypertrophische obstruktive Kardiomyopathie)

Hypoplastisches Linksherzsyndrom

Chromosomenstdrungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter
Aortenisthmusstenose

Chromosomenstérungen
und Syndrome

Schadigungen wahrend
der Schwangerschaft

Krankheiten der Mutter

Ullrich-Turner-Syndrom, Ellis-van-Creveld-Syndrom, Noonan-Syndrom, Potter-Syndrom, Mikrodeletionssyndrom 22q
(Shrintzen-, DiGeorge-Syndrom), Trisomie 13 (Patau-Syndrom), Beals-Syndrom, Beckwith-Wiedemann-Syndrom

Medikamente: Valproate, Valproinsaure (z. B. Depakine), Trimethadion

Ullrich-Turner-Syndrom, Meckel-Gruber-Syndrom, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, Goldenhar-Syndrom

Alkohol; Medikamente: Valproate, Valproinsaure (z. B. Depakine)

Phenylketonurie, Diabetes
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