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Angeborene Herzfehler

Prof. Dr. med. F. Stocker, Med. Uni-Klinik,

Eines von hundert lebendgeborenen
Kindern hat einen angeborenen Herz-
fehler, das heisst, pro Jahr werden in der
Schweiz 750 bis 800 Kinder mit einem
Herzfehler geboren. Zwischen 20 und
30 Prozent dieser Kinder haben noch
zusatzliche nichtkardiale Missbildun-
gen.

Angeborene Herzfehler kénnen in drei

Hauptgruppen eingeteilt werden:

1. Fehler ohne Kurzschluss: Am héufig-
sten sind hier Aortenstenose, Isthmus-
stenose der Aorta und Pulmonalste-
nose.

2. Fehler mit vorwiegendem Links-Rechts-
Kurzschluss: Am haufigsten sind Vor-
hofseptumdefekt, Ventrikelseptum-
Defekt und offener Ductus Botalli.

3. Fehler mit vorwiegendem Rechts-Links
Kurzschluss (d.h. zyanotische Herzfeh-
ler): Am haufigsten sind hier Fallot-
sche Tetralogie und Transposition der
grossen Gefasse.

Die acht erwdhnten Fehler bilden etwa
80 Prozent aller Fehler, die tbrigen 20
Prozent bestehen aus seltenen einfa-
chen Fehlern oder aus seltenen komple-
xen, aus verschiedenen Teilfehlbildun-
gen zusammengesetzten Herzfehlern.

Meistens besteht eine sogenannte mul-
tifaktorielle Ursache, d.h., wir sind nicht
in der Lage, eine definierte Einzelursa-
che zu finden. Als Faktoren kommen
sowohl genetische wie auch exogene
(z.B. Infektionen, Medikamente usw.)
Ursachen in Frage.

Der grésste Teil der Herzfehler wird
schon im Neugeborenenalter und im
ersten Lebensjahr entdeckt. Zyanose
und/oder Herzinsuffizienzzeichen sind
Gussere Zeichen eines schweren Herz-
fehlers, wahrend ein zuféllig entdecktes
Herzgerdusch bei der Neugeborenen-
untersuchung, bei Untersuchung anléss-
lich einer Impfung oder bei einer Schul-
untersuchung auf einen leichten Fehler
weisen kann.

Fir eine genaue Diagnosestellung ste-
hen uns verschiedene Methoden zur
Verfigung: Die klinische Untersuchung
umfasst unter anderem: Beobachtung

Inselspital Bern

der Hautfarbe, Palpation der Arm- und
Inguinalpulse, Suche nach Odemen,
Untersuchung der Leber und der Lungen
inklusive Zahlen der Atmungsfrequenz,
Inspektion der Thoraxform, Palpation der
vorderen Thoraxwand und vor allem
Auskultation mit Beurteilung der Herz-
téne und eventueller Herzger&usche,
Z&hlen der Herzfrequenz und Beurtei-
lung des Herzrhythmus, Blutdruckmes-
sung.

Als nichtinvasive Labormethoden kom-
men in Frage: Elektrokardiogramm (in
Ruhe, unter Anstrengung, wahrend 24
Std.), die Thoraxréntgenaufnahme, die
arterielle Sauerstoffsattigung (sei es mit
direkter Messung im arteriellen Blut, sei
es Uber eine transkutane nichtinvasive
Messung) und die Ultraschalluntersu-
chung. Diese ist heute bei weitem die
wichtigste Untersuchungsmethode. Im
zweidimensionalen Bild kénnen wir
intrakardiale Strukturen sowie die herz-
nahen grossen Gefdsse beurteilen, mit
Hilfe der Beobachtung der Bewegung
dieser Strukturen auch die Funktion. Die
Doppleruntersuchung erlaubt die Unter-
suchung des Blutflusses. Dabei ist die
Kombination des zweidimensionalen
Bildes mit einer Farb-Dopplerdarstel-
lung dusserst hilfreich. Seltener werden
nuklearmedizinische Untersuchungen
angewandt, neu und in ihrer Bedeutung
noch nicht voll erfasst die Untersu-
chungsméglichkeiten mit Magnetreso-
nanz, wobei vor allem die Bildgebung
wichtig ist.

Sehr oft gentigen diese nichtinvasiven
diagnostischen Schritte, manchmal ist es
aber auch heute noch notwendig, eine
invasive  Herzkatheteruntersuchung
durchzufihren. Diese erlaubt uns eine
direkte Druckmessung und Sauerstoff-
sattigungsmessung in verschiedenen
Herzabschnitten sowie zusatzlich die
Durchfihrung der sogenannten Cinéan-
giokardiographie: Unter Injektion von
Kontrastmitteln wird ein Réntgenfilm her-
gestellt, was eine sehr genauve detail-
lierte Darstellung der Strukturen und des
Blutflusses ergibt.

Herzfehler kénnen ein weites Spektrum
von Folgen zeigen: Auf der einen Seite
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hat ein sehr kleiner Fehler fast keine Aus-
wirkungen, mit Ausnahme der Gefahr
einer bakteriellen Endokarditis, auf der
anderen Seite kénnen verschiedene
Schweregrade von Zyanose und/oder
Herzinsuffizienz auftreten, und im
Extremfall ist ein sehr schwerer Fehler mit
dem Leben nicht vereinbar. Arrhythmien
treten auch im Kindesalter auf, sind aber
seltener als spater.

An therapeutischen Méglichkeiten ste-
hen uns eine Reihe von Massnahmen zur
Verfigung: Bei einem sehr leichten Feh-
ler genugt eine Verlaufsbeobachtung zur
Erfassung einer eventuellen Verschlech-
terung, ergénzt durch eine antibiotische
Prophylaxe gegen die bakterielle Endo-
karditis in Zeiten erhshter Gefshrdung,
dh., wenn eine Bakterigmie bestehen
kénnte. Restriktionen der kérperlichen
Leistung sind nicht notwendig.

Bei Fehlern, die mit Herzinsuffizienz ein-
hergehen, werden vorerst Medikamente
eingesetzt, z.B. Digitalis, Diuretika oder
Vasodilatatoren. Auch bei Rhythmus-
stérungen steht eine medikamentése
Behandlung im Vordergrund, und
Schrittmacher, Defibrillator sowie Kathe-
ter- und chirurgische Intervention stehen
in Reserve. Demgegeniber haben
Medikamente bei Zyanose einen sehr
kleinen Platz, mit Ausnahme des Pros-
taglandins, das vor allem in der Neuge-
borenen-Periode als Uberbrickungs-
massnahme bei schwerer Zyanose
infolge eines Ductusverschlusses eine
Gusserst wichtige Rolle spielt, indem
durch die Offnung des Ductus eine Ver-
besserung der Lungendurchblutung und
somit der Zyanose erreicht wird. Vori-
bergehend kann auch die Gabe von
Morphium oder eines Betablockers bei
Fallot-Krisen sowie eine Bluttransfusion
bei Anémie helfen. In der Regel benétigt
aber ein Kind mit einem zyanotischen
Vitium einen operativen Eingriff.

Zur Behebung von Stenosen von Gefés-
sen oder Klappen wird heute mehr und
mehr die sogenannte interventionelle
Katheterisierung eingesetzt, d.h. eine Bal-
londilatation im Rahmen einer Katheter-
untersuchung. Auch die Schaffung eines
grossen Vorhofdefektes als Notfallmass-
nahme bei der Transposition der grossen
Gefaisse wird mit einem sogenannten
Septostomiekatheter  bewerkstelligt.
Schliesslich kénnen auch Offnungen mit
Katheterhilfe geschlossen werden, wie
zB. ein offener Ductus Botalli.
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Die gréssten Fortschritte in der Therapie
schwerer Herzfehler sind aber der Herz-
chirurgie zu verdanken. Diese machte
im Verlaufe der letzten 10 bis 20 Jahre
gewaltige Fortschritte. Heute konnen
wenn nétig schon, im Neugeborenenal-
ter mit Hilfe der Herz-Lungen-Maschine
schwere Herzfehler erfolgreich chirur-
gisch behandelt werden. Nicht immer ist
eine korrigierende Operation méglich;
manchmal kann nur eine verbessernde,
d.h. eine sogenannte Palliativoperation
durchgefihrt werden.

Ein wichtiger Teil der Behandlung bildet
die psychosoziale Betreuung von Kind
und Eltern, ein Punkt, auf den in andern
Beitrégen dieses Heftes speziell einge-
gangen wird.

Wie ist der Verlauf bei Kindern mit einem
angeborenen Herzfehler? Eine Langzeit-
verlaufstudie in unserer Klinik bei Kin-
dern, die 1975 geboren wurden, zeigte,
dass im Laufe der ersten 16 Jahre ca. '/,
als geheilt entlassen werden konnte,
nach Spontanverschluss eines Septum-
defektes oder eines offenen Ductus oder
nach einer chirurgischen Ligatur eines
Ductus. Circa '/ sind in dieser Zeit leider
gestorben, wobei die meisten Todesfdlle
bei schweren Fehlern im ersten Lebens-
jahr eingetreten sind. Etwas Gber die
Halfte der Kinder sind noch in Kontrolle:
24% dieser noch kontrollierten Kinder
wurden im Laufe der ersten 16 Jahre her-
zoperiert, auch hier zu einem grossen Teil
im ersten oder zweiten Lebensjahr, bei
6% war leider eine an und fur sich
winschbare chirurgische Korrektur nicht
méglich, und es konnte nur palliativ oder
gar nicht operiert werden. Bei den restli-
chen 70% waren bis 16jshrig keine
Operationen notwendig, wobei beim
grosseren Teil mit grésster Wahrschein-
lichkeit auch spéter keine Operation not-
wendig sein wird, beim kleineren Teil mit
einer Operation im Erwachsenenalter
gerechnet werden muss. Im gesamten
gesehen, vor allem, wenn man auch die
psychosoziale Seite der tberlebenden
Kinder mit in Betracht zieht, darf der Ver-
lauf als gunstig angesehen werden, und
im Hinblick auf die stetigen Verbesserun-
gen unserer therapeutischen Méglichkei-
ten darf mit einer weiteren Verbesserung
der Chancen eines Kindes mit angebo-
renem Herzfehler gerechnet werden.

Wie sehe ich die Rolle der Hebamme?
Die wichtigste Aufgabe ist ohne Zweifel
die Entdeckung eines Herzfehlers im
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Neugeborenenalter: Im Vordergrund
steht die Erfassung einer kardialbeding-
ten Zyanose (Blaufdrbung der Négel
und Lippen, in schweren Féllen des
ganzen Kérpers mit Verstérkung beim
Weinen und meist ohne wesentliche
Besserung unter Sauerstoff), die Erken-
nung einer Herzinsuffizienz (rasche
Atmung in Ruhe, evil. nur beim Trinken,
verstérktes Schwitzen, grau-blasse, kihle
Haut, schneller Herzrhythmus, Unruhe,
Mudigkeit, Odeme, die oft nur am stei-
len Gewichtsanstieg zu erkennen sind)
und die Erfassung einer Arrhythmie. All
diese Symptome weisen auf die Wahr-
scheinlichkeit eines schweren Herzfeh-
lers hin und sollten sofort dem verant-
wortlichen Arzt gemeldet werden. Eine
immer gréssere Rolle spielt die Ent-
deckung eines Herzfehlers wahrend der

Schwangerschaft mit Hilfe der Ultra-
schalluntersuchung.

Nach erfolgter Diagnose eines Herzfehlers
ist die Verlaufsbeobachtung und Durch-
fuhrung einer eventuellen Therapie in der
Neugeborenen- und frihen S&uglingszeit
sehr wichtig, und auch hier mussen Veréin-
derungen sofort gemeldet werden.

Schliesslich ist auch fir die Hebamme
die psychosoziale Betreuung der Eltern
von sehr grosser Bedeutung, da gerade
die erste Zeit nach der Diagnosestellung
dusserst schwierig und belastend ist und
von jeder Seite her geholfen werden
muss. Dabei ist es wichtig, dass die ver-
schiedenen Helfer sich gegenseitig gut
informieren und koordiniert sind, damit
die Betreuung optimal ist. O

Herzkrankes Kind

Fortbildungsveranstaltung fir Mitter- und Sauglings-
beraterinnen, Kinderkrankenschwestern und Hebammen des
Kantons Solothurn resp. der Region Olten

P.D. Dr. med. Hugo Saner, Spezialarzt Kardiologie

Am 20. August 1992 fihrte die Herzstif-
tung Olten eine Fortbildungsveranstal-
tung zum Thema «Herzkrankes Kind»
durch. Gerne nehmen wir deshalb diese
Gelegenheit wahr, unsere Stiftung und
einige ihrer Aktivitdten vorzustellen.

Die Herzstiftung Olten wurde im Novem-
ber 1991 dank grosszigiger Unterstit-
zung von privaten Initianten aus der
Region Olten gegrindet. Die Herzstif-
tung Olten arbeitet als regionale Orga-
nisation eng mit der Schweizerischen
Herzstiftung zusammen. Beide Organi-
sationen haben sich die Férderung der
Erforschung und Bekémpfung der Herz-
und Gefésskrankheiten zum Ziel gesetzt.
Dies soll erreicht werden durch:
- Information der Offentlichkeit tber
Herz- und Geféasskrankheiten
- Unterstitzung prophylaktischer Mass-
nahmen auf dem Gebiet der Herz-
und Gefésskrankheiten
- Férderung der Behandlungsméglich-
keiten aut dem Gebiet der Herz— und
Gelasskrankheiten

Im Rahmenilhrer Aktivitaten beschaftigt
sich die Herzstiftung Olten seit ihrer
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Griundung besonders intensiv mit dem
Problem des herzkranken Kindes. Die
Tagung vom 20.8.1992, iber deren
Inhalte in dieser Zeitschrift von verschie-
denen Referenten berichtet wird, stellte
einen wichtigen ersten Schritt in der Aus-
einandersetzung mit dieser Problematik
dar. Es war von Anfang an das Anliegen
der organisierenden Herzstiftung Olten,
die Problematik von den verschieden-
sten Seiten her zu beleuchten; so war es
schon zu Beginn klar, dass neben dem
Kinderkardiologen und dem Kinderarzt
auch die Sicht der Kinderkrankenschwe-
ster im Spital, der Sozialarbeiterin, der
Kinderpsychologin und auch der Eltern
der betroffenen Kinder zur Sprache
kamen. Das gute Echo von seiten der
Kursteilnehmerinnen bestatigte die Rich-
tigkeit dieses Ansatzes. Vor allem auch
die Teilnahme von Frau Ch. Brand von
der Regionalgruppe Solothurn der Ver-
einigung von Eltern mit herzkranken Kin-
dern erlaubte die Knipfung wertvoller
Kontakte zu dieser Organisation.

Ein weiteres wichtiges Ziel bei der
Betreuung herzkranker Kinder liegt
darin, diesen zu einem guten Ubergang
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