Angeborene Herzfehler

Definition: Angeborene Fehlbildungen des Herzens und der großen Gefäße 

Häufigkeit: ca. 0,8 - 1 % der Lebendgeburten (von 1000 Lebendgeborenen kommen 8 bis 10 Kinder mit einem Herzfehler zur Welt, davon 1 Kind mit einem kritischen Herzfehler). 

Angeborene Herzfehler (kongenitale Vitien) sind die häufigste Gruppe von Fehlbildungen.

Ihre klinische Bedeutung liegt vor allem in ihrer hohen Sterblichkeit (Letalität): Sie sind im Kindesalter, insbesondere aber im ersten Lebensjahr eine der häufigsten Todesursachen.

Kritischer Herzfehler: Als kritische Herzfehler werden solche Herzfehler bezeichnet, die sich innerhalb des ersten Lebensmonates manifestieren, d.h. durch das Auftreten von Symptomen (Krankheitsmerkmalen) bemerkbar machen, und bei denen die Lebenserwartung ohne operativen Eingriff weniger als 6 Monate beträgt.

Ursachen für Herzfehler: Die angeborenen Herzfehler ohne weitere Fehlbildungen des Körpers sind zu ungefähr 90 % multifaktoriell bedingt, d. h. das Zusammenwirken von äußeren Einflüsse und genetischen Faktoren führt zu einer Störung der Embryonalentwicklung (besonders wischen dem 14. und 60. Tag der Schwangerschaft).

Zeichen für einen Herzfehler:
Allgemeinsymptome: z. B. Schwitzen (Kopf), Trinkschwäche, Erbrechen, Gedeihstörungen.
Herzgeräusch/Schwirren, Zyanose/Blässe, Puls-/Blutdruckdifferenz obere/untere Körperhälfte, Tachy-/Bradykardie (Tachykardie = Herzrasen, Bradykardie = krankhafte Verlangsamung des Herzschlages), Tachy - / Dyspnoe (Tachypnoe = erhöhte Atemfrequenz, Dyspnoe = Atemnot), Ödeme peripher (Ödem = Wasseransammlung im Gewebe, peripher = zur Körperoberfläche hin, im äußeren Körperbereich ) und Lungenödem, Hepatomegalie (Hepatomegalie = Lebervergrößerung).

Nachdem Kinder mit einem angeborenen Herzfehler durch obige Zeichen aufgefallen sind, erfolgt die Diagnosestellung bei fast allen Herzfehlern durch die Echokardiographie, zusätzlich sollte bei jedem Kind mit angeborenem Herzfehler folgende Untersuchungen durchgeführt werden: Auskultation des Herzens und gleichzeitige Palpation der Pulse, RRx4-Extremitäten, BGA, EKG, Röntgen-Thorax. 
Relative Häufigkeit angeborener Herzfehler:
Ventrikelseptumdefekt (VSD) 31 %,
Atriumseptumdefekt ASD 7 %,
persistierender Ductus arteriosus (PDA) 7 %,
Pulmonalklappenstenose (PS) 7 %,
Aortenisthmusstenose (ISTA) 5 – 8 %,
Fallot´sche Tetralogie (TOF) 5,5 %,
Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD) 4,8 %,
Tranposition der großen Gefäße (TGA) 4,5 %,
Hypoplastisches Linksherzsyndrom (HLHS) 3,8 %,
Aortenklappenstenose (AS) 3 – 6 %,
Pulmonalatresie (PA) mit Ventrikelseptumdefekt 2,5 – 3,4 %,
Pulmonalatresie (PA) ohne Ventrikelseptumdefekt 2,4 %,
double inlet left ventricle 1,5 %,
double outlet right ventricle (DORV) 1,2 %,
Trikuspidalatresie (TrA) 1 – 2 %,
kongenital korrigierte Transposition der großen Gefäße (CCT) 1 %,
Truncus arteriosus communis (TAC) 0,5 1 %,
Supravalvuläre Aortenstenose (Williams-Beuren-Syndrom) 0,4 %,
hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie (HOCM) 0,4 %.
Kongenitale Herzfehler ohne Zyanose:
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Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Der VSD kann im membranösen Teil des Kammerseptums oder im muskulären Teil liegen, er ist mit 30% der häufigste Herzfehler.

Entscheidend für den Links-Rechts-Shunt ist die Defektgröße und das Verhältnis der Widerstände im großen und kleinen Kreislauf. Die Symptome beginnen erst, wenn der Lungengefäßwiderstand in den ersten Wochen/Monaten absinkt und der Links-Rechts-Shunt zunimmt. 

Klinik (abhängig von der Shuntgröße): Kleine und mittelgroße Defekte (Qp/Qs <2, d.h. Shuntvolumen < 50 %): wenig Symptome, evtl. hebender Herzspitzenstoß; Großer Defekt (Qp/Qs > 2, d.h. Shuntvolumen > 50 %; PH): gehäuft broncho-pulmonale Infekte, Gedeihstörung, sonstige Zeichen der Herzinsuffizienz.

Auskultation: lautes, raues Systolikum im 3. – 4. ICR links; Schwirren, hebender Herzspitzenstoß. 

EKG: Hypertrophie des LV; Rö-Thorax: je nach Shuntgröße nehmen Herzgröße, Lungengefäßzeichnung und Prominenz des Pulmonalissegmentes zu. 

Echo: Darstellung bei kleinen Defekten teilweise nur mit Hilfe des Farbdopplers. 

Herzkatheter: Indikationsstellung zur OP; Messung des Shuntvolumens; Prüfung der Operabilität bei pulmonaler Hypertonie (PH).

Therapie: Bei kleinen und mittelgroßen Defekten kommt es in den ersten 3 Jahren unter kardiologische Überwachung meist zum Spontanverschluss oder zumindest Verkleinerung des Defektes. Bleibt der Shunt über viele Jahre bestehen kommt es später evtl. zur Eisenmenger-Reaktion.
Defekte werden operativ behandelt bei hohem Shuntvolumen (Qp/Qs > 2) ausgeprägter oder therapierefraktäre Herzinsuffizienz sowie erheblicher noch nicht fixierte pulmonaler Hypertonie. OP-Methoden: Verschluss des Defektes durch Herzkatheter (Schirmchen) oder OP mit Direkt- / Patch-Verschluss. Bei komplizierten Formen auch zweizeitiges Vorgehen (zunächst Banding der Pulmonalarterie, dann im 2. LJ Defektverschluß). Inoperabilität bei fixierter pulmonaler Hypertonie.

Endokarditisprophylaxe bis Spontanverschluss / 6 Monate über operativen Verschluss hinaus.
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Vorhofseptumdefekt (ASD)

Der ASD kann im mittleren / oberen Teil des Vorhofseptums (ASD II) oder im unteren Anteil des Vorhofseptums, am Übergang zum Kammerseptum (ASD I) liegen. Das persistierende Foramen ovale (PFO) ist eine Minimalvariante des ASD II.

Klinik: wenig Symptome; gelegentlich Belastungsdyspnoe, Palpitationen, häufig Luftwegsinfekte; evtl. Rhythmusstörungen.

Diagnostik: Auskultation: kein Geräusch durch den Defekt selbst! Systolikum im 2. – 3. ICR links (durch relative Pulmonalstenose); fixierte Spaltung des II. Tones, EKG: beim ASD II - Steil- oder Rechtstyp mit rechtsventrikulärer Hypertrophie und Rechtsschenkelblock; beim ASD I - ausgeprägter bis überdrehter Linkstyp, Rö-Thorax: Herzgröße und Lungengefäßzeichnung nehmen zu, prominentes Pulmonalissegment; Echo: Defekt direkt oft nicht sicher darzustellen, da die dünne Membran der Fossa ovalis auch bei Gesunden häufig echokardiographisch nicht zu sehen ist. Darstellung des transatrialen Shunts mit dem Farbdoppler, Herzkatheter: nur bei großen Shunts zur Klärung der OP-Indikation.

Therapie (Spontanverschluß häufiger als früher angenommen!), OP wenn möglich im Vorschulalter, OP-Indikationen: Qp/Qs > 2, d.h. Shuntvolumen> 50 % oder erhebliche pulmonale Hypertonie oder erhebliche Beschwerden, postoperativ gelegentlich Herzrhythmusstörungen, Endokarditisprophylaxe nur bei zusätzlichem Mitralklappenspalt.
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Atrioventrikulärer Septumdefekt / AV-Kanal (AVSD)

Beim AVSD reicht der Septumdefekt vom Vorhof (dort entsprechend einem ASD I) bis in das Ventrikelseptum. Die dazwischen liegenden AV-Klappen haben sich während der Entwicklung nicht voneinander getrennt, so dass eine große AV-Klappe vorliegt. Die Klinik entspricht der eines sehr großen VSD. Der AVSD ist der vorherrschende Herzfehler bei der Trisomie 21. Die Therapie sollte frühzeitig, in den ersten Lebensmonaten erfolgen. Dabei werden operativ beide Septumdefekte verschlossen und zwei AV-Klappen rekonstruiert. Das OP-Ergebnis hängt maßgeblich von der Klappenrekonstruktion, d. h. der Suffizienz der AV-Klappen ab.
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Pulmonalstenose (PS)

Man unterscheidet valvuläre (90 %), infundibuläre (= muskuläre Einengung der rechtsventrikulären Ausflußbahn), supravalvuläre und periphere Stenosen.

Klinik: teils asymptomatisch; Belastungsdyspnoe; Ruhedyspnoe, Rechtsherzinsuffizienz, periphere Zyanose oft durch Entwicklung einer sekundären infundibulären Hypertrophie, allmähliche Zunahme der Symptomatik.

Auskultation: rauhes oder fauchendes Systolikum 2. + 3. ICR links parasternal, evtl. tastbares Schwirren, fixierte Spaltung des II. Herztones, Pulmonalklappenschlußton umso leiser, je schwerer die Stenose, EKG: rechtsventrikuläre Hypertrophie, Steil- bis Rechtstyp, P-dextrocardiale.

Rö-Thorax: normale Herzgröße, Prominenz des Pulmonalisbogens, bei schwerer Stenose verminderte Lungengefäßzeichnung, bei kritischer Stenose Herz vergrößert.

Echo: bei valvulärer Stenose systolische Domstellung der Pulmonalklappe, Abschätzung des Druckgradienten. Herzkatheter: Messung des Druckgradienten, evtl. anschließend Ballondilatation.

Therapie: Endokarditisprophylaxe, Behandlung bei Herzinsuffizienz, Ballondilatation bei Druckgradienten > 50 mmHg, OP-Indikationen bei kritischer Stenose oder nicht durchführbarer / frustraner Ballondilatation. 

OP-Methoden: Kommissurotomie unter Sicht oder Infundibulektomie bei isolierter infundibulärer Stenose. Nach erfolgreicher Behandlung einer valvulären oder supravalvulären Stenose langsame Rückbildung der sekundären infundibulären Stenose. Eine leichte Pulmonalklappeninsuffizienz postoperativ oder nach Dilatation ist meist ohne klinische Bedeutung. Vorsicht bei positiv inotropen Substanzen wegen der sekundären infundibulären Hypertrophie (= dynamische Stenose).
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Persistierender Ductus arteriosus (PDA)

Bei termingeborenen NG meist aufgrund einer strukturellen Anomalie; späterer Spontanverschluß selten. Bei FG dagegen Zeichen der Unreife; späterer Spontanverschluß häufig. Ausmaß des L-R-Shunts abhängig von der Ductus-Weite und dem Lungengefäßwiderstand.

Klinik: Symptome nur bei großem Shunt; Dyspnoe, Gedeihstörungen, gehäuft broncho-pulmonale Infekte, Zeichen der Herzinsuffizienz; bei FG Entwöhnung von der Beatmung oft nicht möglich.

Diagnostik: Lebhafte periphere Pulse, RR-Amplitude mit erniedrigtem diastolischem Wert, 

Auskultation: in den 1. Lebenswochen oft nur systolisches Geräusch, später kontinuierliches systolisch-diastolisches Geräusch über dem 2. 1CR links und am Rücken.

EKG: Hypertrophie des linken Ventrikels oder biventrikuläre Hypertrophie.

Rö-Thorax: Herzgröße und Lungengefäßzeichnung sind erhöht, prominentes Pulmonalissegment, Aorta weit. 

Echo: dopplersonographischer Nachweis einer retrograden diastolischen Strömung im Hauptstamm der A. pulmonalis 

Therapie: Behandlung der Herzinsuffizienz; OP-Indikationen: therapierefraktäre Herzinsuffizienz, jeder PDA nach dem 1. LJ, Alternative zu OP: Katheterverschluß, medikamentöser Duktusverschluß mit Indometacin (bei FG auch Prophylaxe zerebraler Blutung), Endokarditisprophylaxe bis zum Duktusverschluß 
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Aortenisthmusstenose (ISTA)

Einengung der Aorta descendens kurz nach dem Abgang der linken A. subclavia. Präduktale Stenose ( infantile Form der ISTA); Symptombeginn im NG-Alter. Postduktale Stenose (= Erwachsenenform). Symptome meist jenseits der Säuglingszeit.

Durch die Stenose Druckerhöhung in den Hals-Arm-Gefäßen. Entwicklung eines Kollateralkreislaufs über die Aa. intercostales mit Rippenusuren. Bei der präduktalen Stenose besteht meist ein PDA, der die untere Körperhälfte versorgt, daher Zyanose in der unteren Körperhälfte.

Klinik: Fuß- und Femoralispulse nicht oder nur abgeschwächt tastbar, in der NG-Zeit bei erheblicher präduktaler ISTA: Zeichen der akuten Herzinsuffizienz, Niereninsuffizienz, Verbrauchskoagulopathie, außerhalb der NG-Zeit: wenig Symptome, rezidivierende Kopfschmerzen, Wadenschmerzen nach längerem Gehen, zufällige Entdeckung eines erhöhten Blutdrucks.

Auskultation: Systolikum im 3. + 4. ICR links parasternal und am Rücken; lauter II. Herzton; RR-Messung an allen 4 Extremitäten (bei RR-Differenz zwischen linkem und rechtem Arm ist evtl. die linke A. subclavia in den Stenosebereich einbezogen).

EKG: linksventrikuläre Hypertrophie, normale ST-Strecke und T-Welle.

Rö-Thorax: im Säuglingsalter: Herzgröße erhöht; Rippenusuren. 

Echo: Darstellung der Stenose und dopplersonographische Messung des Druckgradienten.

Herzkatheter: Diagnostik begleitender intrakardialer Defekte, bei Re-Stenose evtl. Ballondilatation.

Therapie: Behandlung der Herzinsuffizienz, u.a. durch Offenhalten des Ductus, OP-Zeitpunkt: sofort nach Rekompensation bei symptomatischen NG, bei der symptomlosen ISTA im 2. - 4. LJ.; OP-Methoden: Exzision der Stenose und End-zu-End-Anastomose oder Erweiterung mittels Flicken oder Erweiterung durch Einbeziehung der linken A. subclavia, Postoperative Probleme: Niereninsufflzienz, bleibende Querschnittslähmung, bei OP nach dem 10. LJ häufiger persistierende Hypertonie, Re-Stenosierungen gehäuft nach OP im NG-Alter, Endokarditisprophylaxe. 

Kongenitale Herzfehler mit Zyanose
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Fallot´sche Tetralogie (TOF)

Kombination von Pulmonalstenose, VSD, über dem VSD ,,reitende“ Aorta und sekundärer rechtsventrikulärer Hypertrophie.

Hämodynamik: Klassischerweise R-L-Shunt mit deutl. Zyanose, da die ,,reitende“ Aorta Blut aus beiden Kammern erhält. 

Hypoxämischer Anfall: durch überschießende Kontraktion des Infundibulums konsekutive Verminderung der Lungendurchblutung und Verstärkung des Rechts-Links-Shunts. 

Pink-Fallot: Lungendurchblutung aufgrund einer nur geringen PS und nicht überreitender Aorta vermehrt; keine Zyanose.

Klinik: Meist milder und unauffälliger Verlauf in den ersten 6 Mon., mit zunehmender körperlicher Aktivität Zyanose, Dyspnoe und Gedeihstörung, Trommelschlegelfinger, Uhrglasnägel.

Hypoxämischer Anfall: meist nach dem Schlaf, zunächst Unruhe, Hyperventilation und Verstärkung der Zyanose, dann Umschlagen in starke Blässe; evtl. Bewußtlosigkeit oder Krämpfe.

Diagnostik: Auskultation: Systolikum 2. - 4. ICR li, II. Herzton laut und nicht gespalten; EKG: Rechtstyp, P-dextrocardiale, rechtsventrikuläre Hypertrophie; Rö-Thorax: Herzgröße normal, ,,leeres“ Pulmonalsegment, Holzschuhform des Herzens, Lungengefäßzeichnung vermindert; Echo: Darstellung des VSD, der ,,reitenden“ Aorta und der Pulmonalstenose; Herzkatheter: zur OP-Planung.

Therapie: Basismaßnahmen: reichl. Flüssigkeitszufuhr, insbesondere vor und während operativer Eingriffe und bei Infektionen, ausreichend hoher Hkt (50—60 %), bei hypoxämischen Anfällen: 02-Zufuhr; ,,Hockerstellung“ durch Anziehen der Knie an die Brust in Seitenlage des Kindes, Propranolol (erweitert die rechtsventrikuläre Ausflußbahn); Morphin (beruhigt und erweitert die rechtsventrikuläre Ausflußbahn), evtl. parenterale Infusion von Glucose-Elektrolyt-Lsg., keine pos. inotropen Medikamente; Endokarditisprophylaxe; Operatives Vorgehen: bei ungünstiger Anatomie zunächst Anlage einer aortopulmonalen Anastomose (meist modifizierter Blalock-Taussig Shunt), dann im 2. Lj. Korrektur-OP; in allen anderen Fällen primäre Korrektur-OP: Verschluß des VSD mittels eines Flickens und Erweiterung der RV-Ausflußbahn, postoperative Probleme: Pulmonalinsuffizienz; AV-Block, Rhythmusstörungen, Herzinsuffizienz.
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Transposition der großen Gefäße (TGA)

Zyanose bereits in der NG-Zeit durch fehlerhafte Verbindung der Ventrikel und großen Gefäße: RV ( Aorta und LV ( Pulmonalarterie (sog. d-TGA). 

Kongenital korrigierte TGA (selten): keine Zyanose, da die Transposition der Gefäße durch eine angeborene zusätzliche Vertauschung der Ventrikel wieder korrigiert ist. 

Intrauterin macht sich eine d-TGA nicht bemerkbar; oft ,,dicke“ Kinder.

Hämodynamik: Parallelschaltung des großen und kleinen Kreislaufs, Oxygenierung des Blutes im Körperkreislauf nur durch Querverbindungen zum Lungenkreislauf möglich: offenes Foramen ovale und/oder PDA.

Klinik: Symptombeginn kurz nach der Geburt; tiefe Zyanose; Tachy-Dyspnoe, Herzinsuffizienz.

Diagnostik: Labor, EKG, Rö-Thorax: Herzgröße erhöht; querovale Form des Herzens mit schmalem Gefäßband (Ei am Faden); Echo: Parallelstellung der großen Gefäße: Aorta vorn und Pulmonalis hinten; Herzkatheter: Ausschluß begleitender Fehlbildungen und Ballonatrioseptostomie nach Rashkind (schafft einen künstlichen ASD).

Therapie: Stabilisierung bis zur Herzkatheteruntersuchung: reichl. Flüssigkeitszufuhr; evtl. Transfusion oder Gabe von Eiweiß-Lösungen 5—10 ml/kg, 02-Zufuhr, evtl. Intubation und Beatmung, Behandlung der Herzinsuffizienz, u.a. mit Offenhalten des Ductus, Endokarditisprophylaxe, 

OP-Methoden: Vorhofumkehr (heute selten, da meistens später Komplikationen) oder ,,arterial switch“; Postoperative Probleme: nach Vorhofumkehr (SENNING oder MUSTARD-OP): Rhythmusstörungen (>1 %/Jahr!), Stenosen im Tunnelbereich. Nach switch-OP: Koronararterienstenosen, Aortenklappeninsuffizienz, supravalvuläre Pulmonalstenose.
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HLHS Hypoplastisches Linksherzsyndrom

Beim HLHS besteht eine Unterentwicklung der gesamten linken Herzhälfte. Im Mutterleib bei noch nicht getrennten Kreisläufen übernimmt der rechte Ventrikel die Pumpleistung. Kommt es nach Geburt zum Verschluß des Ductus Botalli ist der Körperkreislauf nicht mehr durchblutet und es entsteht eine lebensbedrohliche Situation. Zunächst werden Medikamente eingesetzt, die den Ductus Botalli offen halten.

Derzeit gibt es 2 mögliche Behandlungsmethoden: die Herztransplantation und die Norwood – Operationen. In beiden Fällen ist die Prognose sehr schlecht.

Die Norwoodoperation ist ein palliatives Verfahren. Nach gelungener Norwood-I-Operation nach Geburt wird im Alter von 3-4 Monaten eine Glenn-Anastomose (Norwood-II-Operation) und im Alter von 4-6 Jahren eine totale cavopulmonale Anastomose (FontanOp, Norwood-III-Operation) angelegt.

Pulmonale Hypertonie (PH):

Erhöhung des Drucks in der Pulmonalarterie über 25 mmHg. Primäre Form: unbekannte Ursache, Sekundäre Form: Folge von spät oder nicht korrigierten Links-Rechts-Shunt Vitien; Folgen: chronische Hypoxie; rezidivierende Lungenembolien

Eisenmenger-Reaktion: 

Umkehr eines lange bestehenden Links-Rechts-Shunts in einen Rechts-Links-Shunt (mit Zyanose!) durch irreversible Konstriktion der Lungengefäße. Verhinderung durch eine frühe Korrektur-OP oder Banding der Pulmonalarterie. Bei einer fixierten PH ist der Herzfehler inoperabel. Unterscheidung zwischen einer fixierten und einer noch nicht fixierten PH mit Hilfe des 02-Testes.
