Kritische Herzfehler des Neugeborenen

Teil 2: Ausgewahlte kritische Herzfehler

Martin Béhne, Thomas Jack, Harald Koéditz, Philipp Beerbaum

Einleitung

Duktusabhdngige Herzfehler
Herzfehler ohne nominelle
Duktusabhdngigkeit
Kernaussagen

Einleitung

In der letzten Ausgabe haben wir grundlegende Infor-
mationen zu kritischen angeborenen Herzfehlern vor-
gestellt. Der Fokus lag auf der Pathophysiologie, der
Diagnostik und den Grundlagen der Behandlung kriti-
scher Herzfehler des Neugeborenen. Auf Basis dieses
Wissens werden in diesem Artikel nun ausgewahlte
kritische Herzfehler des Neugeborenen, deren Patho-
physiologie, Diagnostik, initiales Management und die
moglichen Therapieoptionen thematisiert.

Duktusabhdngige Herzfehler

Fiir Vitien mit duktusabhédngiger Lungen- oder Sys-
temperfusion gelten fiir die postnatale Therapie die in
der Vorausgabe beschriebenen allgemeinen Therapie-
prinzipien.

-
N
o

Teil 1 des Beitrags erschienen in der Vorausgabe:
Neonatologie Scan 2015; 4: 61-88:
http://dx.doi.org/10.1055/s-0034-1391489

Herzfehler mit duktusabhdngiger Lungen-
perfusion (Rechtsherzobstruktion)

Kritische Pulmonalstenose (PS)

Definition und Epidemiologie. Die isolierte valvuldre
Pulmonalstenose macht etwa 8 -12% aller angebore-
nen Herzfehler aus. Die kritische Pulmonalstenose des
Neugeborenen mit Duktusabhédngigkeit ist viel seltener.
Hier ist die effektive Klappenoffnungsfliche zu klein,
um einen ausreichenden antegraden Fluss zur Lunge
und damit eine ausreichende Oxygenierung zu
gewdhrleisten [1].

Anatomie und Hamodynamik. Die Pulmonalklappe ist
oft bikuspidal mit teilfusionierten Kommissuren, selte-
ner myxematos verdickt und dysplastisch (typisch bei
Noonan-Syndrom). Nicht selten besteht eine begleiten-
de subvalvuldre Stenose des rechtsventrikuldren Aus-
flusstrakts. Schon intrauterin entwickelt sich eine
Hypertrophie des rechtsventrikuldren Myokards, nicht
selten sogar eine konsekutive Hypoplasie des rechten
Ventrikels und der Trikuspidalklappe. In dieser Situa-
tion kann eine duktusabhangige Lungenperfusion
bestehen. Uber das Foramen ovale besteht auerdem
ein entlastender Rechts-Links-Shunt, der jedoch
zusdtzlich zur postnatalen Zyanose beitragt.
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Abb.1 Kritische Pulmonalstenose des Neonaten. a Grafische Darstellung der Himodynamik bei kritischer Pulmonalstenose. Angezeigt sind jeweils die Sauer-
stoffsdttigungswerte nach Beginn einer PGE;-Infusion. Es besteht obligat ein Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene (durchgezogener blauer Pfeil). In Abhdngigkeit
von der Pulmonalstenose, der rechtsventrikuldren Funktion und dem LungengefdRwiderstand findet sich eine unterschiedlich ausgepréagte antegrade Perfusion
iber die Pulmonalklappe (gestrichelter blauer Pfeil). b Echokardiografische Darstellung in parasternal kurzer Achse am 2. Lebenstag bei einem Zwillingsfrithge-
borenen der 32.SSW mit einem Geburtsgewicht von 1700 g. Es zeigt sich eine valvuldre Pulmonalstenose bei dysplastischer Klappenanlage mit einer nur geringen
zentralen Offnungsflache. Uber die Pulmonalklappe stellt sich ein beschleunigter antegrader Fluss mit einer maximalen Geschwindigkeit von 4m/s dar. Der Pul-
monalarterienhauptstamm ist poststenotisch dilatiert. Bei nicht ausreichendem antegraden Fluss tiber die Pulmonalklappe wird der Ductus arteriosus (groRe
Duktusampulle) mittels PGE,-Infusion (Prostaglandin E;) zur Sicherstellung der Lungendurchblutung offengehalten. Im Alter von 2 Wochen erhielt das Kind im
Herzkatheterlabor eine Ballonvalvuloplastie der Pulmonalklappe. Bei sehr gutem postinterventionellen Ergebnis ohne Reststenose der Pulmonalklappe konnte die
PGE;-Infusion beendet werden. Der Dopplergradient tGiber die Pulmonalklappe (Druckdifferenz zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonalarterienhauptstamm)
kann postnatal durch den noch erhéhten pulmonalarteriellen Widerstand gering sein und damit die Schwere der Pulmonalstenose unterschatzen.

Abkiirzungen in Abbildungen

Ein gespaltener 2.Herzton sowie ein raues, spindelfor-
miges Systolikum mit Punctum maximum im 2./3.ICR

AAo = Aorta ascendens PDA = persistierender Ductus links parasternal und Fortleitung in beide Thoraxhilf-

MAPCA = major aortopulmonary arteriosus ten ist auskultierbar. Bei rechtsventrikulirer Dekom-
collateral artery RA = rechter Vorhof pensation kann das Austreibungsgeriusch komplett

LA = linker Vorhof RLV. = rechte Lungenvenen fehlen. Im Réntgen-Thorax zeigt sich eine verminderte

LV = linke Lungenvenen RPA = rechte Pulmonalarterie LungengefiRzeichnung, echokardiografisch stellt sich

L = linke Rl meis ariei i = rechter Ventrikel eine verdickte, kaum 6ffnende Pulmonalklappe mit nur

Lv = [er temiie] = R einem geringen antegraden Fluss, ein Rechts-Links-

PA = Pulmonalarterien- vel = UmEGe Reheme Shunt iiber das Foramen ovale und ein Links-Rechts-
hauptstamm VCS = obere Hohlvene

Shunt bei offenem Ductus arteriosus dar (Abb.1).

Merke: Fiir die kritische Pulmonalstenose mit ver-
schlossenem Ductus arteriosus gilt: Je geringer die
antegrade Perfusion iiber die stenotische Pulmo-
nalklappe, desto ausgeprdgter ist der Rechts-Links-
Shunt auf Vorhofebene und damit die Zyanose des
Neugeborenen.

Klinik und Diagnostik. Bei Verschluss des Ductus

arteriosus prdsentieren sich die Neugeborenen mit:

m 7Zyanose

= Tachypnoe

m Zeichen der Rechtsherzdekompensation mit
Hepatomegalie
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Merke: Echokardiografisch korreliert der Gradient
(z.B. CW-Doppler) iiber die Pulmonalklappe nicht
immer mit dem Schweregrad einer Pulmonal-
klappenstenose: Die Flussgeschwindigkeit {iber die
stenosierte Klappe ist reduziert, wenn bereits eine
eingeschrankte rechtsventrikulare Pumpfunktion
besteht und/oder wenn der LungengefdBwider-
stand noch erhoht ist.

Management. Bei zentraler Zyanose ist eine PGE;-Infu-
sion zum Offenhalten bzw. Wiedererdffnen des Ductus
arteriosus indiziert. Nach Stabilisierung erfolgt als The-
rapie der Wahl eine katheterinterventionelle Ballon-
valvuloplastie [2]. Diese fiihrt in tiber 90% der Falle zu

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.
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Abb. 2 Hamodynamik eines Patienten mit Fallot-Tetralogie. a Sauerstoffsattigungswerte bei Fallot-Tetralogie mit infundibuldrer und valvuldrer Pulmonalste-
nose. Der blaue Pfeil stellt den intrakardialen Rechts-Links-Shunt tiber den VSD dar. Aufgrund der Obstruktion im rechtsventrikuldren Ausflusstrakt ist der ante-
grade Fluss in die Lungenarterien reduziert (gestrichelter blauer Pfeil (iber die Pulmonalklappe). b Echokardiografie (parasternal lange Achse) eines Patienten mit
Fallot-Tetralogie. Darstellung eines perimembrandsen Malalignment-VSD. Die Aortenwurzel tiberreitet den VSD. Im Farbdoppler (rechts): In der Systole Darstel-
lung eines Rechts-Links-Shunts tiber den VSD mit Ausstrom des rechtsventrikuldren Blutes tiber die Aortenklappe.

einer Reduktion des Druckgradienten. Bei einigen
Neugeborenen ist die antegrade Perfusion der Lungen
iiber die Pulmonalklappe nach der Ballonvalvuloplastie
aufgrund einer rechtsventrikuldren Hypoplasie noch
nicht ausreichend. Diese Kinder ben&tigen zum mittel-
fristigen Offenhalten des Ductus arteriosus entweder
eine Fortsetzung der Prostaglandin-E;-Infusion (PGE;-
Infusion) fiir einige Zeit oder - falls anatomisch méglich
- eine Stent-Implantation in den Ductus arteriosus.
Alternativ kann die chirurgische Anlage eines aorto-
pulmonalen Shunts bei Persistenz der Duktusabhan-
gigkeit notwendig sein.

Ca. 15% der Patienten benétigen im spdteren Alter eine
Reintervention an der Pulmonalklappe.

Bei schwerer Klappendysplasie (z.B. beim Noonan-
Syndrom) sind die Ergebnisse der Ballonvalvuloplastie
schlechter (Erfolgsrate maximal 60-65%), ein Versuch
ist jedoch meist gerechtfertigt. Nicht selten besteht in
dieser Konstellation eine zusdtzliche supravalvuldre
Pulmonalarterienstenose am sinutubuliren Ubergang.

Fallot-Tetralogie (TOF)

Definition und Epidemiologie. Die Fallot-Tetralogie
(TOF) ist der héufigste zyanotische Herzfehler (ca.
5-10% aller angeborenen Herzfehler; AHF) [1,3]. Er ist
nicht selten mit einer Mikrodeletion 22q11 assoziiert.
Der Herzfehler ist charakterisiert durch eine Deviation
des Konusseptums nach rechts-anterior mit konse-

kutiver rechtsventrikuldrer Ausflusstraktobstruktion
(valvuldre, subvalvuldre und oft auch supravalvulare
Pulmonalstenose) mit resultierender rechtsventriku-
larer Hypertrophie, einem grof3en ,Malalignment*-
Ventrikelseptumdefekt (VSD) und einer iiber dem VSD
reitenden, entsprechend der Position des Konussep-
tums ebenfalls nach rechts-anterior verlagerten
Aortenwurzel (Abb.2a).

Anatomie und Hamodynamik

Merke: Das AusmafR der Obstruktion des rechts-
ventrikuldren Ausflusstrakts bestimmt den intra-
kardialen Rechts-Links-Shunt und damit die Zya-
nose. Aufgrund des groRen VSD besteht ein iden-
tischer Druck in beiden Ventrikeln. Die Aorta ist
durch ihr Uberreiten des VSD funktionell beiden
Ventrikeln zugeordnet.

Die Auspragung der rechtsventrikuldren Ausflussob-

struktion bestimmt die Klinik des Neugeborenen:

= Bei nur geringer Auspragung der rechtsventrikuldren
Ausflusstraktobstruktion fliet ausreichend Blut in
den Lungenkreislauf und die Neugeborenen sind
postnatal azyanotisch (,,Pink Fallot“). Normalerweise
nimmt die Auspragung der rechtsventrikuldren Aus-
flusstraktobstruktion innerhalb der ersten Monate
zu. Der Pulmonalklappenring wie auch der Pulmo-
nalarterienhauptstamm sind haufig hypoplastisch,
die Pulmonalarterien schmal. In einigen Fallen erfolgt
die Lungenperfusion zusatzlich tiber aortopulmonale

Neonatologie Scan 2 | 2015
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Ubersicht hypoxidmischer Anfall (kinderkardiologischer Notfall)

Hamodynamik

akuter Abfall des peripheren Widerstands
und/oder Obstruktion des rechtsventriku-
laren Ausflusstrakts

Typische Ausloser

korperliche oder psychische Belastung
(Schreien, Aufwachen), Abfall des Sys-
temwiderstands (Flttern, Baden), Hypo-
voldmie, Fieber

Klinik

® initial Zunahme der Zyanose mit Tachy-
kardie und Tachypnoe, gefolgt von Zei-
chen der Systemkreislaufinsuffizienz mit

der Muskulatur, Bewusstseinsverlust,
zerebrale Krampfanfille (,blasses oder
zyanotisches Kind ohne addquate
Reaktion®)

m kein Ausstromungsgerdusch auskultier-
bar

Therapie

® Erhéhung des systemischen Wider-
stands zur Steigerung der antegraden
Perfusion in die Pulmonalarterien (Knie
an die Brust beugen, Hockstellung)

® groRzligige intravendse Volumen-
gabe (mehrfache Bolusgaben von
10 ml/kg KG)

m Sedierung (Morphin 0,1-0,2mg/kg KG
s.c., i.v., i.m.; Ketamin 1-2mg/kg KG
i.v.)

m Sauerstoffgabe

m Ausgleich einer metabolischen Azidose
durch Pufferung mit Natriumbikarbonat

m bej Persistenz der Zyanose intensiv-
medizinische Therapie mit intravendser
Applikation von Vasokonstriktoren
(Noradrenalin), B-Blockern

Prophylaxe
R-Blocker (z.B. Propranolol
2-6mg/kg KG p.o.in 3-4 ED)

blass-grauem Hautkolorit, Tonusverlust

Kollateralen (,,major aortopulmonary collateral arte-
ries“, MAPCAs), die ehemaligen embryonalen Gefa-
Ben zwischen Lunge und Aorta entsprechen.

= Bei einer ausgeprdgten rechtsventrikuldren Ausfluss-
traktobstruktion flie3t ein groRer Anteil des desoxi-
genierten Blutes, wie in Abb. 2 dargestellt, aufgrund
des hohen Auswurfwiderstands anstelle in den Lun-
genkreislauf iiber die Aorta in den Kérperkreislauf
(intrakardialer Rechts-Links-Shunt; ,Blue Fallot*).

Merke: Bei einer ausgeprdgten Stenosierung des
rechtsventrikuldren Ausflusstrakts (funktionelle
Pulmonalatresie) konnen Neugeborene bereits
direkt postnatal mit einer Zyanose auffdllig wer-
den.

= [m Extremfall tritt eine Atresie der Pulmonalklappe
auf. Diese kommt in ca. 7% der Patienten mit TOF vor
[1]. Bei diesen Patienten sind ein offener Ductus arte-
riosus oder MAPCAs fiir die Oxygenierung notwendig
(siehe auch nachfolgender Abschnitt {iber Pulmonal-
atresie mit VSD).

In 15-20% besteht ein rechter Aortenbogen, nicht sel-
ten finden sich auch Ursprungsanomalien der Koro-
nararterien, die ggf. fiir die operative Korrektur rele-
vant sein konnen. Sehr selten zeigt sich ein doppelter
Aortenbogen.

Klinik und Diagnostik. Bei Verschluss des Ductus arte-

riosus fallen Neugeborene mit funktioneller oder ana-
tomischer Pulmonalatresie durch eine Zyanose auf.

Neonatologie Scan 2 | 2015

Merke: In den meisten Fallen ist die Zyanose im
Neugeborenenalter nur gering ausgepragt (sog.
Pink Fallot) und wird erst nach einigen Monaten
offensichtlich, entsprechend besteht keine neona-
tale Duktusabhdngigkeit der Lungenperfusion.

Ein 3/6-gradiges raues spindelférmiges Systolikum mit
p.m. tiber 2./3. ICR links parasternal und thorakaler
Fortleitung wird durch die Obstruktion der rechts-
ventrikuldren Ausflussbahn verursacht. Das EKG zeigt
unspezifisch eine Rechtshypertrophie (Abb.10 der
Vorausgabe). Die Echokardiografie sichert die Dia-
gnose, stellt kardiale Begleitfehlbildungen und die Aus-
prdgung der strukturellen Anomalie bzw. ihre funktio-
nelle Relevanz dar. Das Rontgenbild des Thorax zeigt
die typische Herzsilhouette (,,Golfschldgerherz*) und
ermoglicht die Beurteilung der verminderten pulmo-
nalen GefdlRzeichnung als Hinweis auf eine mogliche
Hypoplasie des pulmonalarteriellen Systems.

Merke: Bei sehr hypoplastischer Lungenstrombahn
und/oder Verdacht auf multifokale Lungenperfu-
sion und/oder assoziierten Koronararterienanoma-
lien ist eine Herzkatheteruntersuchung oder eine
CT-Angiografie erforderlich.

Management. In der Mehrzahl der Félle ist bei einem
»Pink Fallot“ in der frithen Neonatalperiode keine spe-
zifische Therapie notwendig.

Als Standardtherapie wird eine Korrekturoperation mit
Erweiterung des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts
und VSD-Verschluss im 3.-12. Lebensmonat durchge-
fiihrt, entweder primadr bei Pink Fallot oder sekunddr

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



nach vorheriger Palliation (s.u.) bei initialer Duktusab-
hdngigkeit oder bei rascherer Progression der Zyanose
im jungen Sduglingsalter.

Bei neonataler zentraler Zyanose und duktusabhangi-
ger Lungenperfusion ist zundchst eine passagere PGE;-
Infusion notwendig. Zur invasiven Palliation vor der
eigentlichen Korrekturoperation gibt es je nach indivi-
duellen anatomischen Gegebenheiten und Erfahrung
des Zentrums verschiedene Optionen:

= Katheterinterventionell kann ein Stent in den Ductus
arteriosus implantiert werden, falls die Duktusanato-
mie dieses zuldsst.

m Katheterinterventionell kann eine Ballondilatation
der Pulmonalklappe erfolgen, wenn diese Kompo-
nente tiberwiegt.

= Katheterinterventionell kann -in entsprechend
erfahrenen Handen - eine Stentimplantation tiber die
rechtsventrikuldre Ausflussbahnstenose und Pulmo-
nalklappenstenose erwogen werden.

m Ebenso kann die ausreichende Lungenperfusion klas-
sischerweise durch einen chirurgischen aortopulmo-
nalen Shunt sichergestellt werden.

= Auch kann eine operative Frithkorrektur angestrebt
werden.

Eine primdre Korrektur-OP ist durchaus bereits im
Neugeborenenalter méglich, geht jedoch dann mit
einer erhdhten perioperativen Mortalitdt und oft
weniger giinstigem hamodynamischen Resultat einher
[3]. Daher bevorzugen die meisten Zentren noch immer
ein zweizeitiges Vorgehen, wenn bereits im Neugebo-
renenalter eine Behandlungspflicht besteht.

Auch kénnen hypoxdmische Anfille bereits in der
Neonatalperiode auftreten, normalerweise prasentie-
ren sie sich aber ab dem 3.-4. Lebensmonat.

Merke: Das Auftreten von hypoxdmischen Anfédllen
ist ein kinderkardiologischer Notfall. Nach der
Akutbehandlung (siehe Infobox Ubersicht hypoxa-
mischer Anfall) ist eine definitive Sicherung der
Lungenperfusion notwendig, entweder als Korrek-
tur-OP oder bei jiingeren Sduglingen mittels Pallia-
tion.

Pulmonalatresie mit VSD (PA-VSD)

Definition und Epidemiologie. Bei der PA-VSD (ca. 1%
aller AHF) ist im Gegensatz zur Pulmonalatresie mit
intaktem Ventrikelseptum (PA-IVS) der rechte Ventri-
kel meist gut entwickelt [4]. Der Herzfehler entspricht
damit einer Extremvariante der Fallot-Tetralogie mit

Abb.3 Einteilung der Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt. Verschiedene mor-
phologische Varianten einer Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt existieren, die
sich hauptséchlich in der Auspragung der Hypoplasie der Lungenarterien und dem Vor-
handensein von ,major aortopulmonary collateral arteries“ (MAPCAs) unterscheiden.

a Zentrale und periphere Pulmonalarterien angelegt, Ductus arteriosus vorhanden.

b Rechte und linke zentrale Pulmonalarterie konfluierend angelegt, kein Pulmonalarte-
rienhauptstamm, Ductus arteriosus und/oder MAPCAs vorhanden. ¢ Rechte und linke zen-
trale Pulmonalarterie aplastisch oder hypoplastisch, kein Pulmonalarterienhauptstamm,
kein Ductus arteriosus, MAPCAs vorhanden. d Keine zentralen Pulmonalarterien, Lungen-
durchblutung ausschlieRlich Gber MAPCAs, multifokal.

einer Atresie der Pulmonalklappe. Dieser Herzfehler ist
gehduft mit einer Mikrodeletion 22q11 assoziiert.

Anatomie und Hamodynamik. Die wesentliche mor-
phologische und funktionelle Variable ist die Ausbil-
dung der Lungenarterien, hier gibt es ein weites
Spektrum (Abb.3). Die Perfusion der hypoplastischen
Lungenarterien erfolgt entweder unifokal (ein zentra-
les zufiihrendes GefdR) {iber einen Ductus arteriosus
oder multifokal {iber sog. ,major aortopulmonary col-
lateral arteries* (MAPCAs), die residuale embryonale
GefdRe zwischen Lunge und Aorta darstellen. In der
Extremform kénnen die zentralen Pulmonalgefd3e
vollstandig fehlen, dann erfolgt die Lungenperfusion
ausschlieflich tiber MAPCAs und es besteht keine Duk-
tusabhdngigkeit (Abb.3d). Ferner gibt es:
= Varianten mit fehlenden zentralen Lungenarterien
= Verzweigungsanomalien
m Stenosen der peripheren Lungenarterien
m duale Versorgung der Lunge, sowohl durch hypoplas-
tische Lungenarterien (duktusabhdngig!) als auch

Neonatologie Scan 2 | 2015
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MAPCAs, ggf. liegen auch Stenosierungen dieser
GefdRe vor.

Klinik und Diagnostik. Neugeborene mit PA-VSD fallen
mit einer Zyanose auf, deren Auspragung von der Aus-
bildung von MAPCAs abhdngig ist. Ein systolisches Aus-
treibungsherzgerdusch fehlt, im Unterschied zur Fallot-
Tetralogie. Eventuell ist ein systolisch-diastolisches
Herzgerdusch als Hinweis auf einen Ductus arteriosus
oder aortopulmonale Kollateralarterien zu héren. Die
Diagnose wird durch die Echokardiografie gestellt. Hier
zeigen sich ein verschlossener rechtsventrikuldrer Aus-
flusstrakt sowie eine {iber einem VSD {iberreitende
Aorta. Eine diagnostische Herzkatheteruntersuchung
bzw. CT-Angiografie zur Darstellung der Anatomie und
Perfusion der Lungenarterien ist notwendig. Hierdurch
sollte evaluiert werden:

m Perfusion der Lungenarterien

= Vorhandensein von zentralen Lungenarterien

= Vorhandensein einer Bifurkation

= Vorhandensein eines Ductus arteriosus

= MAPCAs

Management. Bei duktusabhdngiger Lungenperfusion
(keine MAPCAs, zentrale Pulmonalarterien sind ange-
legt) erfolgt die Applikation einer PGE;-Infusion.

Merke: Bei der Pulmonalatresie mit VSD ist eine
Darstellung der Perfusion der Lungenarterien
(Duktusabhangigkeit vs. MAPCAs) notwendig.
Eventuell besteht trotz atretischer Pulmonalklappe
keine PGE;-Abhdngigkeit.

Der weitere Behandlungsplan ist hdufig individuell und
hdngt entscheidend von der Anatomie der arteriellen
LungengefdBversorgung ab. Er umfasst neben operati-
ven MaBnahmen zur Unifokalisation etwaiger MAPCAs
mit deren Anbindung an die zentralen Pulmonalarte-
rien auch katheterinterventionelle Therapien wie die
Coil-Embolisationen von MAPCAs. Ziel ist die Herstel-
lung einer aufnahmefdhigen rekonstruierten zentralen
Pulmonalarterie und deren Anbindung an den rechten
Ventrikel {iber eine GefdBprothese (Konduit). Bei giins-
tiger Anatomie kann dabei auch der VSD durch einen
Patch verschlossen werden, bei sehr hypoplastischen
Pulmonalgefden wird man erst deren Wachstum und
(interventionelle) Therapie abwarten wollen, um den
rechten Ventrikel vor einer zu hohen, suprasystemi-
schen Druckbelastung zu schiitzen.

Neonatologie Scan 2 | 2015

Pulmonalatresie mit intaktem
Ventrikelseptum (PA-IVS)

Definition und Epidemiologie. Bei der PA-IVS (< 1% aller
AHF, ca. 2,5% der kritischen AHF) gelangt das Blut des
rechten Ventrikels nicht {iber die atretische Pulmonal-
klappe (muskular-infundibuldre oder valvular-mem-
brandse Atresie) in die Pulmonalarterien [1].

Anatomie und Hamodynamik. Die fetale Zirkulation ist
im ersten Teil in Abb.4 dargestellt. Die Pulmonalarte-
rien werden iiber den Ductus arteriosus retrograd
durchblutet (wichtiger Marker in der fetalen Echokar-
diografie!). Das rechtsventrikuldre Blut entleert sich
z.T. unter hohem Druck entweder tiber die insuffizien-
te Trikuspidalklappe in den rechten Vorhof oder iiber
Fisteln (sog. Myokardsinusoide), die mit den Korona-
rarterien in Verbindung stehen. Die Koronararterien
kénnen stenosiert oder atretisch sein. Zudem kann die
Koronarperfusion iiber sinusoidale Verbindungen vom
rechten Ventrikel abhdngig sein. Normalerweise
besteht der rechte Ventrikel aus drei Anteilen, einem
Einlass-(Inlet-), einem trabekularisierten und einem
Auslass-(Outlet-) Teil.

Merke: Bei der PA-IVS weisen GréB8e und Morpho-
logie des rechten Ventrikels und der Trikuspidal-
klappe eine groBe Variabilitat auf.

Das Spektrum reicht von einer ausgepragten Hypopla-
sie der rechten Kammer und Trikuspidalklappe mit
einer fast vollstindigen Lumenobliteration bis hin zu
einer nur milden Hypoplasie. Der Blutdruck im rechten
Ventrikel ist hoher als im linken Ventrikel (,,suprasys-
temisch*).

Postnatal hangt die Oxygenierung vom Blutfluss tiber
den offenen Ductus arteriosus in die Lungengefdf3e ab.
Das Vorhofseptum ist normalerweise nicht restriktiv
mit obligatem (!) Rechts-Links-Shunt (d. h. der gesamte
systemvenose Riickstrom muss durch das Vorhofsep-
tum zur linken Herzseite passieren). Bei Verschluss des
Ductus arteriosus bricht die Lungenperfusion zusam-
men und die Neugeborenen pradsentieren sich mit einer
schweren Zyanose und sekunddrem Kreislaufversagen.

Klinik und Diagnostik. Es besteht eine zentrale Zyanose
bei duktusabhdngiger Lungenperfusion. Echokardio-
grafisch (Abb.4) zeigen sich neben einem breiten
Spektrum in der Morphologie des rechten Ventrikels
und der Trikuspidalklappe zusdtzlich zur Atresie der
Pulmonalklappe (valvuldr oder infundibuldr) ggf. auch
Koronarfisteln. Wichtig ist ferner die Beurteilung des

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Abb.4 Echokardiografie eines Patienten mit Pulmonalatresie und intaktem Ventrikelseptum. a Im Vierkammerblick zeigt sich deutlich die Myokardhypertrophie

des rechten Ventrikels bei nur kleinem Cavum. b Korrespondierende parasternal lange Achse.

Vorhofseptums: Hier besteht ein obligater Rechts-
Links-Shunt, eine Restriktion ist eher selten.

Merke: Fiir die weitere individualisierte Therapie-
planung bei groRer anatomischer Variabilitat und
zur Beurteilung der Koronarperfusion ist in der
Regel eine diagnostische Herzkatheteruntersu-
chung notwendig.

Sollte das Vorhofseptum restriktiv sein (indirekte Zei-
chen: Hepatomegalie und Lebervenen-/Hohlvenen-
stauung durch Riickstau!), kann eine Ballonatriosep-
tostomie nach Rashkind angezeigt sein (s. Kapitel
LIransposition der grof3en Arterien®).

Merke: Solange sowohl die Inlet- als auch die Out-
let-Portion des rechten Ventrikels angelegt sind,
kann durch geeignete palliative Zwischenschritte
ein Wachstum induziert werden, welches nicht sel-
ten nach einigen Jahren eine Zweikammer-Korrek-
tur erlaubt. Dennoch verbleibt meist eine restrik-
tive Funktionsstérung des rechten Ventrikels [5].

Management. Der sofortige Beginn einer PGE;-Infusion
und entsprechender supportiver Therapiemafnahmen
(s. Teil 1 in der Vorausgabe) ist indiziert. Die individu-
elle Therapieplanung hdngt von der Morphologie des
rechten Ventrikels, der Gré3e der Trikuspidalklappe
und der Existenz von signifikanten Koronarfisteln oder
-anomalien ab:
= Bei Vorliegen einer membrandsen Pulmonalatresie
und ausreichend groRem rechten Ventrikel und aus-
reichender Trikuspidalklappe kann die Ausflussbahn

zu den Pulmonalarterien katheterinterventionell
oder chirurgisch in der Neonatalperiode eroffnet
werden, um eine Dekompression und damit ein wei-
teres GrofBenwachstum des rechten Ventrikels zu
erzielen [6,7]. In diesem Fall ist meist ein ,tripartiter*
(dreiteiliger) rechter Ventrikel vorhanden und die
Trikuspidalklappe ausreichend grof3, entsprechend
wird eine biventrikuldre Korrektur angestrebt.

In weniger giinstigen Fdllen ist eine teilentlastende
Operation mit einem Anschluss der oberen Hohlvene
an die Pulmonalarterien (obere cavopulmonale
Anastomose [CPA]) und PFO-/ASD-Verschluss mog-
lich (Abb.11). Die Pulmonalarterie wird jedoch nicht
abgesetzt. Damit erreicht das systemvendse Blut die
Lungenarterien iiber zwei Wege: {iber die CPA aus der
oberen Hohlvene und antegrad iiber die Pulmonal-
klappe aus der unteren Hohlvene iiber den rechten
Ventrikel. Der rechte Ventrikel ist somit volumenent-
lastet, da er nur das Blut der unteren Hohlvene iiber
die eroffnete Pulmonalklappe pumpen muss (sog.
»one-and-a-half-repair*).

Ist der rechte Ventrikel stark hypoplastisch mit
extrem hypoplastischer Trikuspidalklappe und/oder
einer vom rechten Ventrikel abhdngigen Koronarper-
fusion, kann zur Kreislauftrennung letztendlich nur
eine stufenweise univentrikuldre Palliation erfolgen:

- Zundchst wird die Lungenperfusion durch einen
chirurgischen aortoplumonalen Shunt oder einen
Duktusstent gesichert.

- Danach erfolgt mit 4-6 Monaten ein Anschluss der
oberen Hohlvene an die Pulmanalarterien (obere
CPA). Hierbei wird der Pulmonalarterienstamm
vom Herzen abgesetzt (s. Abb.11).
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- Mit etwa 2 Jahren folgt schlieSlich die Komplettie-
rung der Kreislauftrennung nach dem Fontanprin-
zip durch Anschluss auch der unteren Hohlvene an
die rechte Pulmonalarterie (intrakardialer oder
extrakardialer Tunnel), inklusive Fenestration des
Tunnels zum pulmonalvendsen Vorhof und Atrio-
septektomie (s. Abb.12).

Merke: Bei einer vom rechten Ventrikel abhdangigen
Koronarperfusion ist eine Dekompression des rech-
ten Ventrikels kontraindiziert, da ansonsten eine
Flussumkehr in den Koronarien mit einem Abfluss
in den rechten Ventrikel mit konsekutiver Myo-
kardischdamie resultieren wiirde. Hier bleibt nur
die Fontanzirkulation. Die Gesamtprognose ist ein-
geschrankt.

Neonatologie Scan 2 | 2015

Abb.5 Morphologische Varianten der Trikuspidalatresie. Die
schematischen Abbildungen zeigen die beiden haufigsten Varian-
ten der Trikuspidalatresie. In der Mehrzahl findet sich eine Nor-
malstellung der groRen Arterien (a), in ca. einem Drittel der Fdlle
auch eine Transposition der groRen Arterien (TGA) mit Ursprung
der Aorta aus dem hypoplastischen rechten Ventrikel und der Lun-
genarterien aus dem linken Ventrikel (b). Immer findet sich ein
obligater Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene (blauer Pfeil). Die
Aorta wie auch die Pulmonalarterie erhalten nach Mischung des
desoxigenierten systemvendsen (blauer Pfeil) mit dem volloxige-
nierten pulmonalvendsen Blut (rote Pfeile) im linken Vorhof und
Ventrikel beide jeweils Blut mit reduzierter Sauerstoffsattigung
(violette Pfeile). Dabei bestimmt das Ausmal der Lungenperfusion
die Hohe der Sauerstoffsattigung.

Die Abb. a zeigt eine Trikuspidalatresie Typ Ib (hdufgste Variante)
mit einer Normalstellung der groBen Arterien. Hier finden sich
haufig ein restriktiver Ventrikelseptumdefekt und eine zusatzliche
Pulmonalstenose, die den Blutfluss zur Lunge vermindern (gestri-
chelte violette Pfeile). Die Lungenarterien sind in der Regel hypo-
plastisch. Die Patienten fallen mit einer Zyanose auf. Ggf. ist die
pulmonale Perfusion duktusabhdngig. b Trikuspidalatresie Typ llc
mit einer TGA. Liegt keine Pulmonalstenose vor, ist die Lungen-
durchblutung vermehrt und die Kinder sind nur gering zyanotisch
und fallen durch klinische Zeichen der Herzinsuffizienz auf. Die
Aorta wird tiber den VSD perfundiert. Bei groBem VSD kann die
Aorta normal groR sein, bei kleinem VSD oder einer subaortalen
Stenose besteht haufig eine Aortenbogenanomalie (Hypoplasie
der Aorta ascendens, des Aortenbogens oder ISTA). Im Extremfall
kann die Perfusion des Systemkreislaufs auch duktusabhangig
sein.

Trikuspidalatresie (mit und ohne
d-Transposition der groBen Arterien)

Definition und Epidemiologie. Die Trikuspidalatresie ist
nach der Fallot-Tetralogie und der Transposition der
grofRen Arterien der dritthdufigste zyanotische Herz-
fehler (ca. 1-3% aller AHF). Sie ist durch eine rudimen-
tdre oder (meist) vollstandig fehlende Anlage der Tri-
kuspidalklappe und daraus folgend einem fehlenden
Einlassteil des rechten Ventrikels gekennzeichnet.

Anatomie und Hdmodynamik. Zwischen dem rechten
Vorhof und Ventrikel existiert keine direkte Verbin-
dung (Abb.5). Das systemvendse Blut gelangt vom
rechten Vorhof durch eine Liicke im Vorhofseptum in
den linken Vorhof (obligater Rechts-Links-Shunt). Der
rechte Vorhof ist meist dilatiert. Da sowohl das gesamte
systemvenose als auch das pulmonalvenose Blut durch
den linken Vorhof und Ventrikel stromen, dilatieren
auch diese. In ca. 90% besteht ein Ventrikelseptum-
defekt (VSD) [5], der den Zufluss zum rechten Ventrikel
sicherstellt und mit dessen GréR3e korreliert. Im linken
Ventrikel findet eine komplette Durchmischung des
systemvendsen und pulmonalvendsen Blutes statt. Von
hier aus stromt es mit einer identischen Sattigung in
die Aorta und die Pulmonalarterie. Die Flussrate in bei-
den groBen Arterien hdangt von verschiedenen Faktoren
ab:

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



m Bei ca. zwei Drittel der Félle besteht eine ventrikulo-
arterielle Konkordanz, d.h. die grof3en Arterien ent-
springen regelrecht aus den Ventrikeln (Aorta aus
linkem Ventrikel, Pulmonalis aus rechtem Ventrikel,
Abb.5a). Hier ist der VSD meist klein und der rechte
Ventrikel hypoplastisch. Ein restriktiver VSD vermin-
dert die Lungenperfusion und damit die effektive Sau-
erstoffaufnahme, es resultiert eine ausgepragte zen-
trale Zyanose .

= Bei ca. einem Drittel der Félle besteht eine ventriku-
loarterielle Diskordanz, d.h. es liegt zusdtzlich eine
Transpositionsstellung der grof3en Arterien vor
(Abb.5b). Die Aorta entspringt aus dem hypoplasti-
schen rechten Ventrikel, der sein Blut ausschlieflich
iiber einen VSD erhdlt, die Pulmonalarterie dagegen
aus dem linken Ventrikel. Entsprechend wird der VSD
fiir die Durchblutung des Systemkreislaufs {iber die
Aorta benotigt. Die GrofRe der Aorta korreliert mit der
GrofZe des VSD, d. h. bei einem groBen VSD kann die
Aorta normal grof3 sein, bei einem kleinen VSD ist
diese oft hypoplastisch, nicht selten mit zusatzlicher
Aortenbogenhypoplasie und Aortenisthmusstenose
(ISTA) [4], mit Ubergangsformen zur duktusabhingi-
gen Systemperfusion. Der pulmonale Blutfluss erfolgt
iiber die Pulmonalarterie aus dem linken Ventrikel
und ist nach dem postnatal physiologischen Abfall
des LungengefdBwiderstands oft gesteigert. In diesem
Fall weisen die betroffenen Neugeborenen eine pul-
monale Hyperperfusion mit geringer Zyanose auf, oft
entwickelt sich eine Herzinsuffizienz.

Merke: Bei Trikuspidalatresie und normaler GefaR-
relation kann eine duktusabhdngige Lungenperfu-
sion bestehen. Bei Trikuspidalatresie mit Transposi-
tion der groRRen Arterien kann dagegen eine duk-
tusabhdngige Systemperfusion bestehen.

Neben der Grof3e des VSD und der Stellung der grof3en
Arterien wird der pulmonale Blutfluss auch noch von
der Existenz einer Pulmonalstenose (ca. ein Drittel der
Fdlle) bestimmt. Bei ausgeprdgter Pulmonalstenose
oder -atresie ist der pulmonale Blutfluss noch weiter
reduziert und die Lungenperfusion ggf. duktusabhdn-
gig. Oft ist eine Trikuspidalatresie mit weiteren Fehl-
bildungen (ISTA, unterbrochener Aortenbogen) assozi-
iert, insbesondere bei gleichzeitiger Transposition der
grof3en Arterien.

Merke: Bei der Trikuspidalatresie bestimmt der
pulmonale Blutfluss die Sdttigung. Dieser hdngt
von vielen Faktoren ab: Ursprung der groRen Arte-
rien aus den Ventrikeln, Dimension eines VSD, Vor-
handensein einer Pulmonalstenose, Durchmesser
eines Ductus arteriosus und relativer Widerstand
der LungengefaRe.

Klinik und Diagnostik. Klinisch fallen die Neugeborenen
durch eine unterschiedlich ausgeprdgte Zyanose auf. Die
Klinik reicht von tiefer Zyanose bei duktusabhdngiger
Lungenperfusion bis zu VSD-typischer Herzinsuffizienz
mit nur geringer Zyanose. Man auskultiert meist einen
singuldren 2.Herzton sowie ein raues Holosystolikum
(linker Sternalrand, thorakale Fortleitung). Im EKG ist
ein {iberdrehter Linkslagetyp mit Zeichen der links-
ventrikuldren Hypertrophie in den Brustwandablei-
tungen (Volumenbelastung des linken Ventrikels)
typisch. In der Echokardiografie finden sich eine feh-
lende Trikuspidalklappe, ein kleiner rechter Ventrikel
und immer ein obligater Rechts-Links-Shunt auf Vorhof-
ebene. Daneben sollten beurteilt werden:

= Dimension des VSD

m Ausprdgung einer Pulmonalstenose

m ventrikuloarterielle Konkordanz oder Diskonkordanz
m zusdtzliche Anomalien des Aortenbogens

Management. Bei einer duktusabhdngigen Lungen-
oder Systemperfusion wird eine PGE;-Infusion gestar-
tet. Ein restriktives Vorhofseptum kann ggf. mittels
Ballonatrioseptostomie behandelt werden. Bei balan-
cierten Verhdltnissen mit milder Pulmonalstenose und
madRiger Zyanose sind die Neugeborenen oft in klinisch
stabilem Zustand und es miissen zundchst keine Inter-
ventionen erfolgen. Eine Kreislauftrennung kann nur
im stufenweise realisierten Fontankonzept gelingen (s.
analog Kapitel ,,Hypoplastisches Linksherzsyndrom*).

Herzfehler mit duktusabhdngiger
Systemperfusion (Linksherzobstruktion)

Kritische Aortenstenose

Definition und Epidemiologie. Mit einer Haufigkeit von
3-6%ist eine Fehlbildung der Aortenklappe einer der
hdufigeren Herzfehler mit einer Knabenwendigkeit
(4:1)[8]. In Kombination mit subvalvuldrer oder
supravalvuldrer Stenose (sinutubulirer Ubergang) fin-
det sich eine valvuldre Aortenstenose in bis zu 10% der
AHF. In 75% findet sich eine bikuspide Klappe mit
exzentrischer Restéffnung, seltener sind die unikuspide
oder die trikuspid angelegte Klappe. Bei der neonatalen
kritischen Aortenstenose ist die Klappe haufig myxo-
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matds verdickt mit zentraler ,,Pin-hole*-Offnung und
oft zusdtzlicher Hypoplasie von Anulus, Aortenwurzel
und Aorta ascendens. Die Klappe selbst reprdsentiert
dabei nur eine (wenngleich wichtige) Komponente der
Stenose; Ubergangsformen zum hypoplastischen
Linksherzsyndrom bestehen.

Anatomie und Hamodynamik
Merke: Eine hochgradige Stenose kann bereits bei
Neugeborenen zu einer Dekompensation des linken
Ventrikels fiihren.

Hier spielt das Verhdltnis von Nachlasterhéhung fiir
den linken Ventrikel und dessen koronarer Perfusion
eine entscheidende Rolle. Zudem kann eine sog. Endo-
kard-Fibroelastose des linken Ventrikels bestehen, die
hdufig mit einer schweren diastolischen und systoli-
schen linksventrikuldren Funktionsstérung einhergeht.

Merke: Bei der kritischen Aortenstenose erfolgt
liber die stenostische Aortenklappe keine ausrei-
chende Perfusion des Korperkreislaufs; die System-
perfusion ist duktusabhdngig.

Klinik und Diagnostik. Ein meist beidseits parasternal
maximal lautes raues Holosystolikum mit Fortleitung
in die Carotiden und evtl. Ejektionsklick sowie eine
paradoxe Spaltung des 2. Herztons sind bereits hin-
weisend. Bei schwerster valvuldrer Aortenstenose und
linksventrikuldrer Funktionseinschrankung nimmt das
Systolikum an Lautstdrke ab. Insbesondere nach Duk-
tusverschluss ist das Neugeborene zunehmend tachy-
kard, mit reduzierter Blutdruckamplitude und schwa-
chen peripheren Pulsen, grauem Hautkolorit und
Tachydyspnoe durch ein sich entwickelndes Lungen-
6dem. Im EKG finden sich Zeichen der Linksherzhyper-
trophie, nicht selten in Verbindung mit Erregungsriick-
bildungsstérungen.

Echokardiografisch wird der morphologische Typ der
Klappenstenose festgelegt und die effektive Klappen-
offnungsflache abgeschdtzt, die oft nicht einwandfrei
bestimmbar ist. Der Klappenring wird bestimmt und
weitere Linksstenosen sowie mogliche assoziierte
Herzfehler ausgeschlossen.

Merke: Der Ductus arteriosus wird bzgl. Offenheit
und Shuntrichtung analysiert, auch die Flussrich-
tung iiber dem Aortenbogen (antegrad oder nur
retrograd) ist ein funktionell entscheidender
Parameter fiir das weitere Notfallmanagement.
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Kritische Herzfehler des Neugeborenen - Ausgewdhlte kritische Herzfehler

Wie in Abb. 6 a dargestellt, kann echokardiografisch
eine Flussbeschleunigung {iber der stenotischen
Aortenklappe nachweisbar sein.

Merke: Bei der kritischen Aortenstenose lasst die
dopplerechokardiografisch bestimmte Flussge-
schwindigkeit {iber die Aortenklappe keine sichere
Aussage Uiber den Schweregrad der Stenosierung
zu. Bei beginnender oder manifester linksventriku-
larer Funktionseinschrankung reduziert sich der
Gradient ebenso wie bei offenem Ductus arteriosus
und relevantem Rechts-Links-Shunt aus dem rech-
ten Ventrikel in die deszendierende Aorta.

Bei relevantem Rechts-Link-Shunt iiber den Ductus
arteriosus muss der linke Ventrikel nur ca. das halbe
Herzzeitvolumen pumpen, woraus eine Reduktion des
Gradienten erfolgt.

Der linke Ventrikel ist hypertrophiert und oft bereits
funktionseingeschrdankt bis hin zu dessen Unvermdgen,
eine nennenswerte Menge Blut {iber die stenosierte
Klappe auszuwerfen. Konsekutiv erfolgt eine linksven-
trikuldre Dilatation. Gelegentlich imponiert ein an eine
dilatative Kardiomyopathie erinnernder linker Ventri-
kel, verbunden mit verdickter Aortenklappe, reduzier-
tem antegraden Fluss und stattdessen teilweise retro-
gradem Fluss im transversalen Aortenbogen als Hin-
weis auf eine Duktusabhdngigkeit. Sehr wichtig ist
noch die Analyse des Vorhofseptums von subkostal.
Oft findet sich ein beschleunigter turbulenter Links-
Rechts-Shunt als Hinweis auf linksatriale Druck-
erhohung infolge erhéhten enddiastolischen linksven-
trikuldren Drucks und/oder einer Mitralklappenhypo-
plasie und -stenose, die nicht selten anzutreffen ist.

Management. Therapeutisch muss bei Neugeborenen
mit duktusabhdngiger Systemperfusion mit Hilfe einer
PGE;-Infusion der Ductus arteriosus offengehalten
werden. Nicht selten ist eine Katecholaminunterstiit-
zung der linksventrikuldren Funktion und gelegentlich
eine Beatmung erforderlich. Nach méglichst weitge-
hender Rekompensation wird katheterinterventionell
eine antegrade oder retrograde Ballonvalvuloplastie
der stenotischen Aortenklappe (Abb.6b) durchgefiihrt,
die in ca. 70% eine relevante Druckreduktion ohne
erhebliche residuelle Aorteninsuffizienz bewirken
kann. Die Langzeitergebnisse dieser Intervention sind
ungiinstiger als bei der kritischen Pulmonalstenose. Die
Freiheit von Re-Intervention liegt nach 5 Jahren nur bei
ca. 60%.

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Abb. 6 Typischer echokardiografischer Befund (a) bei einem Neugeborenen mit kritischer Aortenklappenstenose und Durchfiihrung einer Ballondilatation (b)
der stenotischen Aortenklappe. a Echokardiografisch zeigt sich im 2D-Bild in der Einstellung von subxyphoidal das Bild einer hochgradigen Aortenklappenstenose.
Im Farbdoppler wird eine Turbulenz distal der Klappe sichtbar, der CW-Doppler offenbart eine Flussbeschleunigung von 4,14 m/s. Die linke Herzkammer erscheint
vergroRert mit eingeschrankter Funktion. Bei zunehmender linksventrikuldrer Funktionseinschrankung nimmt die Flussbeschleunigung tiber die Aortenklappe ab.
Daher l3sst die echokardiografisch bestimmte Flussbeschleunigung keine Aussage tiber den Schweregrad einer kritischen Aortenklappenstenose zu. b Durch eine
Ballondilatation kann eine signifikante Druckreduktion der Stenose erreicht werden, um eine Operation zu vermeiden oder den Zeitpunkt hinauszuzégern.

Bei frustraner Intervention oder primar zu hypoplasti-
schem Klappenring oder bei zusatzlicher relevanter
subaortaler Stenose kann bei geeigneter Koronarana-
tomie ein chirurgischer Ansatz mit Klappenersatz als
Ross-Operation (bei der die Aortenklappe gegen die
eigene Pulmonalklappe ausgetauscht und eine biologi-
sche Klappenprothese in Position der Pulmonalklappe
implantiert wird), Ross-Konno-Operation (zusdtzliche
Beseitigung einer Subaortenstenose) oder als Homo-
graft-Klappenersatz gewdhlt werden. Das Prozeduren-
risiko dieser Eingriffe ist in gegenwartigen kinderherz-
chirurgischen Datenbanken erheblich mit einer Morta-
litdt von 15-25% [9], in spezialisierten Einrichtungen
jedoch deutlich geringer [10].

I Kritische Aortenisthmusstenose (ISTA)

Definition und Epidemiologie. Eine Aortenisthmusste-
nose (ISTA) ist definiert als eine Einengung der Aorta
im Ubergangsbereich zwischen distalem Aortenbogen
und Aorta descendens [11]. Eine solche Konstellation
findet man bei etwa 7-10% der Kinder mit AHF und bei
0,2-0,6 von 1000 Lebendgeborenen. Es besteht eine
Knabenwendigkeit (2:1). Dieses Krankheitsbild kann
isoliert bestehen, ist jedoch nicht selten vergesellschaf-
tet mit:

= Hypoplasie des Aortenbogens

m bikuspider Aortenklappe

= VSD

Ebenso zeigt sich eine Assoziation zu vielen anderen
Herzfehlern.

Merke: Die intrauterine Diagnosestellung einer
ISTA ist oft schwierig (offener Ductus arteriosus!).

Anatomie und Hdmodynamik. Nach der Lokalisation
der aortalen Enge in Relation zur Miindung des Ductus
arteriosus unterscheidet man eine prdaduktale, juxta-
duktale und postduktale ISTA. Verschlief3t sich der
Ductus arteriosus nicht direkt postnatal, prasentiert
sich die ISTA oftmals erst im Alter von 2-4(-6)
Wochen.

Bei friihzeitigem Duktusverschluss kann sich aufgrund
der kritischen Druckbelastung des linken Ventrikels ein
progredientes Linksherzversagen als Low-Cardiac-Out-
put-Syndrom entwickeln. Typischerweise sind Nieren
(akutes Nierenversagen), Leber (Gerinnungseinschran-
kung) sowie der Magen-Darm-Trakt (nekrotisierende
Enterokolitis) aufgrund der Minderperfusion der unte-
ren Kérperhdlfte und das zentrale Nervensystem (Ge-
fahr der intrazerebralen Blutung) betroffen. Ein typi-
scher Verlauf ist in der Kasuistik im ersten Teil in der
Vorausgabe skizziert.

Neonatologie Scan 2 | 2015

@
]
(2]

©
=
(]

>
7]
]
©
)]
c
S
£
£
=
7]
=]

N

=
S
=
=]
c
)]
c
=]

2

=

«©

=

2
>
-
(]

>
c
5]

ko]

©
5]
o
=t
]

2
c
=]
=
]

<

=
[5]
=]
©
=

o
5]

O]
c
]

<

L

=
=}
7]
44
[¢3]
o
S
=]
N
3]

ko)
=
=]
=

-
c
]
1S
S

=
[e]

)
7]
]
n

2
[a)



Kritische Herzfehler des Neugeborenen - Ausgewdhlte kritische Herzfehler

Abb.7 Typische echokardiografische Befunde bei kritischer Aortenisthmusstenose. a Es zeigt sich im 2D-Bild von juguldr das Bild einer hochgradigen Einengung
der deszendierenden Aorta etwas unterhalb des Abgangs der linken Arteria subclavia. b CW-Dopplerflusskurven durch die Stenose zeigen ein mit 3,7 m/s deutlich
beschleunigten Fluss und ein charakteristisch ausgezogenes Flussprofil mit antegradem diastolischen Fluss (,Sdgezahnmuster®). Durch die sequenzielle Darstel-
lung der Fliisse im gepulsten Doppler tiber den Verlauf vom distalen Aortenbogen bis zur Aortenisthmusstenose kann die Zunahme der Flussgeschwindigkeit von
1,8 m/s auf 3,7m/s nachgewiesen werden.

Bei gedffnetem Ductus arteriosus kann dagegen der
rechte Ventrikel die untere Kérperhdlfte versorgen. Es
besteht dann ein systolischer Rechts-Links-Shunt mit
konsekutiver Untersattigung der unteren Koérperhalfte,
die entsprechende Sauerstoffsattigungsdifferenz fallt
im Pulsoxymetriescreening auf und sollte eine kinder-
kardiologische Untersuchung veranlassen.

Merke: Bei noch offenem Duktus kénnen die
Femoralispulse auch bei hochgradiger ISTA normal
sein und ein Gradient fehlen. Allerdings ist dann die
Sauerstoffsattigung der unteren Extremitdten im
Vergleich zum rechten Arm erniedrigt (positives
neonatales pulsoxymetrisches Screening!).

Klinik und Diagnostik. Die Sduglinge sind hdufig bereits
trinkschwach und zeigen typische Zeichen der friih-
kindlichen Herzinsuffizienz:

= vermehrtes Schwitzen

= Tachydyspnoe

= Tachykardie

= mangelnde Gewichtszunahme

In der Blutdruckmessung an allen 4 Extremitdten zeigt
sich typischerweise ein relevanter Gradient (>15-
20mmHg systolisch) mit erhohten Blutdriicken an den
Armen gegeniiber den Beinen. Eine Diagnostik gelingt
sehr zuverldssig mit der Echokardiografie (Abb.7), die
in Zweifelsfdllen durch eine CT-Angiografie oder - ins-
besondere bei Absicht der Notfallintervention - durch
eine Herzkatheter-Angiografie zu ergdanzen ist.

Neonatologie Scan 2 | 2015

Chirurgisch wichtig sind insbesondere:

m [okalisation und Morphologie der eigentlichen
[sthmusstenose

m GroRe und Himodynamik des Ductus arteriosus
(Shuntrichtung)

m Ausschluss weiterer begleitender Herzfehler

m korrekte Beschreibung des transversalen Aorten-
bogens (Lokalisation, Hypoplasie) und der supra-
aortalen Arterien

m Ausschluss einer Arteria lusoria (Fehlabgang der Art.
subclavia dextra aus der Aorta descendens, anstelle
aus dem Truncus brachiocephalicus; verlduft haufig
dorsal der Speiserohre)

Merke: Der Blutdruck des linken Armes kann
bereits im Vergleich mit dem rechten Arm ernied-
rigt sein, wenn die linke Arteria subclavia im
Bereich der Isthmusstenose entspringt und im
Ursprungsbereich stenosiert ist. Eine weitere Vari-
ante ist moglich: Liegt eine postduktal abgehende
Arteria lusoria vor, kann der Blutdruck des linken
Arms hoher (prd-ISTA) als der des rechten Arms sein
(post-ISTA).

Management. Beim Verdacht auf das Vorliegen einer
ISTA sollte zundchst eine PGE;-Infusion begonnen
werden. Weitere Manahmen, wie beispielsweise

die Korrektur der metabolischen Azidose oder eine
Applikation von positiv-inotropen Medikamenten
bei eingeschrdnkter kardialer Funktion, sollten ent-
sprechend der in der Vorausgabe beschriebenen Initi-
altherapie begonnen werden.

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Fortbildung

Abb. 8 Anatomische Varianten des hypoplastischen Linksherzsyndroms mit der Gemeinsamkeit des Unvermégens des hypoplastischen linken Ventrikels, ein
ausreichendes Herzzeitvolumen fiir den Systemkreislauf zu generieren. a Mitralklappenatresie/Aortenklappenatresie. b Mitralklappenstenose/Aortenklappen-
atresie. ¢ Mitralklappenstenose/Aortenklappenstenose. Das oxigenierte Blut aus den Lungenvenen erreicht (iber die Liicke im Vorhofseptum - ein ausreichend
groRer Defekt vorausgesetzt — den rechten Vorhof (roter Pfeil) und mischt sich hier mit dem desoxigenierten Blut der Systemvenen. Uber den rechten Ventrikel
werden sowohl die Lungenarterien wie auch tiber den offenen (!) Ductus arterious der Systemkreislauf mit dem geringer oxigenierten (violette Pfeile) Mischblut
versorgt. Die ascendierende Aorta wie auch die Koronararterien werden retrograd (iber den Ducuts arteriosus perfundiert. In einigen Fallen ist ein geringer ante-
grader Fluss oxigenierten Blutes (gestrichelter roter Pfeil, Abb. c) iber die stenostische Aortenklappe nachweisbar, der fiir die Koronarperfusion relevant sein
kann; dieser kann aber niemals ein ausreichendes System-Herzzeitvolumen gewdhrleisten.

Merke: Die kritische ISTA mit Low-Cardiac-Output-
Syndrom wird klinisch oft als ,,Sepsis“ fehlgedeutet.
Eine sorgfaltige klinische Untersuchung mit typi-
scherweise fehlenden oder stark abgeschwachten
Femoralispulsen kdnnte bereits die richtige Diag-
nose offenbaren.

Die weiteren Behandlungsoptionen der kritischen ISTA
umfassen die zeitnahe chirurgische Korrektur. Bei typi-
scher Lokalisation, ausreichend grof3em Aortenbogen
sowie normaler Anatomie der KopfhalsgefaRRe wird
aktuell meist eine ISTA-Resektion mit anschlieSender
angeschragter ,extended* End-zu-End-Anastomose
tiber eine linkslaterale Thorakotomie durchgefiihrt.

Im Falle einer hohergradigen Aortenbogenhypoplasie
kann aber auch eine Patchplastik des Aortenbogens
iiber einen transsternalen Zugang mit Einsatz der Herz-
Lungen-Maschine notwendig werden.

Merke: Bei Low-Cardiac-Output-Syndrom kann
eine katheterinterventionelle Ballonangioplastie
(ggf. mit Platzierung eines Stents) lebensrettend
sein. Die definitive operative Versorgung erfolgt
dann nach Rekompensation.

Nachteile der Ballonangioplastie sind neben méglichen
GefdBkomplikationen die hohere Rate an Rezidiven
und die Entwicklung von Aortenaneurysmen im

Bereich der Dilatation. Auch bei optimaler Therapie
verbleibt bei bis zu 30% der Patienten eine persistie-
rende arterielle Hypertonie.

B Hypoplastisches Linksherzsyndrom (HLHS)

Definition und Epidemiologie. Unter dem Begriff
Lhypoplastisches Linksherzsyndrom* sind Fehlbildun-
gen des Herzens zusammengefasst, die mit einer
Hypoplasie des linken Herzens (Mitralklappe, linker
Ventrikel, Aortenklappe, aszendierende Aorta) ein-
hergehen, die keine biventrikuldre Korrektur unter
verniinftigen Risiko-Nutzen-Erwdgungen zulassen
(Abb.8) [12].

Merke: Kennzeichnend fiir ein HLHS ist eine Duk-
tusabhdngigkeit der Systemperfusion sowie im
Unterschied zur kritischen ISTA oder kritischen
Aortenstenose die Unmaglichkeit, einen biventri-
kuldren Kreislauf unter Nutzung der linken Herz-
seite chirurgisch oder interventionell zu etablieren.

Mit einer Hadufigkeit von 1-2% aller angeborenen
Herzfehler ist es bei einer Inzidenz von 0,8 - 1% fiir
Herzfehler insgesamt zwar selten, stellt aber mit
10-20% einen nicht unerheblichen Anteil an kritischen
Herzfehlern dar. Chromosomale Auffalligkeiten beste-
hen bei ca. 10% der Patienten. Kardiale Begleitfehlbil-
dungen sind nicht selten vorhanden (z.B. Ventrikel-

Neonatologie Scan 2 | 2015
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Kritische Herzfehler des Neugeborenen - Ausgewdhlte kritische Herzfehler

Neoaorta Sano-Shunt

Abb.9 Norwood-Operation zur primdren Palliation bei HLHS. a Norwood-OP mit modifi-
ziertem Blalock-Taussig-(BT-)-Shunt. Die hypoplastische Aorta ascendens wird mit dem
Pulmonalarterienhauptstamm anastomosiert (Seit-zu-Seit) und dieser distal unmittelbar
vor der Pulmonalarterien-Bifurkation abgesetzt. Diese ,Neoaorta“ wird im Bereich des dis-
talen Aortenbogens zustzlich plastisch erweitert. Uber einen modifizierten BT-Shunt (Ge-
faBprothese von 3.5-4.0 mm Durchmesser zwischen A. subclavia rechts und rechter Pul-
monalarterie) wird die Lungenperfusion (violetter Pfeil) sichergestellt. Nach Resektion des
Vorhofseptums (wichtig: groRziigige Atrioseptektomie!) kann das volloxigenierte pulmo-
nalvenése Blut (roter Pfeil) stauungsfrei zur rechten Herzseite abflieBen, wo es sich mit
dem desoxigenierten systemvendsen Blut (blaue Pfeile) vermischt. Damit wird der Sys-
temkreislauf Giber die ,Neoaorta“ mit geringer oxigeniertem Mischblut (Sauerstoffsatti-
gung ideal um 80-85%) (violette Pfeile) versorgt. b Norwood-OP mit Sano-Shunt (ventri-
kulopulmonaler Shunt).

septumdefekte, Lungenvenenanomalien, Koronar-
anomalien), auch extrakardiale Fehlbildungen (z.B.
gastrointestinal, ZNS) kdnnen vorliegen.

Anatomie und Hdmodynamik. Die fetale Zirkulation ist
in Abb.4b in der Vorausgabe beschrieben. Die linke
Herzseite ist aufgrund einer Hypoplasie (Mitralis und/
oder linker Ventrikel und/oder Aortenklappe) bzw. des
linksventrikuldren Unvermogens, ausreichend Blut in
die Aorta auszuwerfen (z.B. linksventrikuldre Hypo-
plasie mit Endomyokard-Fibroelastose), nicht in der
Lage, ein ausreichendes Herzzeitvolumen fiir den Sys-
temkreislauf zu generieren. Die systemische Durchblu-
tung erfolgt via Rechts-Links-Shunt aus dem rechten
Ventrikel tiber den Ductus arteriosus (Abb.8). Das oxy-
genierte Blut, das sich aus den Lungenvenen in den lin-
ken Vorhof entleert, muss iiber das Vorhofseptum zum
rechten Vorhof abflie3en (Abb. 8, roter Pfeil).

Merke: Ein ausreichender Blutfluss sowohl im
Bereich des Ductus arteriosus (Rechts-Links-Shunt)
wie auch auf Héhe des Vorhofseptums (Links-
Rechts-Shunt) ist essentiell fiir das Uberleben der
betroffenen Neugeborenen.

Neonatologie Scan 2 | 2015

Abb. 10  Hybridverfahren zur primdren Palliation bei HLHS als
alternative Therapiemethode zur Norwood-OP. Das oxigenierte
Blut aus den Lungenvenen erreicht (iber eine Liicke im Vorhofsep-
tum - ein ausreichend groRer Defekt vorausgesetzt - den rechten
Vorhof (roter Pfeil). Optional kann zur Sicherstellung einer freien,
nicht restriktiven Kommunikation zwischen den Vorhéfen - wie in
der Abbildung gezeigt - ein Stent ins Vorhofseptum implantiert
werden. Im rechten Vorhof mischt sich das oxigenierte Blut der
Lungenvenen mit dem desoxigenierten Blut der Systemvenen
(blaue Pfeile). AnschlieBend werden tiber den rechten Ventrikel
sowohl die Lungenarterien wie auch (iber einen Stent im Ductus
arterious der Systemkreislauf mit dem geringer oxigenierten
Mischblut (violette Pfeile) versorgt. Ein bilaterales Banding der
Pulmonalarterien (griin) verhindert eine pulmonale Uberdurch-
blutung und erméglicht eine Balance zwischen systemischer und
pulmonaler Zirkulation. Die ascendierende Aorta wie auch die
Koronararterien werden retrograd iber den gestenten Ducuts
arteriosus perfundiert. Bei Entwicklung einer Stenose im Aorten-
isthmus muss ggf. auch hier ein Stent implantiert werden (nicht in
der Abbildung dargestellt), um eine Minderperfusion der Korona-
rien und Kopf-Hals-GefdRe zu verhindern.

Klinik und Diagnostik. Klinisch fallen die Neugeborenen
mit den Zeichen eines progredienten kardiogenen
Schockgeschehens auf, wobei initial eine Tachypnoe
einziges Symptom sein kann. Die pulsoxymetrisch
gemessene Sattigung ist oft aufgrund pulmonaler
Hyperzirkulation {iber 90%. Bleibt das Geschehen
unbemerkt, kann das resultierende kardiogene
Schockgeschehen zum raschen Tod des Kindes fiihren.
Anzeichen dafiir sind:

= blasses Hautkolorit

m arterielle Hypotension

= Oligurie

= metabolische Azidose

= nekrotisierende Enterokolitis

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Neoaorta

Abb. 11 Obere cavopulmonale Anastomose. Direkte Verbindung
der oberen Hohlvene mit den Lungenarterien und Entfernung des
systemisch-pulmonalen Shunts (modifizierter BT- oder Sano-
Shunt, s. Abb.9). Das systemvendse Blut der oberen Hohlvene
(blaue Pfeile) flieBt danach passiv durch die Lungen und mischt
sich nach Oxigenierung (roter Pfeil) mit dem systemvendsen Blut
aus der unteren Hohlvene (blauer Pfeil) im rechten Vorhof. Der
Systemkreislauf erhalt Giber die Neoarta weiterhin geringer oxige-
niertes Mischblut, wobei die resultierende systemische Sauersoff-
sattigung zundchst unverdndert bei etwa 80-85% liegen sollte
(violette Pfeile). Hauptbenefit dieses Eingriff ist vielmehr die Weg-
nahme der Shunt-Rezirkulation und dadurch die wirksame Volu-
menentlastung des singuldren rechten Ventrikels.

Management. Die Initialbehandlung basiert auf den
in der Vorausgabe beschriebenen Therapieprinzipien
einer duktusabhdngigen Systemperfusion.

Merke: Da die Perfusion des gesamten Kérpers
iber den Ductus arteriosus erfolgt, fiihrt dessen
Verschluss zu einer kritischen Minderperfusion des
Korperkreislaufs bis hin zum kardiogenen Schock
und konsekutiven Multiorganversagen.

Der Ductus arteriosus wird daher mittels PGE;-Infusion
offengehalten. Entscheidend fiir die weitere Intensiv-
therapie bis zu einer palliativen oder definitiven Chi-
rurgie ist die Balance zwischen systemischem und pul-
monalem Blutfluss. Durch die physiologische Abnahme
des LungengefdfSwiderstands in den ersten Tagen post
partum entwickelt sich eine kritische Abnahme des
systemischen Blutflusses. Therapeutisch ist es daher
von essentieller Bedeutung, jegliche Manahmen (s.
Tab. 8 der Vorausgabe), die zu einer Abnahme des Lun-
gengefdRBwiderstands fithren konnen (z. B. Sauerstoff,
Ventilation mit niedrigem PEEP, respiratorische Alka-

Abb. 12 Totale cavopulmonale Anastomose (TCPC, Fontanoperation). a TCPC mittels
intrakardialen Patches. b TCPC mittels extrakardialen Tunnels. Bei dieser Operation als
letztem Schritt der Norwood-Palliation werden der Lungen- und Kérperkreislauf komplett
voneinander getrennt. Auch das systemvendse Blut der unteren Hohlvene (blaue Pfeile)
wird nun direkt zu den Lungenarterien geleitet. Technisch wird dies entweder {iber einen
extrakardialen (b) oder intrakardialen (a) Tunnel realisiert. Damit findet keine intrakardiale
Mischung mehr statt und der Kérperkreislauf wird entsprechend mit volloxigeniertem Blut
versorgt. Einzige Ausnahme: Haufig wird der Fontan-Tunnel zum , pulmonalvenésen® Vor-
hof fenestriert (Stanze von 5-6mm), um in der perioperativen Phase der Kreislaufumstel-
lung auf den komplett passiven Lungendurchfluss eine Uberlaufmdglichkeit (gestrichelte
blaue Pfeile) zum pulmonalvendsen Vorhof zu schaffen und dadurch kritische Reduktionen
des System-Herzzeitvolumens zu vermeiden. Hieraus kann - je nach Nutzung des Uberlaufs
- eine leichte residuelle Zyanose resultieren (rotviolette Pfeile). Nach einigen Monaten
verschlieRt sich die Fenestrierung meist spontan oder kann ggf. katheterinterventionell
verschlossen werden.

lose), zu vermeiden, und evtl. Medikamente zur Sen-
kung der systemischen Nachlast (z.B. Na-Nitroprussid)
zu infundieren. Eine Sedierung z.B. mit Morphin 0,03 -
0,15 mg/kg/h ist oft erforderlich, eine Pufferung mittels
Bikarbonat sollte méglichst vermieden werden.

Die weiterfiihrende Therapie am 3.-7.Lebenstag ist
chirurgisch und besteht, wie in Abb. 9-12 gezeigt, aus
einer mehrstufigen Kreislauftrennung nach dem Fon-
tan-Prinzip. Alternativ kann eine Herztransplantation
diskutiert werden. Eine anatomisch korrigierende
Operation ist nicht moglich.

In jiingerer Zeit hat sich ein weiteres Konzept etabliert,
das aus einem ,Hybridansatz“ besteht und das vorwie-
gend Neugeborenen mit HLHS angeboten wird, bei
denen eine Norwood-Operation als zu risikoreich
angesehen wird [13]. Es besteht aus einem chirurgi-
schen Banding (operative Einengung) beider Pulmonal-
arterien zur Kontrolle der pulmonalen Hyperperfusion
in Verbindung mit einer katheterinterventionellen
Implantation eines Duktusstents und ggf. einer Sten-
timplation in das Foramen ovale bei restriktivem Fluss
tiber das Vorhofseptum (Abb. 10). Bei fehlender ante-
grader Koronarperfusion muss ggf. der Aortenisthmus

Neonatologie Scan 2 | 2015
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Kritische Herzfehler des Neugeborenen - Ausgewdhlte kritische Herzfehler

zusdtzlich durch einen Stent offengehalten werden, um
die retrograde Perfusion des Aortenbogens mit den
Kopf-Hals-Arterien zu sichern und eine koronare Min-
derperfusion zu vermeiden. Diese Interventionen kén-
nen zweizeitig durchgefiihrt werden: Zundchst ein
bipulmonales Banding unter Belassen des PGE;, einige
Tage spater nach Erholung erfolgt dann die Stentim-
platation in den Ductus arteriosus und ggf. in das Vor-
hofseptum im Herzkatheterlabor. Einige Gruppen
bevorzugen ein einschrittiges Vorgehen, wobei der
Chirurg nach dem bipulmonalen Banding eine Schleuse
in den Pulmonalarterienhauptstamm einbringt, {iber
die der Duktusstent antegrad implantiert wird.

Merke: Beim ,,Hybridansatz“ (Banding beider Pul-
monalarterien, Duktusstent und ggf. Stentimplan-
tation in das Vorhofseptum) wird die parallele
»fetale“ Zirkulation gesichert und das Prostaglan-
din E, kann abgesetzt werden.

Sobald nach der Hybridintervention ein stabiler,

balancierter, paralleler System- und Lungenkreislauf

etabliert ist, kénnen die Kinder fiir einige Zeit entlassen

werden, bevor im Alter von 4-6 Monaten unter

wesentlich giinstigeren als den neonatalen Verhaltnis-

sen die sog. ,,Comprehensive-Stage-11“-Operation

erfolgt:

= obere cavopulmonale Anastomose nach dem
Debanding (Abb.11)

= Entfernung des Duktus- und Vorhofseptumstents

m Exzision des Vorhofseptums

= Rekonstruktion des Aortenbogens

b

Im weiteren Verlauf erfolgt die totale cavopulmonale
Anastomose (Fontan-Operation) (Abb.12) analog zum
konventionellen chirurgisch gestuften Schema.

Die Lebenserwartung der Kinder mit HLHS nach drei-
schrittigem Fontankonzept ist mit einem 10-Jahres-
Uberleben von etwa 60 -70% eingeschrinkt, wobei
allerdings Langzeitdaten aus dem Hybridkonzept noch
fehlen. Aus diesem Grund sollte ein palliatives Thera-
piekonzept nach Diagnosestellung im Elterngesprach
angesprochen werden, wird jedoch erfahrungsgemaf
fast niemals gewdhlt. Die globale neurokognitive Ent-
wicklung ist nicht signifikant schlechter als bei ver-
gleichbaren Kindern mit biventrikuldren Korrektur-
operationen [14,15].

Herzfehler ohne nominelle
Duktusabhdngigkeit

Totale Lungenvenenfehlmiindung (TAPVR)

Definition und Epidemiologie. Die TAPVR findet man
etwa bei 0,08/1000 Lebendgeborenen [1]. Oftmals wird
die TAPVR in der pranatalen Echokardiografie nicht
erkannt.

Anatomie und Himodynamik. Man unterscheidet ent-
sprechend der Lage der Miindung der fehlgeleiteten
Lungenvenen 3 verschiedene anatomische Typen der
TAPVR (Abb.13).

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.

Abb.13  Unterschiedliche anatomische Typen der TAPVR. Uber das Vorhofseptum ist ein Rechts-Links-Shunt (violetter Pfeil) obligat. a Suprakardialer Typ:
Drainage des Lungenvenenbluts (roter Pfeil) Giber die suprakardialen Systemvenen in den rechten Vorhof. b Kardialer Typ: Drainage des Lungenvenenbluts in den
Koronarsinus und dessen Verlauf folgend in den rechten Vorhof. ¢ Infrakardialer Typ: Drainage tiber ein nach kaudal verlaufendes SammelgefaR mit Miindung in
einen Pfortaderast oder Uber die Lebervenen via unterer Hohlvene in den rechten Vorhof.

Neonatologie Scan 2 | 2015



Die hdufigste Form ist der suprakardiale Typ mit Drain-
age des Lungenvenenbluts zumeist iiber eine von ver-
tikal nach kranial verlaufende Sammelvene mit Miin-
dung iiber die Vena anonyma in die obere Hohlvene
(Abb.13a und 15). Weniger haufig tritt der kardiale Typ
mit Miindung der Sammelvene in den Koronarsinus
oder (seltener) direkt in den rechten Vorhof auf
(Abb.13b). Besonders schwierig gestaltet sich die Dia-
gnostik des infrakardialen Typs mit Miindung der Sam-
melvene in die Leber in einen Pfortaderast und Drain-
age des Blutes tiber die Lebervenen und/oder den noch
offenen Ductus venosus (Abb. 13 c). In seltenen Fillen
findet sich kein SammelgefdR, was zumeist mit einer
Inoperabilitdt und einer schlechten Prognose einher-
geht. In diesen Fillen kann das Lungenvenenblut iiber
kleinste Kollateralen in umliegende Systemvenen drai-
nieren. Es imponiert in diesem Fall zumeist eine
schwere therapierefraktdre pulmonalvendse Stauung
und Hypoxdmie, sodass die Kinder oft friihzeitig ver-
sterben.

Zusdtzlich kann bei den verschiedenen Typen der
TAPVR eine Behinderung des pulmonalvendsen
Abflusses im Bereich der Pulmonalvenen, des Pulmo-
nalvenensinus oder der Sammelvene vorliegen.

Merke: Die Ausprdagung der Obstruktion des pul-
monalvendsen Abstroms bestimmt die Klinik bei
TAPVR.

Dariiber hinaus sind Neugeborene mit TAPVR auf einen
nicht restriktiven Blutfluss vom rechten in den linken
Vorhof iiber das Vorhofseptum (Abb.15d) angewiesen.

Klinik und Diagnostik. Entscheidend fiir die Schwere
und Dynamik des klinischen Geschehens bei TAPVR ist
das AusmaR der Obstruktion des pulmonalvendsen
Abstroms. Vereinfacht ergeben sich damit 2 unter-
schiedliche Verlaufsformen:

m TAPVR ohne Obstruktion: Ist der Abstrom des pulmo-
nalvendsen Blutes nicht obstruiert, so kann sich das
klinische Bild mit Verzégerung manifestieren und
entspricht aufgrund der pulmonalen Rezirkulation
dem klassischen Bild einer schweren shuntbedingten
Herzinsuffizienz. Eine Zyanose ist nur gering ausge-
pragt. Die Kinder fallen innerhalb der ersten Lebens-
wochen mit Trinkschwdche, Gedeihstérung, Schwit-
zen, Tachypnoe oder pulmonalen Infekten auf. Eine
typische Verlaufsform ist in der Infobox ,Kasuistik*
dargestellt.

TAPVR mit Obstruktion: Aufgrund der nahezu immer
bestehenden Unterversorgung des Systemkreislaufs
und der respiratorischen Insuffizienz imponieren die
betroffenen Neugeborenen oft sehr krank. Nach
Geburt prasentieren sich eine zumeist schnell zuneh-
mende Tachypnoe, metabolische Azidose und Kreis-
laufzentralisierung, zusammen mit einer therapie-
refraktdren Zyanose. Die klinischen Symptome (Zya-
nose, Tachydyspnoe, Kreislaufinsuffizienz) kénnen
mit einer persistierenden pulmonalen Hypertonie
des Neugeborenen (PPHN) verwechselt werden. Bei
einer TAPVR mit relevanter Obstruktion des Pulmo-
nalvenenabstroms kommt es zu einem rasch progre-
dienten Lungenddem, oftmals mit den klinischen
Zeichen eines schweren Lungenversagens. Das Ront-
genbild zeigt eine massive Transparenzminderung
(Abb.14a), das als Lungenpathologie fehlgedeutet
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Abb. 14 Dekompensiertes Neugeborenes mit TAPVR vom infrakardialen Typ und Obstruktion des Lungenvenenabstroms. a Typisches Rontgenbild des Thorax. Es
zeigte sich am 2. Lebenstag bei pulmonaler Rezirkulation und Obstruktion des Lungenvenenabstroms ein ausgepragtes stauungsbedingtes Lungenddem, das bei
vielen Patienten als primdre Lungenpathologie fehlgedeutet wird. b Echokardiografische Darstellung des rechten und linken Ventrikels in der parasternal kurzen
Achse. Es zeigt sich aufgrund der mangelnden Fiillung ein kleiner linker Ventrikel und als Zeichen der stark erhhten rechtsventrikuldren Volumen- und spater
auch Druckbelastung (s. abgeflachtes interventrikuldres Septum) ein groRer, muskelstarker, rechter Ventrikel.
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Der mittlerweile 8 Wochen alte Sdugling
wurde nach Uberweisung durch den Kin-
derarzt aufgrund einer persistierenden
Tachypnoe, Schwitzen und mangelndem
Gedeihen beim niedergelassenen Kinder-
kardiologen vorgestellt. Aufgrund dieser
Symptomatik erfolgte bereits zuvor eine
kurzzeitige stationdre Aufnahme im Alter
von 4 Wochen, bei der ein Infekt der obe-
ren Luftwege als Ursache angenommen
wurde. Bei der kinderkardiologischen Vor-
stellung bestand eine erhebliche Tachyp-
noe von 90-110/min, eine mit 4-5
Sekunden deutlich verldngerte Rekapilla-
risierungszeit sowie auskultatorisch ein
deutlich betonter 2. Herzton und ein 2/6-
Systolikum mit Punctum maximum im 2./
3.ICR parasternal links. Im EKG zeigte sich
ein Uberdrehter Rechtstyp. Echokardio-
grafisch stellte sich eine deutlich vergro-

Berte und muskelstarke rechte Herzkam-
mer mit erhdhtem, suprasystemischem
Druck, abschétzbar tiber eine etwa zweit-
gradige Trikuspidalklappeninsuffizienz,
dar. Es konnten bei sehr unruhigem Kind
keine Lungenvenen dargestellt werden,
die in den linken Vorhof miindeten. Auf-
fallig war ein mit iber 2m/s deutlich
beschleunigter Fluss in der oberen Hohl-
vene (VCS). Aufgrund der Klinik Gberwies
die Kollegin das Kind sofort in ein kinder-
kardiologisches Zentrum. Hier wurde eine
totale Lungenvenenfehlmiindung vom
suprakardialen Typ diagnostiziert. Echo-
kardiografisch lieRen sich alle fehImiin-
denden Lungenvenen darstellen, ebenso
der Sammelsinus und der Abstrom des
Blutes liber eine Vertikalvene und die Vena
anonyma in die VCS (Abb. 15b, c). Der
Vorhofseptumdefekt war nicht restriktiv

und es zeigte sich der obligate krdftige
Rechts-Links-Shunt (Abb.15d). Zur
genauen Operationsplanung erfolgte
zusatzlich eine Angiografie (Abb.15a),
die die echokardiografischen Befunde
bestatigte. Am 2.Tag nach der Aufnahme
erfolgte die Korrekturoperation mit
Anschluss des Sammelsinus an den linken
Vorhof. Der linke Ventrikel wurde durch
ein temporares Pacing (iber einen exter-
nen Herzschrittmacher und eine inotrop
wirksame Therapie unterstiitzt. Am 1.Tag
nach Operation konnte das Kind extubiert
werden. Am 3.Tag erfolgte die Verlegung
auf Normalstation. 14 Tage nach der Auf-
nahme konnte das Kind in gutem Allge-
meinzustand nach Hause entlassen wer-
den.

werden kann. Aufgrund des verminderten Blutstroms
zum linken Vorhof imponiert dieser ebenso wie der
linke Ventrikel oftmals klein (Abb.14b). Der verrin-
gerte Zustrom zum linken Vorhof fithrt zu einer
schweren Systemkreislaufinsuffizienz.

Merke: Klinik der TAPVR mit Obstruktion des Lun-
genvenenabstroms=radiologische Lungenstauung
+reduziertes Herzzeitvolumen.

In der Echokardiografie fdllt in den typischen Schnitt-
ebenen die fehlende Konnektion der Pulmonalvenen an
den linken Vorhof auf.

Merke: Eine totale Lungenvenenfehlmiindung wird
selten prdnatal diagnostiziert. Bei echokardiografi-
scher VergroRBerung des rechten Ventrikels in Kom-
bination mit einem kleinen linken Vorhof und
einem Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene muss
eine totale Lungenvenenfehlmiindung gezielt aus-
geschlossen werden.

In Abhdngigkeit der Drainage des Lungenvenenflusses
und des vorliegenden Typus der Fehlmiindung (Abb.13)
kann das SammelgefdR zumeist eindeutig echokardio-
grafisch identifiziert (Abb.15) und der Verlauf darge-
stellt werden. Zur eindeutigen Darstellung der Lagebe-
ziehung von Sammelvene zum linken Vorhof und damit
zur Planung der Korrekturoperation ist neben der
Echokardiografie (Abb.15b - d) oftmals eine Angio-
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grafie (Abb.15a) im Herzkatheterlabor, eine kardiovas-
kuldre MRT oder CT sinnvoll.

Management

= TAPVR ohne Obstruktion: Bei Patienten ohne
Obstruktion richtet sich das Vorgehen nach den kli-
nischen Symptomen bei Diagnosestellung. Finden
sich keine relevanten Griinde fiir ein abwartendes
Verhalten wie Frithgeburtlichkeit, akute Infektionen
oder fiihrende Begleitfehlbildungen, so besteht aber
auch hier aufgrund der Entwicklung einer pulmona-
larteriellen Hypertonie die Indikation zur friihzeiti-
gen Korrektur. Bis zur Operation ist hdufig eine anti-
kongestive Behandlung der Herzinsuffizienz nétig.
TAPVR mit Obstruktion: Patienten mit pulmonalven-
oser Obstruktion bediirfen aufgrund der zumeist sehr
kritischen klinischen Situation (s.0.) eines schnellen
und effektiven intensivmedizinischen Managements.
Therapeutisch kann diesen Kindern kurzzeitig eine
kontrollierte Beatmung mit hohem PEEP helfen, um
dem Lungenddem entgegenzuwirken. Die Gabe von
PGE, in einem solchen Falle aggraviert durch Zunah-
me der Lungenperfusion die pulmonale Stauung und
der klinische Zustand kann sich weiter verschlech-
tern.

Merke: Nach Diagnose einer TAPVR mit und ohne
Obstruktion des Lungenvenenabstroms ist Prosta-
glandin E, kontraindiziert.
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Abb.15 Angiografische Darstellung und transthorakale Echokardiografie eines Patienten mit totaler Lungenvenenfehlmindung vom
suprakardialen Typ ohne Obstruktion. a, b Angiografisch wie auch echokardiografisch lassen sich alle fehlmiindenden Lungenvenen, die
sich in einem Sammelsinus hinter dem linken Vorhof treffen, darstellen. Das Blut flieBt von dort (dem eingebrachten Katheter folgend) in
eine Vertikalvene und weiter tiber die Vena anonyma in die Vena cava superior (VCS) und schlieRlich in den rechten Vorhof. ¢ Lagebezie-
hung zwischen linkem Vorhof und Sammelsinus von subkostal. d Obligater Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene.

Selten beruht die Systemkreislaufinsuffizienz auf einer
Restriktion der Verbindung auf Vorhofebene. In diesem
Fall kann durch ein Rashkind-Mandéver die Kreislaufsi-
tuation tempordr verbessert werden.

Merke: Eine TAPVR mit Obstruktion des Lungenve-
nenabstroms ist ein kinderkardiologischer/kinder-
kardiochirurgischer Notfall mit unmittelbarer Ope-
rationsindikation.

Ziel der operativen Therapie ist die Herstellung eines
unrestriktiven Abstroms der fehlmiindendenen Pul-
monalvenen in den linken Vorhof. Dies erfolgt abhdngig
vom vorliegenden Typ (Abb.13) zumeist durch den
Anschluss des SammelgefdRes an den linken Vorhof
und den gleichzeitigen Verschluss des Vorhofseptum-
defekts. Damit sind die Kreisldufe getrennt und die
schwere Zyanose behoben. Die Prognose hdngt im
Wesentlichen neben der Erstversorgung von mog-

lichen verbleibenden Stenosen im Lungenvenenab-
strom oder im Bereich der neu geschaffenen Anasto-
mose zum linken Vorhof ab. Liegen diese nicht vor und
wurde die kritische Phase bis zur Diagnosestellung
ohne sekunddre Organschdden iiberstanden, so ist die
Prognose als giinstig einzuschdtzen.

Transposition der groBen Arterien (d-TGA)

Definition und Epidemiologie. Mit einem Anteil von
etwa 25% an den zyanotischen Herzfehlern des Neuge-
borenen ist die d-TGA nach der Fallot-Tetralogie der
zweithdufigste zyanotische Herzfehler [16]. Neugebore-
ne mit einer d-TGA sind zu zwei Drittel mannlich und
haben zumeist bei Geburt ein normales Gewicht.
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Anatomie und Himodynamik. Durch den Fehlursprung
der Aorta aus dem anatomisch rechten Ventrikel sowie
der Pulmonalarterie aus dem anatomisch linken Ven-
trikel resultiert eine sog. ventrikuloarterielle Diskor-
danz (Abb.16a-c). Der Terminus ,,d-TGA“ bezieht sich
auf die Position der Aorta, die nach rechts (d =dextro)
und vorne verlagert ist und die Pulmonalarterie im
Verlauf nicht kreuzt. Assoziierte kardiale Fehlbildungen
sind in etwa 25% der Fdlle zu finden. Nur in Ausnah-
mefillen findet sich ein {ibergeordnetes Fehlbildungs-
syndrom (Tab. 1 der Vorausgabe). Als hdufigste
Begleitfehlbildungen findet man:

= VSD

= [inksventrikuldre Ausflussbahnobstruktion

= [STA

= mogliche Koronaranomalien

Merke: In ca. 75 % der Félle besteht keine weitere
kardiale Fehlbildung (sog. simple d-TGA).

Diese Bezeichnung wird auch verwendet, wenn
Begleitfehlbildungen ohne eine himodynamische
Relevanz vorliegen, hierzu zahlt auch ein kleiner,
hdmodynamisch unbedeutender VSD und ein persis-
tierender Ductus arteriosus. Der Begriff , komplexe“ d-
TGA (25% der Fille) beschreibt das Vorliegen schwer-
wiegender assoziierter kardialer Fehlbildungen, u.a.
einen groRen VSD (ca. 20%) oder eine relevante Aus-
flussbahnobstruktion (ca. 5%).

Merke: Aufgrund der Parallelschaltung der Teil-
kreisldufe resultiert die Notwendigkeit von Kurz-
schlussverbindungen, um ein Mischen des oxyge-
nierten Blutes mit dem vendsen Blut zu gewahr-
leisten.

Ein Uberleben mit einer simple d-TGA (ohne VSD) ist
demnach nur méglich, wenn die intrauterinen Kurz-
schlussverbindungen zwischen beiden Teilkreisldaufen
(Kérper und Lunge) fortbestehen (Abb.16b): Foramen
ovale und Ductus arteriosus. Postpartal muss ein aus-
reichend groRBer Defekt auf Vorhofebene (Abb.16b, d)
obligat vorhanden sein, um dem sauerstoffreichen Blut
aus dem linken Vorhof den Ubertritt in den rechten
Vorhof zu erméglichen. Uber einen offenen Ductus
arteriosus mit Links-Rechts-Shunt nimmt der pulmo-
nale Blutfluss zu (Abb. 16 b), demzufolge wird der
Riickfluss iiber die Pulmonalvenen zum linken Vorhof
erhoht und der Druck im linken Vorhof steigt, wodurch
es zu einer verbesserten Mischung des sauerstoffrei-
chen und -armen Blutes auf Vorhofebene kommt. Die
Sdttigung steigt in dem MalSe, wie auf Vorhofebene ein
Shunt vom linken zum rechten Vorhof mdglich ist,
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wonach das sauerstoffreichere Blut iber den rechten
Ventrikel Zugang zur Aorta erhdlt.

Merke: Bei einer simple d-TGA mit Ductus arterio-
sus und nicht restriktivem Vorhofseptumdefekt
fullt der Blutfluss tGiber den Ductus arterious den
linken Vorhof, woraus eine verbesserte Mischung
des sauerstoffreichen mit dem sauerstoffarmen
Blut auf Vorhofebene erfolgt. Demzufolge steigt die
systemarterielle Sauerstoffsattigung.

Klinik und Diagnostik. Klinisch prdsentiert das Neuge-
borene mit einer simple d-TGA neben einer generali-
sierten zentralen Zyanose hdufig eine relevante Tachy-
dyspnoe.

Merke: Ein zyanotisches Neugeborenes ohne Herz-
gerdusch und ohne pulmonale Ursache fiir die
Zyanose hat bis zum Beweis des Gegenteils eine
Transpositionsstellung der groRBen Arterien.

Die hdufig im Verlauf zunehmende Zyanose ist in der
Regel nicht oder nur minimal sauerstoffreagibel. Meist
findet sich kein Herzgerdusch. Aufgrund der Antepos-
ition des Systemventrikels ist hdufig eine verstarkte
prdkordiale Pulsation zu tasten. Im Rontgen-Thorax
finden sich eine Kardiomegalie und eine verstarkte
LungengefdRzeichnung. Es zeigt sich im Falle eines
restriktiven Flusses {iber das Vorhofseptum oft auch
eine schwere metabolische Azidose.

Cave: Besteht der Verdacht auf das Vorliegen einer
d-TGA, liegt damit immer ein kinderkardiologischer
Notfall vor, da der Sattigungsverlauf der weiteren
Stunden nicht vorhersehbar ist und im Falle eines
zunehmend restriktiveren Vorhofseptumdefekts
nur mittels akuter interventioneller MaRnahmen
suffizient behandelt werden kann.

In Abb. 17 sind die Einflussfaktoren auf das gute
,Mischen* auf Vorhofebene (,,good mixer“) wie auch
Ursachen fiir das verringerte ,,Mischen*“ (,,bad mixer*)
mit ihren jeweiligen klinischen Folgen dargestellt.

Bei noch erhohtem LungengefaBwiderstand und
dadurch bedingtem Fluss des arteriellen Blutes von der
linken Kammer {iber die Pulmonalarterie und den
offenen Ductus arteriosus (Rechts-Links-Shunt) in die
deszendierende Aorta (Abb.16b) stellen Neugeborene
mit simple d-TGA die einzig denkbare Variante ange-
borener Herzfehler dar, bei denen es tempordr zu einer
hoheren post- als praduktalen Sattigung kommen
kann. Diese Kinder kénnten im Rahmen des Puls-
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Abb. 16 Schematische Darstellung (a, b) und korrespondierende Echokardiografien (c, d) eines Neugeborenen mit simple d-Transposi-
tion der groRen GefdRe. a In der schematischen Darstellung ist der Fehlursprung der Aorta aus dem anatomisch rechten Ventrikel sowie
der Pulmonalarterie aus dem anatomisch linken Ventrikel, eine sog. ventrikuloarterielle Diskordanz, dargestellt. Bei verschlossenen feta-
len Kurzschlussverbindungen (Foramen ovale, Ductus arteriosus) existiert eine Parallellschaltung der Kreisldufe, und eine Vermischung
des desoxigenierten Blutes (blaue Pfeile) mit dem oxigenierten Blut (rote Pfeile) ist nicht moglich. Dieser Zustand ist nicht mit dem Leben
vereinbar. b Die schematische Abbildung zeigt die Himodynamik nach erfolgtem Rashkind-Mandver bei offenem Ductus arteriosus
(PGE;-Infusion!). Uber den offenen Ductus arteriosus mit Links-Rechts-Shunt (violetter Pfeil) nimmt der pulmonale Blutfluss zu. In der
Folge erhoht sich der Riickstrom des volloxigenierten Blutes (kréftige hellrote Pfeile) aus den Lungenvenen, wodurch es zu einer verbes-
serten Mischung auf Vorhofebene kommt. Durch die Zunahme des Links-Rechts-Shunts (kréftiger roter Pfeil) auf Vorhofebene (nicht res-
triktiver Vorhofseptumdefekt !) erhht sich der Anteil des oxigenierten Blutes in der Aorta und die systemarterielle Sattigung (violette
Pfeile) nimmt zu. c In der parasternal langen Achse sind die vorne liegende Aorta mit Ursprung aus dem rechten Ventrikel und die poste-
rior liegende Pulmonalarterie mit der Bifurkation zu identifizieren. d Von subkostal stellt sich ein ausreichend groRer Defekt zwischen
beiden Vorhéfen nach Rashkind-Mandver dar.

oxymetriescreenings im Falle einer nur postduktalen bung aller fiir die Planung der Korrekturoperation not-

Messung der Diagnosestellung entgehen.

Merke: Auch bei Neugeborenen mit einer d-TGA
und einer begleitenden Aortenisthmusstenose
kann die Perfusion der unteren Kérperhalfte duk-
tusabhdngig sein und demzufolge an den unteren
Extremitaten eine hohere Sattigung ableitbar sein.

Echokardiografisch lassen sich, wie in Abb. 16 gezeigt,
die strukturellen Anomalien, evtl. Begleitfehlbildungen
sowie die Shuntverbindungen zwischen Kérperkreis-
lauf und Lungenkreislauf (GréRRe des Ductus arteriosus
bzw. GréRe des Defekts im Vorhofseptum) darstellen.
Die Echokardiografie ermoglicht in der Regel die Erhe-

wendigen Befunde. Ein diagnostischer Herzkatheter ist
bei simple d-TGA deshalb nicht obligat, bei komplexen
Begleitfehlbildungen zur Komplettierung der Darstel-
lung der Anatomie z.B. der Koronararterien im Einzel-
fall aber weiterhin von Bedeutung.

Management. Als erste Mafgnahme sollte eine PGE;-
Infusion zum Wiederer6ffnen bzw. Offenhalten des
Ductus arteriosus begonnen werden. Bei einer schwe-
ren Zyanose sollte Sauerstoff appliziert werden. Dieser
senkt zusatzlich den LungengefdBwiderstand und fithrt
zu einer Zunahme der Lungendurchblutung. Eine Intu-
bation und leichte Hyperventilation konnen den
Patienten ggf. weiter stabilisieren. Zur Vermeidung

Neonatologie Scan 2 | 2015

Fortbildung

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Kritische Herzfehler des Neugeborenen - Ausgewdhlte kritische Herzfehler

1]
it

T

Typisch bei instabilem Verlauf:

= Sectio caesarea
= Friihgeburtlichkeit

= Diagnosestellung erst bei beginnender

Dekompensation

= Ductus arteriosus verschlossen oder

eingeengt

= Peripartaler Stress (u.a. Hypothermie,
Transport, etc.)

= Andmie/Hypovolamie

= Anpassungsstérung mit PPHN

= Infektion

= metabolische Azidose

T

Typisch bei stabilem Verlauf:

= unkomplizierte vaginale Entbindung

= reifes Neugeborenes

= prapartal bekannte Diagnose

= Ductus arteriosus offen ohne
Restriktion

= stressfreie Anpassung

= keine Hypothermie

= keine Hypovoldmie/keine Andmie

= keine PPHN

= keine Infektion

= keine schwere metabolische Azidose

Abb. 17 Einflussfaktoren auf ein gutes (,good mixer“) bzw. verringertes Mischen (,,bad
mixer®) auf Vorhofebene bei einer simple d-TGA. Die Abbildung stellt Extremvarianten des
klinischen Spektrums dar. PPHN = Persistierende pulmonale Hypertension des Neugebore-
nen. PGE; = Prostaglandin E;.

einer kardialen Dekompensation bei einer simple d-TGA
ist aber unabdingbar ein ausreichend weiter, nicht res-
triktiver Vorhofseptumdefekt fiir das Mischen auf Vor-
hofebene notwendig (Abb.16 und 17). Dieser muss evtl.
durch eine Ballonatrioseptostomie (Rashkind-Mandver)
als NotfallmaBnahme geschaffen werden. Diese Proze-
dur kann ohne Angiografie unter echokardiografischer
Kontrolle auf der Intensivstation iiber die Nabelvene
durchgefiihrt werden. Alle MaRnahmen sind palliativ
bis zur Operation.

Merke: Bei einer simple d-TGA mit restriktivem
Vorhofseptumdefekt fiihrt eine PGE;-Infusion zur
klinischen Verschlechterung. Ein restriktiver Vor-
hofseptumdefekt stellt eine Indikation zum notfall-
maRigen Rashkind-Manéver dar.
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Bei der simple d-TGA erfolgt die Korrekturoperation
durch Umsetzen der groRen Arterien (,,arterial switch)
mit Transfer der Koronarien innerhalb der ersten 10
Lebenstage, wodurch eine anatomische Korrektur
erreicht wird. Bei komplexer Transposition miissen
evtl. zundchst Palliativoperationen bzw. Palliativkathe-
terinterventionen durchgefiihrt werden. Alternativ
kommt als palliative Korrektur eine Vorhofumkehr-
operation in Frage (Umleitung der Blutstrome auf Vor-
hofebene). Liegen keine begleitenden Fehlbildungen
vor und konnte eine krisenhafte postpartale Ver-
schlechterung mit moéglichen negativen Spatfolgen im
Sinne sekundarer Organschddigungen vermieden wer-
den, so ist die Prognose als sehr gut zu bezeichnen.

Kernaussagen

= Die Mehrzahl der kritischen Herzfehler ohne beglei-
tende Fehlbildungen zeigt in der Primdrversorgung
im KreiRsaal zundchst einen stabilen Zustand. Durch
den postpartal noch erhohten GefdBwiderstand im
kleinen Kreislauf, den initial noch offenen Ductus
arteriosus und das offene Foramen ovale ist die
Umstellung vom fetalen zum adulten Kreislauf noch
nicht abgeschlossen. Behinderungen des pulmonalen
oder systemischen Blutflusses kdnnen so zundchst
noch kompensiert werden.

Bei kritischen Stenosevitien der Pulmonal- bzw.
Aortenklappe kann das AusmaR der Flussbehinde-
rung echokardiografisch unterschatzt werden, wenn
die systolische Funktion des darunter liegenden Ven-
trikels bereits beeintrachtigt ist.

Eine kritische Aortenisthmusstenose mit duktusab-
hdngiger Perfusion der unteren Kérperhalfte bedingt
einen Rechts-Links-Shunt {iber den offenen Ductus
arteriosus mit pra- und postduktaler Sattigungsdiffe-
renz mit Untersattigung der unteren Korperhalfte.
Anders bei duktusabhdngiger Lungenperfusion: Hier
erfolgt tiber den Duktus arteriosus ein Links-Rechts-
Shunt, entsprechend findet sich daher in dieser Kon-
stellation keine pra- und postduktale Sattigungsdif-
ferenz.

Bei einer Fallot-Tetralogie bestimmt der Grad der
Obstruktion von rechtsventrikuldrem Ausflusstrakt
und den Pulmonalstenosen das Ausmaf des intra-
kardialen Rechts-Links-Shunts und damit die Aus-
pragung der zentralen Zyanose. Bei nur geringer
Obstruktion sind die Neugeborenen gering zyano-
tisch bis azyanotisch (sog. ,,Pink Fallot“). Innerhalb
der ersten Lebensmonate entwickelt sich jedoch
eine zunehmende Stenosierung mit Zunahme der
Zyanose.
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= Bei einer d-Transposition der groBen Arterien ohne
Begleitvitien (z.B. Ventrikelseptumdefekt, Pulmo-
nalstenose) muss postpartal ein ausreichend grofer
Defekt auf Vorhofebene vorhanden sein oder mittels
interventioneller MaBnahmen (Rashkind-Manéver)
geschaffen werden, um einen Kreuzshunt auf Vorhof-
ebene und damit eine ausreichende Oxigenierung zu
ermoglichen. Uber einen Links-Rechts-Shunt durch
den Ductus arteriosus wird zusatzlich das Angebot
desoxigenierten Bluts zur Lunge verbessert und die
Fiillung des linken Vorhof gesteigert, wodurch eine
verbesserte Mischung des sauerstoffreichen mit dem
sauerstoffarmen Blut auf Vorhofebene {iber den
Defekt erfolgt und damit die systemarterielle Sauer-
stoffsattigung steigt.

Nach der Fallot-Tetralogie und der d-Transposition
der groRBen Arterien ist die Trikuspidalatresie der
dritthdufigste zyanotische Herzfehler. Bei diesem
Herzfehler kann je nach Anatomie der ventrikulo-
arteriellen Verbindungen und der groen Arterien
eine Duktusabhangigkeit fiir den Pulmonalkreislauf
(Normalstellung der groRBen Arterien) oder den Sys-
temkreislauf (Transpositionsstellung der grofen
Arterien) bestehen. Auch balancierte Kreisldufe ohne
Duktusabhdngigkeit sind mdglich.

Beim hypoplastischen Linksherzsyndrom ist der
»Hybrid-Ansatz“ ein alternatives Therapiekonzept zur
Norwood-Operation, insbesondere fiir Patienten mit
zusdtzlichen letalitdtswirksamen Risikofaktoren in
der Neonatalperiode. Durch chirurgisches Banding
beider Pulmonalarteriendste wird eine Balancierung
zwischen der Lungen- und Systemperfusion nach
Abfall des LungengefalSwiderstands angestrebt.
Durch eine Implantation eines Duktusstents und ggf.
notige Beseitigung einer Restriktion auf Vorhofebene
(Stent, chirurgisch) wird die fetale Zirkulation erhal-
ten. Oft kann auf diese Weise die Palliation mittels
einer Comprehensive-Stage-II-Operation (siehe Text)
in das spdtere Sduglingsalter verschoben werden.

Neugeborene mit einer totalen Lungenvenenfehl-
miindung und Obstruktion des Pulmonalvenenab-
stroms sind mit konservativen TherapiemaRnahmen
kaum zu stabilisieren. Eine Zyanose entsteht durch
den obligaten Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene
und das durch die resultierende Stauung hervorge-
rufene pulmonale Ventilations-Perfusions-Mismatch.
Die pulmonalvendse Obstruktion bedingt zusdtzlich
eine kritische Reduktion des Systemherzzeitvolu-
mens. Eine Prostaglandin-E;-Infusion kann {iber eine
Zunahme der Lungenperfusion und letztendlich der
Lungenstauung die klinische Situation verschlechtern
und ist daher kontraindiziert. Die Kombination aus
einer schweren Zyanose mit Lungenstauung und Sys-

temkreislaufinsuffizienz macht eine schnellstmog-
liche Operation unumganglich. Bei primdr sehr insta-
bilen Patienten kann eine palliative Katheterinter-
vention mit Stenten der pulmonalvendsen Obstruk-
tion indiziert sein.
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Fortbildung

CME.thieme.de

CME-Teilnahme
C M E_ Fra g e n » Viel Erfolg bei lhrer CME-Teilnahme unter http://cme.thieme.de

» Diese Fortbildungseinheit ist 12 Monate online fiir eine CME-Teilnahme verfiigbar.
» Sollten Sie Fragen zur Online-Teilnahme haben, unter
http://cme.thieme.de/hilfe finden Sie eine ausfiihrliche Anleitung.

Welche diagnostische MaBnahme A Pulstasten an oberer und unterer Extremitdt
oder welcher Befund erbringt keine B oszillometrisch gemessener hoherer Blutdruck der unteren Extremitat
H.InWEIS.e.an das Vorha'ndenseln C Darstellung des Aortenisthmusbereichs mittels transthorakaler Echokardiografie
einer krl?tlschen Aortenisthmus- D Sattigungsdifferenz zwischen oberer und unterer Extremitat
stenose’ E pathologisches Flussprofil in der Bauchaorta oder den abdominellen GefdRen
Welche Aussage trifft nicht zu? A Aortenisthmusstenose (ISTA)
Zu den kritischen Herzfehlern des B Transposition der groBen Arterien (TGA)
Neugeborenen kann gehéren: C hypoplastisches Linksherzsyndrom (HLHS)
D persistierendes Ductus arteriosus (PDA)
E Pulmonalatresie (PA)
Welche Aussage zur interventionel- A Die interventionelle Eréffnung des Vorhofseptums (Rashkind-Mandver) kann bei einer
len Therapie von angeborenen Herz- Transpositionsstellung der groRen GefdlRe (TGA) und kritischer Hypoxdmie ein lebensrettender
fehlern ist nicht richtig? Eingriff sein.

B Die kritische valvuldre Aortenstenose kann mit einer Ballonvalvuloplastie behandelt werden.

C Der Ballonkatheter fiir die Erweiterung des Vorhofseptumdefekts bei der TGA kann durch die
Nabelvene eingefiihrt werden.

D Bei einer kritischen Aortenisthmusstenose kann eine GefdRstiitze (Stent) in die Engstelle
eingebracht werden.

E Das Rashkind-Manover bei Kindern mit TGA und restriktivem Vorhofseptum kann nur im
Herzkatheterlabor unter Durchleuchtung durchgefiihrt werden.

Bei welcher Pathologie findet sich

echokardiografisch typischerweise
kein Rechts-Links-Shunt tiber dem
Vorhofseptum?

persistierende pulmonale Hypertension des Neugeborenen
totale Lungenvenenfehlmiindung

Hypoplastisches Linksherzsyndrom (HLHS)
Trikuspidalatresie

Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum

monNnw >
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Kritische Herzfehler des Neugeborenen - Ausgewdhlte kritische Herzfehler

C M E_ Fra g e n Kritische Herzfehler des Neugeborenen

Welche Aussage trifft nicht zu? A Bei Neugeborenen mit einer totalen Lungenvenenfehimiindung kann eine Infusion mit
Prostaglandin E; die klinische Symptomatik verschlechtern.

B In einigen Féllen kann man bei Neugeborenen mit einer kritischen Pulmonalstenose das raue,
spindelférmige Systolikum mit Punctum maximum im 2./3.ICR links parasternal nicht
auskultieren.

C Bei Neugeborenen mit einer Trikuspidalatresie findet man haufig einen tiberdrehten Linkstyp im
12-Kanal-EKG.

D Beieinem Neugeborenen mit einer kritischen Aortenisthmusstenose finden sich in der klinischen
Untersuchung keine oder nur abgeschwachte Pulse in der Leiste sowie ein relevanter systolischer
Blutdruckgradient (= 15-20mmHg) mit erhdhten Blutdriicken an den Armen gegenUber den
Beinen.

E Neugeborene mit einer kritischen Aortenstenose zeigen echokardiografisch haufig verdickte
Aortenklappensegel und eine hyperdyname Funktion des linken Ventrikels.

Welche Aussage zu einer totalen A Entsprechend der Miindung der fehlgeleiteten Lungenvenen unterscheidet man 3 verschiedene
Lungenvenenfehlmiindung (TAPVR) anatomische Typen der TAPVR.
ist nicht korrekt? B Die klinischen Symptome kénnen denen einer persistierenden pulmonalen Hypertonie des

Neugeborenen (PPHN) entsprechen und damit verwechselt werden.

C Bei einer TAPVR mit Obstruktion des Lungenvenenabstroms zeigt sich neben klinischen Zeichen
der Systemkreislaufinsuffizienz im Rontgen-Thorax eine globale Zunahme der Transparenz in den
Lungenfeldern.

D Beieiner TAPVR mit Obstruktion des Lungenvenenabstroms besteht eine Notfallindikation zur
operativen Korrektur.

E Echokardiografisch finden sich ein kleiner linker Ventrikel, ein Rechts-Links-Shunt tiber das
interatriale Septum sowie oftmals ein Sammelsinus in enger Lagebeziehung zum linken Vorhof.

Welche Aussage zu einem A Der hypoxamische Anfall kann durch kérperliche oder psychische Belastung ausgel6st werden.
hypoxamischen Anfall bei einer Oftmals tritt er auch nach dem Fiittern oder beim Baden auf.
Fallot-Tetralogie ist nicht richtig? B Bei Persistenz der Zyanose ist nach Versagen der initialen BehandlungsmaBnahmen eine

intravendse Applikation von Na-Nitroprussid in einer Dosierung von 0,5-10(-20) pg/kg/min
unter intensivmedizinischer Uberwachung notwendig.
Uber dem Pulmonalisareal ist im hypoxdmischen Anfall oft kein Strémungsgerausch auskultierbar.

N

D Neben der Beugung der Knie an die Brust kann eine groRRzligige Volumengabe oder Sedierung mit
Morphin den Anfall durchbrechen.
E  Zur Anfallsprophylaxe kann eine medikamentdse Therapie mit B-Blockern wirksam sein.
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CME-Fragen

Welche Aussage zur Hdmodynamik
eines kritischen Herzfehlers ist
zutreffend?

Welche Angabe trifft bei einer
simple d-Transposition der groRen
Arterien (d-TGA) nicht zu?

Welche Aussage zu den Therapien
bei kritischen Herzfehlern trifft nicht
zu?

Kritische Herzfehler des Neugeborenen

A Bei einer Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum entspricht die Himodynamik einer
Extremvariante der Fallot-Tetralogie mit einer funktionellen Atresie der Pulmonalklappe.

B Der Grad der Obstruktion des linksventrikuldren Ausflusstrakts bestimmt bei einer Fallot-
Tetralogie den intrakardialen Rechts-Links-Shunt und damit die Ausprdgung der Zyanose.

C Die resultierende systemarterielle Sattigung wird bei einer Trikuspidalatresie durch verschiedene
Faktoren beeinflusst, wie die Dimension eines Ventrikelseptumdefekts oder dem Ursprung der
groBen Arterien aus den Ventrikeln.

D Die Existenz von ,major aortopulmonary collateral arteries“ (MAPCAs), iber die die Lunge
direkt aus der Aorta perfundiert wird, ist fir eine Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt
ungewdhnlich.

E Bei einem hypoplastischen Linksherzsyndrom flieRt das oxygenierte Blut (iber einen Rechts-Links-
Shunt aus dem rechten in den linken Vorhof.

A Tempordr kann es postnatal zu einer héheren post- als praduktalen Sattigung kommen. Hierdurch
konnten diese Neugeborenen im postnatalen Pulsoxymetriescrenning tibersehen werden.

B Griinde fiir das Nichtansteigen der systemarteriellen Sattigung nach erfolgreichem Rashkind-
Mandver kdnnen eine metabolische Azidose, eine linksventrikuldre Ausflussbahnobstruktion oder
auch ein erhohter LungengefdRwiderstand sein.

C Der Blutfluss tiber den offenen Ductus arterious fiillt den linken Vorhof und fiihrt bei nicht
restriktivem Vorhofseptum zu einer verbesserten Mischung auf Vorhofebene.

D Beieinem ,good mixer* kann es zu einer shuntbedingten Uberdurchblutung der Lunge mit
nachfolgender Herzinsuffizienz kommen.

E Neben einer ventrikuloarteriellen Diskordanz liegen bei einer simple d-TGA auch eine viszeroatriale
und eine atrioventrikuldre Diskordanz vor.

A Bei einer Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum bestimmen neben der Morphologie des
rechten Ventrikels auch die Koronarversorgung und die GroRe der Trikuspidalklappe das weitere
therapeutische Vorgehen.

B Eine arterielle Switch-OP sollte bei einer simple d-TGA innerhalb der 1.-2.Lebenswoche
durchgefiihrt werden, da ansonsten der linke Ventrikel durch den physiologischen Abfall des
LungengefdRwiderstands an Muskelmasse verliert und postoperativ die Pumpleistung fiir den
Systemkreislauf nicht mehr erbringen kann.

C Der ,Hybridansatz“ ist bei Neugeborenen mit einem hypoplastischen Linksherzsyndrom ein
alternatives Therapieverfahren zur Norwood-Operation. Es besteht aus einem chirurgischen
Banding beider Pulmonalarterien und der katheterinterventionellen Implantation eines
Duktusstents.

D Bei kurzstreckiger Aortenisthmusstenose kann eine Resektion der Engstelle mit anschlieBender
angeschragter ,extended” End-zu-End-Anastomose (iber eine linkslaterale Thorakotomie ohne
Herz-Lungen-Maschine erfolgen.

E Bei Sduglingen mit einer Fallot-Tetralogie ist nach dem 5. Rezidiv eines hypoxdmischen Anfalls die
Indikation zur operativen Korrektur oder katheterinterventionellen Palliation gegeben.
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