15.11 Angeboren korrigierte Transposition der groRBen Arterien

Tab.15.1 Typische und hdufige Komplikationen im Langzeitverlauf nach operativer Korrektur einer d-TGA.

Operationsverfahren Haufige Komplikationen
arterielle Switch-Operation o Koronararterienstenosen
o supravalvuldre Pulmonalstenose
o Aorteninsuffizienz
Vorhofumkehr-Operation o Vorhofrhythmusstérungen (Sick-Sinus-Syndrom, atriale Tachykardien, Vorhofflattern/-
flimmern, junktionaler Ersatzrhythmus, AV-Blockierungen)
o Trikuspidalinsuffizienz (= System-AV-Klappen-Insuffizienz)
o progrediente Dysfunktion des rechten Ventrikels (Systemventrikel)
o Bafflestenosen/-lecks
Rastelli-Operation o Conduit-Degeneration (Stenose, Insuffizienz)

o Subaortenstenose (Stenose des Tunnels zwischen linkem Ventrikel und Aorta)

Damus-Kaye-Stansel-Operation o Stenose der Anastomose zwischen Pulmonalarterie und Aorta
o Conduit-Degeneration (Stenose, Insuffizienz)
o Thrombusbildung im Bereich der verschlossenen Pulmonalklappe

Besonderheiten bei Jugendlichen und Erwachsenen Da bis
Mitte der 1980er Jahre die Vorhofumkehr-Operation das
Standardverfahren zur Korrektur einer d-TGA war, sind
die meisten der mittlerweile erwachsenen Patienten
noch mit diesem Verfahren behandelt worden. Entspre-
chend stehen bei diesen Patienten Rhythmusstérungen
(atriale und als Ausdruck eines schlechten Systemventri-
kels auch ventrikuldre Arrhythmien), Tunnelobstruktion-
enen, AV-Klappeninsuffizienzen und vor allem die zuneh-
mend schlechter werdende Funktion des rechten System-
ventrikels im Vordergrund (Tab.15.1). Eine Herztrans-
plantation ist fiir einige dieser Patienten die ultima ratio.

Da erst jetzt die ersten Patienten, die mit einer Switch-
Operation behandelt wurden, das Erwachsenenalter er-
reichen, liegen fiir dieses Verfahren noch keine Langzeit-
ergebnisse vor. An Komplikationen im Langzeitverlauf
wird aber am ehesten mit Koronararterienproblemen zu
rechnen sein (Tab. 15.1).

15.11 Angeboren korrigierte
Transposition der
grof3en Arterien

15.11.1  Grundlagen

Synonym: I-Transposition der grolen Arterien (I-TGA),
Ventrikelinversion

Definition

Wie bei der d-Transposition der grof3en Arterien (d-TGA)
entspringt auch bei der angeboren korrigierten Trans-
position der groBen Arterien (,congenital corrected
TGA*, ccTGA) die Aorta aus dem rechten Ventrikel und
die Pulmonalaterie aus dem linken Ventrikel. Gleichzeitig
liegt jedoch auch eine ,Vertauschung“ der Ventrikel vor
(Ventrikelinversion). Der rechte Ventrikel ist also mit

dem linken Vorhof und der linke Ventrikel mit dem
rechten Vorhof verbunden (Abb.15.33). Somit flieRen
das vendse Blut aus dem rechten Vorhof durch den
morphologisch linken Ventrikel in die Pulmonalarterie
und das arterialisierte Blut aus dem linken Vorhof durch
den morphologisch rechten Ventrikel in die Aorta. Man
spricht von einer diskordanten artrioventrikuldren und
ventrikuloarteriellen Verbindung. Ohne zusdtzliche kar-
diale Fehlbildungen liegt bei der ccTGA eine normale
Hdamodynamik vor. Typischerweise verlduft bei diesem
Herzfehler die Aorta links von der Pulmonalarterie. Dieses
Charakteristikum hat auch zu der Bezeichnung I-TGA als
Synonym fiir diesen Herzfehler gefiihrt (I steht fiir laevo
= links).

Der Begriff ,]-TGA* hat sich als Synonym fiir den oben
beschriebenen Herzfehler durchgesetzt. Streng genom-

Trikuspidal-
klappe

Mitral-
klappe

Abb.15.33 ccTGA. Bei einer angeboren korrigierten Transpo-
sition der groRen Arterien (ccTGA) entspringt die Aorta aus
dem rechten Ventrikel. Da jedoch gleichzeitig eine Inversion
der Ventrikel vorliegt, ist die Himodynamik normal, sofern keine
weiteren Herzfehler vorliegen. Assoziierte Herzfehler wie eine
Trikuspidalklappenanomalie sind jedoch sehr haufig.

RA: rechter Vorhof, LA: linker Vorhof, RV: rechter Ventrikel,
LV: linker Ventrikel, Ao: Aorta, PA: Pulmonalarterienstamm
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Angeborene Herzfehler

men bedeutet I-TGA aber nur, dass die Aorta links von der
Pulmonalarterie verlduft (l-Transpositionsstellung). Der
Begriff sagt also eigentlich nichts iiber die Beziehung
der Vorhofe zu den Ventrikeln und der Ventrikel zu den
groBen Arterien aus. Eine I-Transpositionsstellung der
groBen GefdBe kann auch bei anderen Vitien vorliegen,
z.B. hdufig bei einem ,double inlet left ventricle®.

Pathogenese

Ursache ist eine fehlerhafte Rotation des Herzschlauchs
nach links wahrend der Embryonalentwicklung. Dieser
Fehler fithrt dazu, dass der morphologisch rechte Ventrikel
links vom morphologisch linken Ventrikel zu liegen
kommt.

Epidemiologie

Bei der ccTGA handelt es sich um eine seltene angeborene
Fehlbildung, die weniger als 1% aller angeborenen Herz-
fehler ausmacht. Das mdnnliche Geschlecht ist etwas hau-
figer betroffen.

Hamodynamik und pathologische Anatomie

Liegen keine weiteren kardialen Fehlbildungen vor, be-
steht bei einer ccTGA eine normale Himodynamik: Das
Blut der Systemvenen flie3t {iber den rechten Vorhof in
den linken Ventrikel und {iber die Pulmonalarterie in
die Lunge. Uber die Lungenvenen gelangt es in den linken
Vorhof und iiber den rechten Ventrikel in die Aorta.

Wichtig sind die Lagebeziehungen: Der morphologisch
linke Ventrikel (subpulmonal) liegt bei einer ccTGA nor-
malerweise rechts, der morphologisch rechte Ventrikel
(subaortal) links im Thorax. Als morphologisch rechter
Ventrikel wird die Kammer bezeichnet, die die typischen
Merkmale eines rechten Ventrikels aufweist: Die AV-Klap-
pe hat 3 Segel, das Myokard ist deutlich trabekularisiert
und es besteht eine Trennung zwischen Ein- und Ausfluss-
klappe in Form eines Muskelbiindels (Crista supraventri-
cularis). Die linke Kammer zeigt morphologisch folgende
Charakteristika: Die AV-Klappe hat 2 Segel, das Myokard
ist fein trabekularisiert und die Ein- und Ausflussklappe
gehen ineinander tiber (fibrose Kontinuitdt).

Bei der ccTGA liegt die Aorta wie bei der d-TGA vor der
Pulmonalarterie, jedoch links von ihr. Das Ventrikelsep-
tum ist bei der ccTGA meist auffillig vertikal/sagittal ge-
stellt. In 95 % der Fille liegt ein normal angeordneter Situs
(Situs solitus) vor. Eine Dextrokardie tritt in ca. 20% der
Fdlle auf.

Von klinischer Bedeutung ist ferner, dass der AV-Knoten
weiter vorne und oben als {iblich liegt und dass das His-
Biindel auffillig langstreckig verlduft. Diese anatomischen
Besonderheiten pradisponieren zu AV-Uberleitungssto-
rungen. AuBerdem sind akzessorische Leitungsbahnen
hdufig.

MERKE:
Bei einer ccTGA muss man immer an das Risiko fiir AV-
Blockierungen und an akzessorische Leitungsbahnen
denken.

Assoziierte Fehlbildungen

In rund 90 % der Fille liegen begleitende kardiale Anoma-
lien vor, die den klinischen Verlauf wesentlich bestimmen.
Am hdufigsten sind:

o Trikuspidalklappenanomalien (bis 90%): meist Trikus-
pidalinsuffizienz, relativ hdufig auch ebsteinartige
Deformitdten der Trikuspidalklappe (Die Trikuspidal-
klappe liegt bei einer ccTGA auf der linken Seite und
fungiert als System-AV-Klappe)

e VSD (75%)

e subvalvuldre oder valvuldare Pulmonalstenose (30-50 %)

o Pulmonalatresie (10 %)

Seltener kommen vor:

o Aortenisthmusstenose, unterbrochener Aortenbogen
o Mitralklappenauffilligkeiten

e ,double outlet right ventricle*

Assoziierte Syndrome

Eine hdufige Assoziation mit bestimmten genetischen
Syndromen ist nicht beschrieben.

15.11.2 Diagnostik

Symptome

Die klinische Symptomatik hangt im Wesentlichen von
den begleitenden kardialen Anomalien ab. Ohne zusatzli-
che Fehlbildungen kénnen die Patienten zundchst vollig
beschwerdefrei sein. Bei einem groBen VSD steht die pul-
monale Uberflutung mit Entwicklung einer Herzinsuffizi-
enz im Vordergrund (Tachypnoe, Hepatomegalie, Trink-
schwdche, Gedeihstérung). Patienten mit einer relevanten
Trikuspidalinsuffizienz entwickeln je nach deren Ausmaf3
ebenfalls Symptome einer Herzinsuffizienz.

Ist die ccTGA mit einem VSD und einer Pulmonalstenose
kombiniert, kédnnen sich die Patienten dhnlich wie bei
einer Fallot-Tetralogie mit einer Zyanose prdsentieren.

Von besonderer Bedeutung sind Bradykardien. Auf-
grund der anatomischen Besonderheiten des AV-Knotens
und Reizleitungssystems entwickelt ein Drittel bis knapp
die Hélfte der Patienten im Verlauf einen kompletten AV-
Block.

Komplikationen im Verlauf

Auch bei einer isolierten ccTGA entwickeln sich im Verlauf
- allerdings oft erst im Erwachsenenalter — bei den meis-
ten Patienten klinische Symptome der Herzinsuffizienz.
Diese riihren in der Regel daher, dass der morphologisch
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15.11 Angeboren korrigierte Transposition der groRBen Arterien

rechte Ventrikel nicht fiir die Belastung als Systemven-
trikel ausgelegt ist. Ungiinstig kann sich zusdtzlich eine zu-
nehmende Insuffizienz der Trikuspidalklappe auswirken,
die als System-AV-Klappe fungiert. Komplette AV-Blockie-
rungen fiihren zur Notwendigkeit der Implantation eines
Schrittmachers. Supraventrikuldre Tachykardien kénnen
Folge einer akzessorischen Leitungsbahn sein.

Auskultation

Aufgrund der vorn liegenden Aorta ist der 2. Herzton laut
und klingt singuldr, da man den Schlusston der hinten lie-
genden Pulmonalarterie meist nicht hort. Ein holosystoli-
sches Gerdusch linksparasternal kann durch eine Trikus-
pidalinsuffizienz oder durch einen VSD hervorgerufen
werden. Ein systolisches Austreibungsgerdusch am linken
oberen Sternalrand spricht fiir eine Pulmonalstenose.

EKG

Charakteristischer EKG-Befund ist die ,Inversion der
Q-Zacken“. Im Normalfall befinden sich die Q-Zacken in
den Brustwandableitungen linksprédkordial (V5, V6) - bei
der ccTGA sind sie hingegen rechtsprakordial nachweis-
bar.

MERKE:
Q-Zacken in den Ableitungen V3r-V1 lassen den Ver-
dacht auf eine ccTGA aufkommen. AuBerdem ist beson-
ders auf AV-Blockierungen, eine Praexzitation und supra-
ventrikuldre Tachykardien zu achten.

Rontgen Thorax

Charakteristisch ist die links oben randbildelnde Aorta.
Eine Kardiomegalie kann als Folge einer Trikuspidalin-
suffizienz oder eines VSD auftreten. Die Lungendurchblu-
tung ist abhdngig von zusitzlichen Fehlbildungen (VSD,
Pulmonalstenose). Eine Vorhofdilatation oder Lungen-
stauung findet sich bei einer relevanten Trikuspidalin-
suffizienz. Eine Dextrokardie kommt in ca. 20% vor.

Echokardiografie

Mit der Echokardiografie kann die Diagnose ausreichend

sicher gestellt werden. In jedem Fall muss auf begleitende

kardiale Fehlbildungen geachtet werden Die folgenden Be-
funde sind typisch:

e Im Vierkammerblick féllt auf, dass die links gelegene
AV-Klappe (in diesem Fall die Trikuspidalklappe) weiter
apikal ansetzt als die rechts gelegene.

o Der links gelegene Ventrikel weist die typischen Merk-
male eines morphologisch rechten Ventrikels auf (Dis-
kontinuitdt zwischen AV-Klappe und Seminularklappe
durch ein Muskelbiindel, kraftige Trabekularisierung,
Moderatorband, Ansatz von Sehnenfdden der AV-Klap-
pe im Bereich des Ventrikelseptums).

e Inder parasternalen kurzen Achse ldsst sich die Stellung
der groBen Gefifle zueinander darstellen: Die Aorta
liegt vor und links der Pulmonalarterie. Beide Gefdl3e
verlaufen parallel zueinander und {iberkreuzen sich
nicht.

e Das Ventrikelseptum verlduft bei der ccTGA ungewdhn-
lich und ist eher vertikal orientiert.

e Wichtig fiir das weitere Vorgehen ist die Beurteilung der
Koronararterien, die dhnlich wie bei der d-TGA in der
Regel aus den ,facing sinus“ entspringen (Abb. 15.27).

e Assoziierte kardiale Anomalien sind unbedingt auszu-
schlieRen oder darzustellen, insbesondere: VSD, Triku-
spidalauffilligkeiten und Obstruktionen der Ausfluss-
trakte.

MERKE:
Jede Ebstein-Anomalie einer links gelegenen AV-Klappe
muss an eine ccTGA denken lassen.

Herzkatheterunterschung

Eine Herzkatheteruntersuchung ist in der Regel nur bei
zusdtzlichen Fehlbildungen indiziert. Sie kann in diesen
Fillen z.B. Fragen zur Shunt-Gré3e und bei einem VSD
zum Vorliegen einer pulmonalen Hypertonie liefern. In
der Angiografie zeigen sich die Verbindung des rechten
Vorhofs mit einem morphologisch linken Ventrikel sowie
der Anschluss des linken Vorhofs an einen morphologisch
rechten Ventrikel. Die Aorta liegt vorn und links.

MRT

Im MRT konnen detailliert die oft komplexen anatomi-
schen Lagebeziehungen und zusatzliche kardiale Fehlbil-
dungen dargestellt werden. Aul3erdem sind Shunt-Quan-
tifizierungen bei einem VSD und die Beurteilung der Sys-
temventrikelfunktion und -gré8e moglich.

15.11.3 Therapie

Konservative Therapie

Bei Bedarf behandelt man die Herzinsuffizienz medika-
ment6s. Bei einer Trikuspidalinsuffizienz setzt man zur
Nachlastsenkung ACE-Hemmer ein.

Operation

Das operative Vorgehen wird bei einer ccTGA durch die
spezielle Anatomie einschlieBlich der abnomalen Lage
des AV-Knotens und der ungewdhnlichen Orientierung
des Ventrikelseptums erschwert.

Prinzipiell kann man 2 Vorgehensweisen unterschei-
den. Beim konventionellen chirurgischen Vorgehen korri-
giert man die einzelnen assoziierten kardialen Anomalien
oder behandelt sie palliativ. Bei der anatomischen Korrek-
tur wird neben der Korrektur der assoziierten Herzfehler
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so vorgegangen, dass der linke Ventrikel im weiteren
Verlauf als Systemventrikel fungiert. Hierzu ist eine auf-
wendige ,,Double-switch“-Operation notwendig. Man ver-
spricht sich von ihr eine bessere Langzeitprognose.

Konventionelle chirurgische Verfahren Folgende konven-

tionelle chirurgische Verfahren kénnen indiziert sein:

o VSD-Verschluss: Postoperativ besteht ein grof3es Risiko
fiir einen kompletten AV-Block. Aufgrund der besonde-
ren Anatomie kann der Verschluss {iber einen transat-
rialen Zugang schwierig sein. Um das Risiko eines kom-
pletten AV-Blocks zu minimieren, sollten die Ndhte fiir
den VSD-Patch vom morphologisch rechten Ventrikel
aus gendht werden. Dieser liegt bei einer ccTGA aber
auf der linken Seite, sodass er iiber einen Zugang iiber
die Aortenklappe evtl. besser erreicht werden kann.

o Bdndelung der Pulmonalarterie: Bei einem groen VSD
kann evtl. eine Bandelung der Pulmonalarterie als iiber-
briickende MaRnahme zur Reduktion der Lungeniiber-
flutung sinnvoll sein.

o Trikuspidalklappenrekonstruktion oder -ersatz: Je nach
Ausmal’ der Trikuspidalinsuffizienz kann eine Trikuspi-
dalklappenrekonstruktion oder ein -ersatz notwendig
werden.

o Trikuspidalklappenringplastik.

e Aortopulmonale Anastomose (modifizierter Blalock-
Taussig-Shunt): Eine aortopulmonale Anastomose
kann bei einem VSD und hochgradiger Pulmonalstenose
als iiberbriickende Mafnahme zur Sicherung der Lun-
genperfusion indiziert sein. Zu einem spdteren Zeit-
punkt kénnen dann der VSD-Patchverschluss und die
Implantation eines klappentragenden Conduits vorge-
nommen werden.

Abb.15.34 ,Double-switch“-Operation (Vorhofumkehr-Opera-
tion und arterieller Switch). Das vendse Blut aus den Hohlvenen
wird iber einen Tunnel zur Trikuspidalklappe geleitet. Das arte-
rialisierte Blut aus den Lungenvenen flieRt auRen am Tunnel vor-
bei zur Mitralklappe. Hierzu wird zuvor das Vorhofseptum ent-
fernt (Atrioseptektomie). Da auRBerdem im Rahmen eines arte-
riellen Switchs die beiden groRen Arterien einschlieRlich der Ko-
ronararterien umgesetzt wurden, fungiert der morphologisch
linke Ventrikel schlieRlich als Systemventrikel.

e univentrikuldre Palliation (modifizierte Fontan-Opera-
tion): Bei einer schwerwiegenden Hypoplasie des rech-
ten Systemventrikels kann in Einzelféllen eine univent-
rikuldre Palliation nach dem Fontan-Prinzip erforderlich
werden.

,Double-switch“-Operation Ziel einer ,Double switch“-
Operation ist es, den linken Ventrikel zum Systemventrikel
zu machen. Dies ist durch die Kombination einer Vorhof-
umkehr-Operation mit einer arteriellen Switch-Operation
moglich (Abb. 15.34). Durch die Vorhofumkehr-Operation
wird das Blut der Systemvenen dem morphologisch rech-
ten Ventrikel und das Blut der Lungenvenen dem morpho-
logisch linken Ventrikel zugeleitet. Damit das Blut aus den
Systemvenen nun iiber den morphologisch linken Ven-
trikel in die Aorta gelangen kann, muss zusdtzlich noch
eine arterielle Switch-Operation mit Umsetzen der grof3en
GefdBe durchgefiihrt werden.

Bei einer ccTGA mit VSD und hochgradiger Pulmonals-
tenose ist es auch mdoglich, im Rahmen der ,Double-
switch“-Operation statt des arteriellen Switchs eine Ras-
telli-Operation mit Implantation eines Conduits zwischen
dem morphologisch rechtem Ventrikel und der Pulmonal-
arterie vorzunehmen (Abb. 15.35). Details zu den einzel-
nen Operationsverfahren finden sich in Kap. 15.10.

Schrittmachertherapie Eine Schrittmacherimplantation
ist indiziert bei einem kompletten AV-Block oder einer
symptomatischen Bradykardie.

Abb.15.35 ,Double-switch“-Operation (Vorhofumkehr und
Rastelli-Operation) bei einer ccTGA mit VSD und relevanter Pul-
monalstenose. Liegt eine relevante Obstruktion des rechtsvent-
rikuldren Auslasstrakts vor, sind die Patienten nicht fir einen ar-
teriellen Switch geeignet, da es sonst zu einer Obstruktion des
linksventrikuldren Auslasses kdme. Daher wird in solchen Fllen
der morphologisch rechte Ventrikel Giber ein Conduit mit der Pul-
monalarterie verbunden und die Obstruktion des rechtsventri-
kuldren Ausflusstrakts auf diese Weise ,berbriickt“. Der VSD
wird so mit Patch verschlossen, dass der morphologisch linke
Ventrikel in die Aorta drainiert. Die ,,Double-switch“-Operation
wird durch die Vorhofumkehr-MaBnahme komplettiert.
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Herztransplantation Eine Herztransplantation ist die
ultima ratio bei einer fortschreitenden Insuffizienz des
Systemventrikels.

15.11.4 Prognose und Verlauf

Langzeitverlauf Der Spontanverlauf kann bei einer ccTGA
sehr unterschiedlich sein. Es gibt Berichte iiber Patienten,
die bis ins hohe Erwachsenenalter asymptomatisch blie-
ben. Langfristig entwickelt sich aber in der Regel eine
Insuffizienz des morphologisch rechten Ventrikels, der
als Systemventrikel fungiert und eigentlich fiir eine solche
Belastung nicht ausgelegt ist. Begleitende Fehlbildungen
bestimmen den Langzeitverlauf erheblich mit. AuBerdem
besteht das Risiko eines sich spontan entwickelnden oder
postoperativ auftretenden AV-Blocks.

Durch eine ,Double-switch“-Operation soll der sich
langfristig entwickelnden Insuffizienz des morphologisch
rechten Systemventrikels entgegengewirkt werden. Lang-
zeitergebnisse hierzu stehen aber noch aus.

Ambulante Kontrollen Auch bei asymptomatischen Pa-
tienten ohne zusdtzliche Fehlbildungen ist eine min-
destens jdhrliche Kontrolluntersuchung erforderlich, um
eine sich entwickelnde Systemventrikelinsuffizienz und
Trikuspidalinsuffizienz sowie einen AV-Block nicht zu
tibersehen. Nach der operativen Versorgung ist dariiber
hinaus auf die spezifischen Komplikationen der unter-
schiedlichen konventionellen Methoden zu achten. Nach
einer ,Double-switch“-Operation ist als Folge der Vorhof-
umkehr-Operation auf Vorhofrhythmusstérungen, Ab-
flussstorungen des systemvendsen und pulmonalvendsen
Bluts durch Tunnelstenosen und auf Tunnellecks zu ach-
ten. Bei der Kombination mit einer arteriellen Switch-Ope-
ration kénnen sich Koronarstenosen und supravalvuldre
Pulmonalstenosen entwickeln. Nach einer Rastelli-Opera-
tion muss man die mogliche Degenerationen des Conduits
beachten.

Kérperliche Belastbarkeit und Lebensfiihrung Die kérper-
liche Belastbarkeit wird bei einer nativen ccTGA durch die
sich langfristig entwickelnde ventrikulare Insuffizienz und
eine hdufig assoziierte Trikuspidalinsuffizienz meist zu-
nehmend eingeschrankt. Unter Umstdnden ist jedoch
auch ein symptomfreies Uberleben mit dem morpholo-
gisch rechten Ventrikel als Systemventrikel méglich.

Besonderheiten bei Jugendlichen und Erwachsenen Viele
der typischen Langzeitprobleme einer nativen ccTGA ent-
wickeln sich erst im Erwachsenenalter. Eine Herzinsuff-
izienz als Folge der Systemventrikeldysfunktion entsteht
oft im Alter zwischen 30 und 40 Jahren. Eine progrediente
Trikuspidalinsuffizienz kann sich zusatzlich ungiinstig aus-
wirken. Von den erwachsenen Patienten mit einer ccTGA
ist fast die Halfte aufgrund eines kompletten AV-Blocks
schrittmacherpflichtig. Atriale Rhythmusstérungen ein-
schlief8lich Vorhofflattern/-flimmern und supraventrikuld-

15.12 ,,Double outlet right ventricle*

ren Tachykardien bestehen bei knapp 40 %. Zur Beurteilung
der langfristigen Ergebnisse einer ,,Double-switch“-Opera-
tion liegen noch keine ausreichenden Daten vor.

[

15.12 ,,Double outlet right ventricle

15.12.1 Grundlagen

Synonym: Ursprung beider groRen Arterien aus dem rech-
ten Ventrikel, rechter Doppelausstromventrikel

Definition

Beim ,,double outlet right ventricle“ (DORV) entspringen
sowohl die Pulmonalarterie als auch die Aorta vollstindig
oder zumindest {iberwiegend aus dem rechten Ventrikel.
Ein Ventrikelseptumdefekt ist praktisch immer vorhan-
den. Entspringen beide groBen Gefdfe vollstindig aus
dem rechten Ventrikel, ist der VSD der einzige Auslass
aus dem linken Ventrikel.

Die Himodynamik hdngt vor allem von der Lage des
VSD in Relation zu den grofRen GefdBen und vom Vorliegen
oder Fehlen einer Pulmonalstenose ab.

Die Definition eines DORV wird nicht immer einheitlich
gehandhabt. Bei einigen Autoren reicht es als Kriterium
aus, dass eine Arterie komplett und die andere zumindest
iiberwiegend aus dem rechten Ventrikel entspringt (,,50 %-
Regel“). Diese Definition ist jedoch aus embryologischer
Sicht nicht korrekt.

Eine andere Definition fordert das Vorliegen eines ,bila-
teralen Konus“. Unter einem Konus (synonym verwendet
fiir Infundibulum) versteht man einen muskuldren Ring
oder Tunnel, der unterhalb einer Semilunarklappe liegt.
Normalerweise verfiigt nur der rechte Ventrikel {iber
einen solchen Konus bzw. {iber ein muskuldres Infundibu-
lum. Bei normaler Anatomie ldsst sich also ein muskuldres
Infundibulum nur unterhalb der Pulmonalarterie nach-
weisen. Typisch fiir einen DORV ist dagegen, dass sowohl
unterhalb der Pulmonal- als auch unterhalb der Aorten-
klappe ein solcher muskuldrer Konus vorhanden ist.
Dies fiihrt dazu, dass sich zwischen beiden Semilunarklap-
pen Muskelgewebe befindet (Konusseptum). AuBerdem
entsteht eine charakteristische Diskontinuitdt zwischen
Mitralklappe und der benachbarten Semilunarklappe.
Bei normaler Anatomie liegt dagegen eine ,fibrose Konti-
nuitdt“ zwischen Mitral- und Aortenklappe vor, d.h. die
Aorten- und Mitralklappe gehen unmittelbar ineinander
iiber und sind nicht durch ein Muskelbiindel voneinander
getrennt.

Epidemiologie

Ein DORV macht 1-1,5% aller angeborenen Herzfehler
aus. Die Haufigkeit wird mit 0,1 pro 1000 Lebendgeborene
angegeben.
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Pathogenese

Ursache ist wahrscheinlich eine Entwicklungsstérung der
embryonalen konotrunkalen Septierung.

Einteilung

Die Einteilung richtet sich nach der fiir die Himodynamik
entscheidenden Lage des Ventrikelseptumdefekts in Bezug
zu den groRen GefdRen (Abb. 15.36):

e DORV mit subaortalem VSD (50 %): Der VSD liegt unmit-
telbar unter der Aortenklappe. Hiufig mit einer Pulmo-
nalstenose assoziiert (DORV vom Fallot-Typ). Bei der
Pulmonalstenose handelt es sich in der Regel um eine

subvalvuldre Stenose, die durch das Konusseptum her-
vorgerufen wird.

e DORV mit subpulmonalem VSD (25 %): Wird auch als
Taussig-Bing-Anomalie bezeichnet. Der VSD liegt un-
mittelbar unterhalb der Pulmonalarterie. Haufig ist
diese Form mit einer Subaortenstenose, die durch das
Konusseptum verursacht wird, assoziiert. Die Subaor-
tenstenose fithrt zu einer Entwicklungsstorung des
Aortenbogens, sodass ein unterbrochener Aortenbogen
oder eine Aortenisthmusstenose hdufig vorkommen.

e DORV mit ,,doubly committed* VSD (5%): Der VSD hat
Bezug zu beiden grof3en GefdfRRen.

e DORV mit ,,uncommitted” (,remote*) VSD (20%): Der
VSD liegt ohne direkten Bezug zu den groRen Gefdl3en.

Abb.15.36 DORV-Formen nach Eréffnung des rechten Ven-
trikels. In a und b erkennt man die jeweilige Verlagerung des
Konusseptums, die zur Subpulmonal- bzw. Subaortenstenose
fuhrt.

a DORV mit subaortalem VSD

b DORV mit subpulmonalem VSD (Taussig-Bing-Anomalie)
c DORV mit ,doubly committed* VSD

d DORV mit ,uncommitted“ VSD
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Hamodynamik und Pathologie

Beim DORV handelt es sich nicht um ein einheitliches
Krankheitsbild. Vielmehr kommt es je nach Lage des
VSD in Bezug auf die grofRen GefdBe und dem Fehlen
oder Vorhandensein einer Pulmonalstenose zu wesentli-
chen Unterschieden in der Himodynamik.

Aorta und Pulmonalarterie kénnen prinzipiell jede
Lagebeziehung zueinander aufweisen. Am hdufigsten ist
eine Seit-zu-Seit-Stellung, bei der beide GefdfSe neben-
einander aus dem Herzen entspringen und parallel ver-
laufen. In der Regel liegt die Aorta in diesen Féllen rechts
neben der Pulmonalarterie. Mdglich sind aber auch eine
Normalstellung (selten), eine D-Malposition (Aorta ent-
springt vor der Pulmonalarterie und verlduft rechts von
der Pulmonalarterie parallel zu dieser) und eine L-Malpo-
sition (Aorta entspringt vor der Pulmonalarterie und ver-
lauft links von der Pulmonalarterie parallel zu dieser).

Beim DORV spricht man korrekterweise nicht von einer
Transposition der grofSen Gefdf3e, sondern von einer Mal-
position, da die Pulmonalarterie immer aus dem ,richti-
gen“ rechten Ventrikel entspringt.

Aorten- und Pulmonalklappe liegen auf gleicher Hohe
und sind typischerweise durch das Konusseptum vonei-
nander getrennt. Charakteristisch ist auf3erdem ein bilate-
raler Konus.

Aus hdamodynamischer Sicht dhneln die unterschiedli-
chen DORV-Typen im Wesentlichen 3 Vitien:

o Fallot-Tetralogie (Leitsymptom: Zyanose)
e groRBer VSD (Leitsymptom: pulmonale Uberflutung/

Herzinsuffizienz)

e d-TGA mit VSD (Leitsymptome: Zyanose, pulmonale

Uberflutung/Herzinsuffizienz)

Bei einem subaortalen VSD ist eine Pulmonalstenose
hdufig, bei einem subpulmonalen VSD (Taussig-Bing-Ano-
malie) sehr selten. Bei einem subpulmonalen VSD entsteht
durch das Konusseptum aber hdufig eine Subaorten-
stenose, die dazu fiithren kann, dass sich der Aortenbogen
nicht vollstindig entwickeln kann und dadurch eine
Aortenisthmusstenose oder ein unterbrochener Aorten-
bogen entsteht.

Subaortaler VSD mit Pulmonalstenose (Fallot-Typ) Hadmo-
dynamik wie bei Fallot-Tetralogie: Das sauerstoffreiche
Blut flieSt aus dem linken Ventrikel tiber den VSD v.a.
in die Aorta. Das sauerstoffarme Blut gelangt vom rechten
Ventrikel zur Pulmonalarterie. Aufgrund der Pulmonal-
stenose ist die Lungendurchblutung vermindert und es
kommt zu einer Zyanose, die vom Ausmaf3 der Pulmonal-
stenose abhangt.

Subaortaler VSD ohne Pulmonalstenose (selten) Hamody-
namik wie bei einem grofBen VSD: Aufgrund des grof3en
VSD besteht meist Druckausgleich zwischen beiden Vent-
rikeln. Es kommt zur Lungeniiberflutung mit konsekutiver
Herzinsuffizienz. Es droht die Entwicklung einer pulmo-
nalen Hypertonie.

15.12 ,,Double outlet right ventricle*

Subpulmonaler VSD (Taussig-Bing-Anomalie) ohne Pulmo-
nalstenose Hamodynamik wie bei einer d-TGA mit
VSD: Das sauerstoffreiche Blut aus dem linken Ventrikel
gelangt iiber den VSD bevorzugt in die Pulmonalarterie,
wdhrend das sauerstoffarme Blut des rechten Ventrikels
v.a. in die Aorta und damit in den Korperkreislauf flief3t.
Aufgrund des VSD kommt es jedoch zur Lungeniiberflu-
tung. Dies fithrt dazu, dass die Zyanose anfangs meist
nur gering ausgeprdgt ist, sich jedoch rasch eine Herzin-
suffizienz und pulmonale Hypertonie entwickelt.

Subpulmonaler VSD (Taussig-Bing-Anomalie) mit Pulmo-
nalstenose (sehr selten) Hamodynamik und Klinik dh-
neln einer Fallot-Tetralogie. Hdufig besteht eine schwere
Zyanose und ductusabhdngige Lungenperfusion.

»Doubly committed“ VSD ohne Pulmonalstenose Hamo-
dynamik wie bei groBem VSD.

»Doubly committed“ VSD mit Pulmonalstenose Himody-
namik wie bei Fallot-Tetraologie.

~Uncommitted“ VSD ohne Pulmonalstenose Hdmodyna-
mik wie bei grofSem VSD.

~Uncommitted“ VSD mit Pulmonalstenose Himodyna-
mik wie bei Fallot-Tetralogie.

Assoziierte Fehlbildungen

Assoziierte kardiale Anomalien sind bei einem DORV hdu-
fig. Ein VSD ist praktisch immer vorhanden. Subvalvuldre
Obstruktionen der Ausflusstrakte entstehen meist durch
eine Verlagerung des Konusseptums. Die wichtigsten asso-
ziierten Fehlbildungen, die hdufig auch fiir das operative

Vorgehen Konsequenzen haben, sind im Folgenden aufge-

listet:

e VSD (nahezu immer vorhanden)

e Malposition der grofRen GefdRe (typischerweise Seit-zu-
Seit-Stellung der groRen GefdRe, seltener auch L- oder
D-Malposition)

e Anomalien der AV-Klappen (AV-Kanal, hdufig auch mit
unbalancierten Ventrikeln)

e Pulmonalstenose (meist subpulmonal gelegen und
durch Konusgewebe bedingt, wesentlich fiir die Himo-
dynamik)

e Pulmonalatresie (ductusabhdngige Lungenperfusion)

e Mitralstenose/-atresie mit Hypoplasie des linken Vent-
rikels

e ,straddling” von Sehnenfiden der Mitralklappe (Seh-
nenfiden der Mitralklappe ziehen durch den VSD in
den rechten Ventrikel)

e Subaortenstenose, Aortenisthmusstenose, unterbroche-
ner Aortenbogen (vor allem bei einer Taussig-Bing-Ano-
malie, bei der die subaortale Region durch das Konus-
septum eingeengt sein kann)
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Angeborene Herzfehler

o Koronaranomalien: singuldrer Ursprung beider Korona-
rien, Ursprung des R. interventricularis anterior aus der
rechten Koronararterie

e Lageanomalien des Reizleitungssystems (AV-Knoten,
His-Biindel)

Assoziierte Syndrome

Es tritt eine Haufung bei Kindern diabetischer Miitter auf.
AuRerdem wird ein gehduftes Vorkommen bei bestimm-
ten chromosomalen Erkrankungen beschrieben: CHAR-
GE-Assoziation, Trisomie 13, Trisomie 18, Tetrasomie 8p,
Mikrodeletion 22q11.Im Rahmen von Heterotaxie-Syn-
dromen tritt ein DORV ebenfalls hdufiger auf.

15.12.2 Diagnostik

Symptome

Entsprechend der oben beschriebenen unterschiedlichen
Hdmodynamik kommt es zu verschiedenen klinischen Er-
scheinungsformen:

e Fallot-Typ: Leitsymptom ist eine Zyanose, die vom
Schweregrad der Pulmonalstenose abhdngt.

e VSD-Typ: Aufgrund der pulmonalen Uberflutung stehen
Zeichen der Herzinsuffizienz (Trinkschwiche, Gedeih-
storung, vermehrtes Schwitzen, Tachy-/Dyspnoe, Hepa-
tomegalie) im Vordergrund.

e TGA mit VSD-Typ: Fiihrende klinische Befunde sind auf-
grund der pulmonalen Uberflutung die Zeichen der
Herzinsuffizienz. Wegen der pulmonalen Rezirkulation
ist die Zyanose zundchst meist nur relativ gering aus-
geprdgt.

Bei zusdtzlicher Aortenisthmusstenose oder unterbroche-

nem Aortenbogen fehlen nach dem Verschluss des Ductus

arteriosus Botalli die Pulse an der unteren Extremitdt und
es entwickelt sich eine Herzinsuffizienz.

Auskultation

Bei einer pulmonalen Uberflutung oder einer vorn ge-
legenen Aorta ist der 2. Herzton laut. Bei einer Pulmonal-
stenose hort man ein raues holosystolisches Gerdusch mit
p.m. im 2. ICR links. Ein bandférmiges Holosystolikum mit
p.m. im 4. ICR links parasternal ist Ausdruck des VSD. Ein
tieffrequentes diastolisches Gerdusch tiber der Herzspitze
spricht fiir eine relative Trikuspidalstenose bei einer pul-
monalen Uberflutung.

EKG

Fast immer liegt ein Rechtslagetyp vor, evtl. auch ein iiber-
drehter Rechtslagetyp. Hdufig besteht ein AV-Block I°. Bei
einer Pulmonalstenose finden sich Zeichen der rechts-
ventrikuldren Hypertrophie, hdufig ein kompletter
Rechtsschenkelblock und ein P dextrocardiale. Ohne Pul-
monalstenose {iberwiegen Zeichen der biventrikuldren

Hypertrophie. Selten sind in diesen Fillen isolierte Zei-
chen der linksventrikuldaren Hypertrophie zu finden. Bei
einem assoziierten AV-Kanal liegt typischerweise ein
iberdrehter Linkstyp vor.

Rontgen Thorax

Je nach Himodynamik unterscheidet sich das radiologische

Erscheinungsbild der verschiedenen DORV-Varianten:

e DORV mit Pulmonalstenose: meist normal groRer Herz-
schatten, je nach Ausmafd der Pulmonalstenose ver-
minderte Lungengefid3zeichnung

e DORV ohne Pulmonalstenose: meist deutlich vergroRer-
ter Herzschatten, prominentes Pulmonalissegment, ver-
mehrte Lungengefd3zeichnung

o Taussig-Bing-Anomalie: dhnlich wie bei TGA (,liegendes
Ei“), jedoch breitere Herztaille

Echokardiografie

Die Diagnose kann in der Regel sicher mit Echokardio-
grafie gestellt werden. Die Untersuchung zeigt die folgen-
den typischen Befunde bzw. dient zur Kldrung der folgen-
den Fragestellungen:

o In der parasternalen langen Achse ,iiberreitet” die hin-
ten gelegene grof3e Arterie den VSD zu mehr als 50%,
die anterior gelegene Arterie entspringt vollstindig
aus dem rechten Ventrikel.

e Fehlende fibrose Kontinuitdt zwischen vorderem Mit-
ralsegel und der benachbarten Semilunarklappe (be-
weisend).

o Beurteilung der Stellung der groBen GefdRBe zueinander
(Seit-zu-Seit-Stellung), L- bzw. D-Malposition (d.h. die
Aorta liegt vorn und links bzw. rechts der Pulmonal-
arterie).

e Lage und GroRe des VSD (subaortal, subpulmonal,
,doubly committed*“, ,uncommitted”).

e subpulmonale oder subaortale Ausflussbahnobstruk-
tion.

e Darstellung des Konusseptums (an eine ,Trdne“ oder
einen ,,Streichholzkopf* erinnernder Muskelwulst zwi-
schen beiden grofRen Arterien).

o GroRe des linken Ventrikels.

o Vorliegen eines offenen Ductus arteriosus Botalli (v.a.
bei einer Pulmonalstenose wichtig: ductusabhdngige
Lungenperfusion?).

o Beurteilung des Aortenbogens: Nachweis oder Aus-
schluss einer Aortenbogenhypoplasie, eines unterbro-
chenen Aortenbogens bzw. einer Aortenisthmusstenose
(v.a. bei einer Taussig-Bing-Anomalie wichtig).

o Darstellung der Koronararterien (Ursprung, Verlauf).

Herzkatheteruntersuchung

Eine Herzkatheteruntersuchung ist indiziert, wenn trotz
Echokardiografie noch spezielle Fragen gekldrt werden
miissen, z.B.:
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e Bestimmung der Druck-, Fluss- und Widerstandsver-
héltnisse im kleinen Kreislauf,

e Beurteilung des Druckgradienten iiber einer méglichen

Ausflusstraktstenose,

Ausschluss assoziierter Fehlbildungen,

Darstellung des Ursprungs und Verlaufs der Koronarar-

terien.

MRT

Mit der MRT ist eine detaillierte Darstellung der Anatomie
moglich. Sie dient in Einzelfdllen z.B. zur Klarung der Lage-
beziehung zwischen VSD und groRen Arterien. AuBerdem
konnen die Fluss- und Shunt-Volumina berechnet werden.

15.12.3 Therapie

Konservative Therapie

Bei einer zunehmenden Herzinsuffizienz {iberbriickt man
die Zeit bis zur Operation mit einer antikongestiven The-
rapie. Bei kritischer Pulmonalstenose, Pulmonalatresie,
hochgradiger Aortenisthmusstenose oder unterbroche-
nem Aortenbogen wird Prostaglandin E (initial 50 ng/kg/
min, spater Reduktion moglich) zur Sicherstellung der
Lungen- bzw. Systemperfusion notwendig.

Katheterinterventionelle Therapie

Bei TGA-Hdmodynamik und restriktiver Vorhofliicke wird
ggf. ein Rashkind-Mandver (Ballonatrioseptostomie) er-
forderlich. In Einzelfdllen kann auch die Ballondilatation
einer Pulmonalstenose indiziert sein.

15.12 ,,Double outlet right ventricle*

Operative Therapie

Aufgrund der vielen Varianten und unterschiedlichen Ha-
modynamik muss das operative Vorgehen immer indivi-
duell entschieden werden in Abhdngigkeit von:

Lage des VSD in Bezug zu den grofBen Arterien,
Stellung der groRen Arterien zueinander,
Vorhandensein oder Fehlen einer Pulmonalstenose,
assoziierten Anomalien (Koronaranomalie, Aortenisth-
musstenose, unterbrochener Aortenbogen).

Palliative MaRnahmen

In der Regel wird heute die Primdrkorrektur angestrebt.
Palliative Operationen kommen nur noch in Einzelféllen
infrage, um z.B. giinstigere Voraussetzungen fiir die Kor-
rekturoperation zu erzielen. Beispiele fiir palliative MaR-
nahmen sind eine Bandelung der Pulmonalarterie bei Lun-
geniiberflutung und die Anlage eines aortopulmonalen
Shunts bei unzureichender Lungendurchblutung.

Korrekturoperation

Das operative Verfahren richtet sich vor allem nach der
Lage des VSD in Bezug zu den grofRen Arterien (Tab. 15.2).
Patienten mit einem subaortalen VSD kdnnen in vielen
Fdllen dhnlich wie eine Fallot-Tetralogie korrigiert werden.
Aufwendige Operationen sind bei subpulmonalem VSD
(Taussig-Bing-Anomalie) erforderlich. Angestrebt wird in
diesen Fillen moglichst eine arterielle Switch-Operation
einschlieBlich VSD-Verschluss. Bei einer grofRen Distanz
zwischen VSD und den grofRen Gefdfen (,uncommitted*
VSD) ist eine biventrikuldre Korrektur oft nicht méglich.
Hdufig wird die Situation giinstiger, wenn die Kinder
dlter als etwa 2 Jahre geworden sind.

Tab.15.2 Zusammenfassung der wichtigsten chirurgischen Méglichkeiten bei den unterschiedlichen DORV-Typen.

DORV-Typ Assoziierte Anomalie

subaortaler VSD -

hochgradige Pulmonalstenose

subpulmonaler VSD -

Taussig-Bing-Anomalie .
( g-bing ) Koronaranomalien

groRer Abstand zwischen Aorta und

Operation
VSD-Patch-Tunnel

Rastelli-Operation oder ,réparation a I’étage
ventriculaire* (REV)

Arterielle Switch-Operation
Vorhofumkehr-Operation

Vorhofumkehr-Operation

Pulmonalarterie (Koronartransfer nicht

moglich)

hochgradige Subaortenstenose

»doubly committed* VSD -

Luncommitted“ VSD -

Damus-Kaye-Stansel-Anastomose, Conduit-
Implantation zwischen rechtem Ventrikel und
Pulmonalarterien-Stamm, VSD-Patch-Tunnel

VSD-Patch-Tunnel

VSD-Patch-Tunnel, falls ein Patch-Tunnel nicht
moglich ist, Kreislauftrennung nach dem
Fontan-Prinzip
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Subaortaler VSD

Intraventrikuldrer Tunnel  Die Korrektur wird dhnlich wie
bei einer Fallot-Tetralogie vorgenommen. Der VSD wird so
mit einem Tunnel-Patch verschlossen, dass die Aorta den
linken Ventrikel drainiert. Unter Umstdnden ist hierfiir die
VergroRerung des VSD erforderlich (Komplikation: AV-
Block). Bei einer Pulmonalstenose ist ggf. die Erweiterung
des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts notwendig.

Ohne Pulmonalstenose wird dieser Eingriff wegen der
drohenden pulmonalen Widerstandserh6hung friihzeitig
im 1. Lebenshalbjahr, teilweise bereits in der Neugebore-
nenperiode, erforderlich. Bei Kindern mit einer Pulmo-
nalstenose orientiert sich der Operationszeitpunkt am
AusmaR der Zyanose.

Rastelli-Operation Diese Operation wird erforderlich,
wenn eine hochgradige subvalvuldre oder valvuldre Pul-
monalstenose vorliegt. Man verbindet den rechten Ventri-
kel mit dem Pulmonalarterienstamm tiber ein Conduit.
Uber einen intrakardialen Patch-Tunnel wird das Blut
des linken Ventrikels zur Aorta geleitet. Der Patch ver-
schlief3t gleichzeitig den VSD (Abb. 15.37).

»Réparation a I'étage ventriculaire“ (REV) Dieses Opera-
tionsverfahren wird alternativ bei einem DORV mit einer
hochgradigen valvuldren oder subvalvuldren Pulmonal-
stenose angewendet. Bei einer REV wird die Pulmonalar-
terie abgesetzt und direkt mit dem rechten Ventrikel {iber
eine ventrikuldre Inzision anastomosiert (Abb.15.38).
AuBerdem wird die Pulmonalarterien-Birfurkation vor
die Aorta verlagert (Lecompte-Mandver).

Subpulmonaler VSD

Therapie der Wahl ist die arterielle Switch-Operation ein-
schliefRlich eines VSD-Verschlusses. Diese Operation wird
in der Regel in der Neugeborenenperiode durchgefiihrt.
Bei zusdtzlichen Anomalien wie Koronaranomalien oder
Obstruktionen des linken Ausflusstrakts werden andere
Operationsverfahren erforderlich. Eine assoziierte Aorten-
bogenhypoplasie, eine Aortenisthmusstenose oder ein un-
terbrochener Aortenbogen werden in der Regel in dersel-
ben Sitzung korrigiert.

Switch-Operation und VSD-Verschluss  Bei giinstiger Koro-
nararterienanatomie und fehlenden Ausflusstraktobstruk-
tionen kann wie bei einer d-TGA eine arterielle Switch-
Operation durchgefithrt werden. Zusdtzlich wird der
VSD so mit einem Patch-Tunnel verschlossen, dass der lin-
ke Ventrikel in die Aorta drainiert (Abb. 15.39).

Vorhofumkehr nach Mustard bzw. Senning Lisst eine Ko-
ronaranomalie oder die Lagebeziehung der groen Arteri-
en zueinander eine Switch-Operation nicht zu, kommt ggf.
eine Vorhofumkehr-Operation nach Mustard oder Senning
infrage. Dabei wird Fremdmaterial (Mustard) bzw. Vorhof-
gewebe (Senning) so zugeschnitten, dass das systemveno-
se Blut iiber den so geschaffenen hosenférmigen Vorhof-
tunnel in den linken Ventrikel und hiertiber in die Pulmo-
nalarterie gelangt. Das Lungenvenenblut flieSt am Tunnel
vorbei in den rechten Ventrikel (s.a. Kap. 15.10). Auf3er-
dem wird der VSD mit einem Tunnel-Patch verschlossen,
der das Blut aus dem linken Ventrikel zur Pulmonalarterie
leitet.

Abb.15.37 Korrektur eines DORV mit Pulmonalstenose mit
Rastelli-Operation. Erlduterungen s. Text.

Abb.15.38 Korrektur eines DORV mit Pulmonalstenose mit
Lréparation a I'étage ventriculaire* (REV). Erlauterungen s. Text.
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Abb. 15.39 Korrektur einer Taussig-Bing-Anomalie mit arteriel-
ler Switch-Operation. Erlduterungen s. Text.

Damus-Kaye-Stansel-Operation (DKS) mit VSD-Patch-Ver-
schluss und Conduit-Implantation zwischen rechtem Ventri-
kel und Pulmonalishauptstamm Eine hochgradige Sub-
aortenstenose ldsst unter Umstinden diese aufwendige
Operation erforderlich werden. Hierbei wird der Pulmo-
nalarterienstamm mit der Aortenwurzel anastomosiert
(DKS-Anastomose). Die ehemalige Pulmonalklappe wird
so zur Neo-Aortenklappe. AuRlerdem verschlieft man
den VSD mit einem Patch so, dass der linke Ventrikel in
die Neo-Aortenklappe (ehemalige Pulmonalklappe) drai-
niert. Die Lungenperfusion wird durch die Implantation
eines Conduits zwischen rechtem Ventrikel und distalem
Pulmonalarterienstamm sichergestellt (Abb. 15.41).

,Doubly committed“ VSD

Angestrebt wird eine Umleitung des Blutes mit Patch-Tun-
nel aus dem linken Ventrikel zur Aorta.

,Uncommitted“ VSD

Aufgrund der groBen Distanz zwischen dem VSD und den
groRBen GefdRen ist eine Umleitung des linksventrikuldren
Blutes zur Aorta iiber einen Patch-Tunnel oft nicht mog-
lich, sodass in vielen Féllen nur eine Kreislauftrennung
nach dem Fontan-Prinzip bleibt.

15.12.4 Prognose und Verlauf

Langzeitverlauf Unbehandelt entwickeln Kinder mit
DORV ohne Pulmonalstenose als Folge der pulmonalen
Uberflutung eine schwere Herzinsuffizienz und eine pul-
monale Hypertonie.

Abb.15.40 Korrektur einer Taussig-Bing-Anomalie mit Vorhof-
umkehr-Operation. Erlduterungen s. Text.

Bei einer hohergradigen Pulmonalstenose kommt es
ohne Behandlung langfristig zu den typischen Komplika-
tionen zyanotischer Herzfehler (z.B. Polyzythdmie, Blu-
tungsneigung, Gefahr von Hirnabszessen).

Abb.15.41  Korrektur einer Taussig-Bing-Anomalie mit Sub-
aortenstenose mit Damus-Kaye-Stansel-Anastomose, Implanta-
tion eines Conduits zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonal-
arterienstamm sowie VSD-Verschluss. Erlduterungen s. Text.
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Angeborene Herzfehler

Nach einer operativen Korrektur liegt die 15-Jahre-
Uberlebensrate fiir unproblematische Fille iiber 90 %. Re-
operationen werden aber bei bis zu einem Drittel der
Patienten erforderlich, vor allem aufgrund von Obstruk-
tionen des rechts- oder linksventrikuldren Ausflusstrakts
und Conduit-Problemen. Obstruktionen des linksventri-
kuldren Ausflusstrakts entstehen durch eine sich entwi-
ckelnde Subaortenstenose oder durch einen zu schmalen
Patch-Tunnel bei einem kleinen VSD. AuRerdem kann der
Verlauf durch ventrikuldre Rhythmusstérungen kompli-
ziert werden.

Ambulante Kontrollen Postoperativ bleiben lebenslange
Kontrollen notwendig. Insbesondere ist auf Obstruktionen
im Bereich der Ausflusstrakte, einen Rest-VSD und auf
(ventrikuldre) Arrhythmien zu achten. Wurde auBerdem
eine Erweiterung des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts
notwendig, ist mit einer Pulmonalinsuffizienz zu rechnen.
Nach einer Switch-Operation muss man gezielt nach sup-
ravalvuldren Pulmonalstenosen und Hinweisen fiir Koro-
narstenosen suchen. Patienten nach Vorhofumkehr-Ope-
ration kénnen system- und pulmonalvendse Abflusssteno-
sen (Baffle-Stenosen) entwickeln. AuBerdem sind bei die-
sen Patienten supravalvuldre Rhythmusstérungen haufig.
Nach einer Conduit-Implantation ist auf Stenosen, Ver-
kalkungen und Insuffizienzen des Conduits zu achten.
Nach einer univentrikuldren Palliation stehen die typi-
schen Langzeitprobleme des Fontan-Kreislaufs im Vorder-
grund (Kap. 15.18).

Korperliche Belastbarkeit und Lebensfiihrung Patienten,
bei denen eine intrakardiale Kreislauftrennung moglich
war, sind in der Regel im Alltag weitgehend normal be-
lastbar. Die Probleme nach einer Fontan-OP sind in Ka-
pitel 15.18 beschrieben.

Besonderheiten bei Jugendlichen und Erwachsenen Bei
fehlender Pulmonalstenose hat sich bei nicht operierten
Patienten bis zum Jugend- bzw. Erwachsenenalter in der
Regel eine irreversible pulmonale Hypertonie mit schwer-
wiegender Zyanose (Eisenmenger-Reaktion) und schlech-
ter Prognose entwickelt.

15.13 Truncus arteriosus communis

15.13.1 Grundlagen

Synomym: persistierender Truncus arteriosus

Definition

Beim Truncus arteriosus communis (TAC) entspringt nur
ein groRes arterielles Gefdld mit einer Semilunarklappe
(Truncusklappe) aus dem Herzen. Dieses Gefdl3 versorgt
den Korper-, Lungen- und Koronarkreislauf. Der Truncus

Jreitet* tiber einem praktisch immer vorhandenen, hoch-
sitzenden, grofBen VSD (Malalignment-VSD). Die Truncus-
klappe weist in der Regel 3 oder 4 dysmorphe, verdickte
Segel auf und ist hdufig insuffizient.

Epidemiologie

Es handelt sich um ein relativ seltenes Vitium, das 1-2%
aller angeborenen Herzfehler ausmacht.

Pathogenese

Die intrauterine Trennung des embryonalen Truncus in
Aorta und Pulmonalarterie durch das aortopulmonale
Septum bleibt etwa in der 4.-5. Schwangerschaftswoche
aus oder unvollstandig. Es fehlen aulRerdem das infundi-
buldre Septum des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts
und Pulmonalklappengewebe.

Einteilung

Die Anatomie der Lungengefaf3e basiert auf dem Stadium,
in dem die Trennung des embryonalen Truncus zum Still-
stand gekommen ist. Es existieren 2 gebrduchliche Eintei-
lungen:

Einteilung nach Collet und Edwards  Diese Einteilung um-

fasst 3 Typen (Abb. 15.42):

o TypI(ca. 60%): Aorta und Pulmonalarterie entspringen
aus einem gemeinsamen Gefdf8stamm. Die Pulmonal-
arterie zweigt sich kurz nach ihrem Ursprung in einen
linken und rechten Ast auf.

o TypII (ca. 20%): Die rechte und linke Pulmonalarterie
entspringen gemeinsam oder getrennt aus der Hinter-
wand des Truncus.

e Typ Il (ca. 10%): Beide Pulmonalarterien entspringen
unabhdngig voneinander seitlich am Truncus.

Frither wurde auRerdem ein Typ IV definiert. Bei diesem
Typ fehlen beide Lungenarterien. Die Lungenperfusion er-
folgt ausschliefRlich iiber aortopulmonale Kollateralen. Aus
pathogenetischer Sicht handelt es sich bei diesem Herz-
fehler (Klinikjargon: ,Truncus IV*) nicht um einen Truncus
arteriosus, sondern um eine Pulmonalatresie mit einem
VSD (Kap. 15.26).

Einteilung nach van Praagh Van Praagh teilt die unter-
schiedlichen Truncustypen in die Hauptklassen A und B
ein (Abb.15.43). In der Klasse A ist ein VSD vorhanden,
in der Klasse B ist das Ventrikelseptum intakt. Da ein in-
taktes Ventrikelseptum bei einem Truncus arteriosus bis-
lang aber nur in wenigen Einzelfdllen beschrieben wurde,
hat die Klasse B in der Praxis keine Relevanz. Teilweise
tiberschneidet sich die Einteilungen nach van Pragh mit
der von Collet und Edwards:

e Al: entspricht Typ I nach Collet und Edwards (s.0.).

e A2: entspricht Typ Il nach Collet und Edwards (s.0.)

aus: Haas u.a., Kinderkardioloige (ISBN 9783132443600) © 2021 Georg Thieme Verlag KG Stuttgart « New York



	Nikolaus A. Haas, Ulrich Kleideiter: Kinderkardiologie
	Innentitel
	Impressum
	Vorwort
	Abkürzungen
	InhaltsverzeichnisI
	Online verfügbares Zusatzmaterial
	I Grundlagen und Diagnostik
	1 Kinderkardiologische Anamnese und Untersuchung
	1.1 Grundlagen
	1.2 Anamnese
	1.2.1 Schwangerschaftsanamnese
	1.2.2 Geburtsanamnese
	1.2.3 Familienanamnese
	1.2.4 Bisherige Entwicklung
	1.2.5 Aktuelle Beschwerden

	1.3 Klinische Untersuchung
	1.3.1 Inspektion
	1.3.2 Palpation
	1.3.3 Blutdruckmessung
	1.3.4 Auskultation
	1.3.5 Herzgeräusche
	1.3.6 Extrakardiale Geräusche


	2 EKG
	2.1 Grundlagen
	2.2 Besonderheiten des pädiatrischen EKG
	2.3 Beurteilung
	2.3.1 Herzrhythmus
	2.3.2 Herzfrequenz
	2.3.3 Bestimmung des Lagetyps bzw. der Achsen des QRS-Komplexes und der T-Welle
	2.3.4 Überleitungszeiten
	2.3.5 Beurteilung der P-Welle
	2.3.6 Beurteilung des QRS-Komplexes
	2.3.7 Beurteilung der ST-Strecke
	2.3.8 Hypertrophie-Kriterien im EKG


	3 Echokardiografie
	3.1 Transthorakale Echokardiografie
	3.1.1 Grundlagen
	3.1.2 Standarduntersuchung und Standardschnittebenen
	3.1.3 Quantitative Analysen

	3.2 TransösophagealeEchokardiografie
	3.3 Fetale Echokardiografie

	4 Röntgenbild des Thorax
	4.1 Grundlagen
	4.2 Herzgröße
	4.3 Herzform
	4.4 Beurteilung der Vorhöfe, Ventrikel und großen Gefäße
	4.5 Lungengefäßzeichnung
	4.6 Abdominaler Situs
	4.7 Knöcherner Thorax

	5 Kardiale Magnetresonanztomografie und Computertomografie
	5.1 Kardiale Magnetresonanztomografie
	5.1.1 Grundlagen

	5.2 Kardiale Computertomografie

	6 Nuklearmedizinische Untersuchungen
	6.1 Grundlagen
	6.2 Myokardperfusionsszintigrafie
	6.3 Positronenemissionstomografie

	7 Belastungsuntersuchungen
	7.1 Ergometrie
	7.1.1 Indikationen und Kontraindikationen
	7.1.2 Durchführung
	7.1.3 Auswertung

	7.2 Spiroergometrie
	7.2.1 Parameter
	7.2.2 Auswertung

	7.3 Sechs-Minuten-Gehtest

	8 Herzkatheteruntersuchung
	8.1 Grundlagen
	8.2 Zugangswege
	8.3 Untersuchungsablauf
	8.4 Unterschiedliche Katheter
	8.5 Hämodynamische Messungen
	8.5.1 Druckkurven
	8.5.2 Bestimmung von Blutfluss, Herzzeitvolumen und „cardiac output“
	8.5.3 Shunt-Berechnungen
	8.5.4 Flussverhältnisse
	8.5.5 Widerstandsberechnungen
	8.5.6 Herzkatheterindikationen


	9 Elektrophysiologische Untersuchung
	9.1 Grundlagen
	9.2 Indikation
	9.3 Durchführung
	9.3.1 Katheterpositionen
	9.3.2 Beurteilung des intrakardialen EKG
	9.3.3 Ablationsbehandlung



	II Leitsymptome
	10 Zyanose
	10.1 Definition
	10.2 Einteilung
	10.3 Diagnostik
	10.4 Komplikationen

	11 Herzgeräusche
	11.1 Einteilung
	11.2 Besonderheiten bei Herzgeräuschen im Neugeborenen- und frühen Säuglingsalter
	11.3 Diagnostik

	12 Thoraxschmerzen
	12.1 Grundlagen
	12.2 Diagnostik
	12.3 Therapie
	12.4 Prognose und Verlauf

	13 Palpitationen
	13.1 Grundlagen
	13.2 Diagnostik
	13.3 Therapie

	14 Synkopen
	14.1 Grundlagen
	14.2 Diagnostik


	III Krankheitsbilder
	15 Angeborene Herzfehler
	15.1 Vorhofseptumdefekte
	15.1.1 Grundlagen
	15.1.2 Diagnostik
	15.1.3 Therapie
	15.1.4 Prognose und Verlauf

	15.2 Ventrikelseptumdefekte
	15.2.1 Grundlagen
	15.2.2 Diagnostik
	15.2.3 Therapie
	15.2.4 Prognose und Verlauf

	15.3 AtrioventrikulärerSeptumdefekt
	15.3.1 Grundlagen
	15.3.2 Diagnostik
	15.3.3 Therapie
	15.3.4 Prognose und Verlauf

	15.4 PersistierenderDuctus arteriosus Botalli
	15.4.1 Grundlagen
	15.4.2 Diagnostik
	15.4.3 Therapie
	15.4.4 Prognose und Verlauf

	15.5 PDA bei Frühgeborenen
	15.5.2 Therapie

	15.6 Partielle Lungenvenenfehlmündung
	15.6.1 Grundlagen
	15.6.2 Diagnostik
	15.6.3 Therapie
	15.6.4 Prognose und Verlauf

	15.7 Totale Lungenvenenfehlmündung
	15.7.1 Grundlagen
	15.7.2 Diagnostik
	15.7.3 Therapie
	15.7.4 Prognose und Verlauf

	15.8 Aortopulmonales Fenster
	15.8.1 Grundlagen
	15.8.2 Diagnostik
	15.8.3 Therapie
	15.8.4 Prognose und Verlauf

	15.9 Arteriovenöse Fisteln
	15.9.1 Grundlagen
	15.9.2 Zerebrale Fisteln
	15.9.3 Hepatische Fisteln
	15.9.4 Pulmonale arteriovenöse Fisteln

	15.10 Transposition der großen Arterien
	15.10.1 Grundlagen
	15.10.2 Diagnostik
	15.10.3 Therapie
	15.10.4 Prognose und Verlauf

	15.11 Angeboren korrigierte Transposition der großen Arterien
	15.11.1 Grundlagen
	15.11.2 Diagnostik
	15.11.3 Therapie
	15.11.4 Prognose und Verlauf

	15.12 „Double outlet right ventricle“
	15.12.1 Grundlagen
	15.12.2 Diagnostik
	15.12.3 Therapie
	15.12.4 Prognose und Verlauf

	15.13 Truncus arteriosus communis
	15.13.1 Grundlagen
	15.13.2 Diagnostik
	15.13.3 Therapie
	15.13.4 Prognose und Verlauf

	15.14 Fallot-Tetralogie
	15.14.1 Grundlagen
	15.14.2 Diagnostik
	15.14.3 Therapie
	15.14.4 Prognose und Verlauf
	15.14.5 Fallot-Tetralogie mit Pulmonalklappenagenesie (Miller-Lev-Paul-Syndrom)

	15.15 Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt
	15.15.1 Grundlagen
	15.15.2 Diagnostik
	15.15.3 Therapie
	15.15.4 Prognose und Verlauf

	15.16 Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
	15.16.1 Grundlagen
	15.16.2 Diagnostik
	15.16.3 Therapie
	15.16.4 Prognose und Verlauf

	15.17 Ebstein-Anomalie
	15.17.1 Grundlagen
	15.17.2 Diagnostik
	15.17.3 Therapie
	15.17.4 Prognose und Verlauf

	15.18 Trikuspidalatresie
	15.18.1 Grundlagen
	15.18.2 Diagnostik
	15.18.3 Therapie
	15.18.4 Prognose und Verlauf

	15.19 Singulärer Ventrikel
	15.19.1 Grundlagen
	15.19.2 Diagnostik
	15.19.3 Therapie
	15.19.4 Prognose und Verlauf

	15.20 Hypoplastisches Linksherzsyndrom
	15.20.1 Grundlagen
	15.20.2 Diagnostik
	15.20.3 Therapie
	15.20.4 Prognose und Verlauf

	15.21 Pulmonalstenose
	15.21.1 Grundlagen
	15.21.2 Diagnostik
	15.21.3 Therapie
	15.21.4 Prognose und Verlauf

	15.22 Aortenstenose
	15.22.1 Grundlagen
	15.22.2 Diagnostik
	15.22.3 Therapie

	15.23 Aorteninsuffizienz
	15.23.1 Grundlagen
	15.23.2 Diagnostik
	15.23.3 Therapie
	15.23.4 Prognose und Verlauf

	15.24 Aortenisthmusstenose
	15.24.1 Grundlagen
	15.24.2 Diagnostik
	15.24.3 Therapie
	15.24.4 Prognose und Verlauf

	15.25 Unterbrochener Aortenbogen
	15.25.1 Grundlagen
	15.25.2 Diagnostik
	15.25.3 Therapie
	15.25.4 Prognose und Verlauf

	15.26 Kongenitale Gefäßringe
	15.26.1 Grundlagen
	15.26.2 Komplette Gefäßringe
	15.26.3 Inkomplette Gefäßringbildungen
	15.26.4 Diagnostik
	15.26.5 Therapie
	15.26.6 Prognose und Verlauf

	15.27 Mitralstenose
	15.27.1 Grundlagen
	15.27.2 Diagnostik
	15.27.3 Therapie
	15.27.4 Prognose und Verlauf

	15.28 Mitralinsuffizienz
	15.28.1 Grundlagen
	15.28.2 Diagnostik
	15.28.3 Therapie
	15.28.4 Prognose und Verlauf

	15.29 Mitralklappenprolaps
	15.29.1 Grundlagen
	15.29.2 Diagnostik
	15.29.3 Therapie
	15.29.4 Prognose und Verlauf

	15.30 Koronaranomalien
	15.30.1 Grundlagen
	15.30.2 Ursprungsanomalien der Koronararterien
	15.30.3 Kaliberanomalien der Koronararterien
	15.30.4 Myokardsinusoide
	15.30.5 Koronararterienfisteln
	15.30.6 Therapie
	15.30.7 Prognose und Verlauf

	15.31 Bland-White-Garland-Syndrom
	15.31.1 Grundlagen
	15.31.2 Diagnostik
	15.31.3 Therapie
	15.31.4 Prognose und Verlauf

	15.32 Anomalien der Systemvenen
	15.32.1 Grundlagen
	15.32.2 Links persistierende obere Hohlvene
	15.32.3 Unterbrechung der unteren Hohlvene mit Azygoskontinuität

	15.33 Dextrokardie
	15.33.1 Grundlagen
	15.33.2 Diagnostik

	15.34 Heterotaxie-Syndrome
	15.34.1 Grundlagen
	15.34.2 Rechtsatrialer Isomerismus
	15.34.3 Linksatrialer Isomerismus


	16 Erworbene Herzerkrankungen
	16.1 Myokarditis
	16.1.1 Grundlagen
	16.1.2 Diagnostik
	16.1.3 Therapie
	16.1.4 Prognose

	16.2 Endokarditis
	16.2.1 Grundlagen
	16.2.2 Diagnostik
	16.2.3 Therapie
	16.2.4 Prophylaxe
	16.2.5 Prognose

	16.3 Perikarditis
	16.3.1 Grundlagen
	16.3.2 Diagnostik
	16.3.3 Komplikationen
	16.3.4 Therapie
	16.3.5 Prognose

	16.4 Rheumatisches Fieber
	16.4.1 Grundlagen
	16.4.2 Diagnostik
	16.4.3 Komplikationen
	16.4.4 Therapie
	16.4.5 Prognose

	16.5 Kawasaki-Syndrom
	16.5.1 Grundlagen
	16.5.2 Diagnostik
	16.5.3 Therapie
	16.5.4 Prognose

	16.6 Herztumoren
	16.6.1 Grundlagen
	16.6.2 Diagnostik
	16.6.3 Therapie
	16.6.4 Prognose


	17 Kardiomyopathien
	17.1 Dilatative Kardiomyopathie
	17.1.1 Grundlagen
	17.1.2 Diagnostik
	17.1.3 Therapie
	17.1.4 Prognose

	17.2 Hypertrophe und hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie
	17.2.1 Grundlagen
	17.2.2 Diagnostik
	17.2.3 Therapie

	17.3 Restriktive Kardiomyopathie
	17.3.1 Grundlagen
	17.3.2 Diagnostik
	17.3.3 Therapie
	17.3.4 Prognose

	17.4 Arrhythmogene rechtsventrikuläre Kardiomyopathie
	17.4.1 Grundlagen
	17.4.2 Diagnostik
	17.4.3 Therapie
	17.4.4 Prognose

	17.5 Endokardfibroelastose
	17.5.1 Grundlagen
	17.5.2 Diagnostik
	17.5.3 Therapie
	17.5.4 Prognose

	17.6 Isolierte linksventrikuläre „Non-compaction“-Kardiomyopathie
	17.6.1 Grundlagen
	17.6.2 Diagnostik
	17.6.3 Therapie
	17.6.4 Prognose


	18 Herzrhythmusstörungen
	18.1 Antiarrhythmika
	18.1.1 Grundlagen
	18.1.2 Schrittmachertherapie
	18.1.3 Spezielle Schrittmacheranwendungen
	18.1.4 Nachsorge
	18.1.5 Verhalten im Alltag
	18.1.6 Antitachykarde Herzschrittmacher und implantierbare Kardioverterdefibrillatoren

	18.2 Sinusarrhythmie
	18.2.1 Grundlagen
	18.2.2 Diagnostik
	18.2.3 Therapie
	18.2.4 Prognose

	18.3 Sinusbradykardie
	18.3.1 Grundlagen
	18.3.2 Diagnostik
	18.3.3 Therapie
	18.3.4 Prognose

	18.4 Sinustachykardie
	18.4.1 Grundlagen
	18.4.2 Diagnostik
	18.4.3 Therapie
	18.4.4 Prognose

	18.5 Sinusknotendysfunktion
	18.5.1 Grundlagen
	18.5.2 Diagnostik
	18.5.3 Therapie
	18.5.4 Prognose

	18.6 AV-junktionaler Ersatzrhythmus
	18.6.1 Grundlagen
	18.6.2 Diagnostik
	18.6.3 Therapie
	18.6.4 Prognose

	18.7 Wandernder Schrittmacher
	18.7.1 Grundlagen
	18.7.2 Diagnostik
	18.7.3 Therapie
	18.7.4 Prognose

	18.8 Akzelerierter idioventrikulärerRhythmus
	18.8.1 Grundlagen
	18.8.2 Diagnostik
	18.8.3 Therapie
	18.8.4 Prognose

	18.9 Supraventrikuläre Extrasystolie
	18.9.1 Grundlagen
	18.9.2 Diagnostik
	18.9.3 Therapie
	18.9.4 Prognose

	18.10 Ventrikuläre Extrasystolie
	18.10.1 Grundlagen
	18.10.2 Diagnostik
	18.10.3 Therapie
	18.10.4 Prognose

	18.11 AV-Knoten-Reentry-Tachykardie
	18.11.1 Grundlagen
	18.11.2 Diagnostik
	18.11.3 Therapie

	18.12 AV-Reentry-Tachykardie mit akzessorischer Bahn
	18.12.1 Grundlagen
	18.12.2 Diagnostik
	18.12.3 Komplikationen
	18.12.4 Therapie
	18.12.5 Prognose

	18.13 Ektope atriale Tachykardie
	18.13.1 Grundlagen
	18.13.2 Diagnostik
	18.13.3 Therapie
	18.13.4 Prognose

	18.14 Junktionale ektope Tachykardie
	18.14.1 Grundlagen
	18.14.2 Diagnostik
	18.14.3 Therapie
	18.14.4 Prognose

	18.15 Multifokale atriale Tachykardie
	18.15.1 Grundlagen
	18.15.2 Diagnostik
	18.15.3 Therapie
	18.15.4 Prognose

	18.16 Vorhofflattern und intraatriale Reentry-Tachykardie
	18.16.1 Grundlagen
	18.16.2 Diagnostik
	18.16.3 Therapie
	18.16.4 Prognose

	18.17 Vorhofflimmern
	18.17.1 Grundlagen
	18.17.2 Diagnostik
	18.17.3 Therapie
	18.17.4 Prognose

	18.18 Ventrikuläre Tachykardie
	18.18.1 Grundlagen
	18.18.2 Diagnostik
	18.18.3 Therapie
	18.18.4 Prognose
	18.18.5 Spezifische ventrikuläre Tachykardien

	18.19 Kammerflattern und -flimmern
	18.19.1 Grundlagen
	18.19.2 Diagnostik
	18.19.3 Therapie
	18.19.4 Prognose

	18.20 Sinuatrialer Block
	18.20.1 Grundlagen
	18.20.2 Diagnostik
	18.20.3 Therapie
	18.20.4 Prognose

	18.21 Atrioventrikulärer Block
	18.21.1 Grundlagen
	18.21.2 Diagnostik
	18.21.3 Therapie
	18.21.4 Prognose

	18.22 Schenkelblock
	18.22.1 Grundlagen
	18.22.2 Kompletter Rechtsschenkelblock
	18.22.3 Inkompletter Rechtsschenkelblock
	18.22.4 Kompletter Linksschenkelblock
	18.22.5 Inkompletter Linksschenkelblock
	18.22.6 Linksanteriorer Hemiblock
	18.22.7 Linksposteriorer Hemiblock

	18.23 Long-QT-Syndrom
	18.23.1 Grundlagen
	18.23.2 Diagnostik
	18.23.3 Therapie
	18.23.4 Prognose

	18.24 Short-QT-Syndrom
	18.24.1 Grundlagen
	18.24.2 Diagnostik
	18.24.3 Therapie
	18.24.4 Prognose

	18.25 Brugada-Syndrom
	18.25.1 Grundlagen
	18.25.2 Diagnostik
	18.25.3 Therapie
	18.25.4 Prognose


	19 Herzinsuffizienz
	19.1.1 Grundlagen
	19.1.2 Diagnostik
	19.1.3 Therapie
	19.1.4 Prognose

	20 Arterielle Hypertonie
	20.1.1 Grundlagen
	20.1.2 Diagnostik
	20.1.3 Therapie
	20.1.4 Prognose

	21 Pulmonale Hypertonie
	21.1.1 Grundlagen
	21.1.2 Diagnostik
	21.1.3 Therapie
	21.1.4 Prognose

	22 Eisenmenger-Syndrom
	22.1.1 Grundlagen
	22.1.2 Diagnostik
	22.1.3 Therapie
	22.1.4 Prognose

	23 Syndromale Erkrankungen mit Herzbeteiligung
	23.1 Übersicht über syndromale Erkrankungen mit Herzbeteiligung
	23.2 Marfan-Syndrom
	23.2.1 Grundlagen
	23.2.2 Diagnostik
	23.2.3 Therapie
	23.2.4 Prognose



	IV Therapie
	24 Katheterinterventionelle Therapie
	24.1 Grundlagen
	24.1.1 Vorbereitung
	24.1.2 Sedierung/Narkose/Überwachung
	24.1.3 Postinterventionelle Maßnahmen

	24.2 Spezielle katheterinterventionelleVerfahren
	24.2.1 Katheterinterventionen bei Klappen-, Gefäß- und Ausflusstraktstenosen
	24.2.2 Interventionen im Vorhofbereich
	24.2.3 Katheterinterventionelle Verschlussverfahren
	24.2.4 Stent-Implantation in den persistierenden Ductus arteriosus Botalli (PDA)
	24.2.5 Perkutane Implantation einer Pulmonalklappe


	25 Postoperative kinderkardiologische Behandlung
	25.1 Hämodynamische Überwachung
	25.1.1 Nichtinvasive Blutdruckmessung
	25.1.2 Arterielle (direkte) Druckmessung
	25.1.3 Zentraler Venendruck
	25.1.4 Pulmonalarterienkatheter
	25.1.5 PiCCO-System

	25.2 Postoperative Intensivtherapie
	25.2.1 Grundlagen
	25.2.2 Vorbereitung des Bettplatzes
	25.2.3 Postoperative Übernahme des Patienten auf der Intensivstation
	25.2.4 Erstuntersuchung bei Aufnahme auf der Intensivstation
	25.2.6 Häufige postoperative Problemeund Komplikationen

	25.3 Postperikardiotomie-Syndrom
	25.3.1 Grundlagen
	25.3.2 Diagnostik
	25.3.3 Therapie
	25.3.4 Prognose

	25.4 Chylothorax
	25.4.1 Grundlagen
	25.4.2 Diagnostik
	25.4.3 Therapie
	25.4.4 Prognose


	26 Operationen mit der Herz-Lungen-Maschine
	26.1 Grundlagen
	26.1.1 Prinzip der Herz-Lungen-Maschine


	27 Mechanische Kreislaufunterstützungssysteme
	27.1 Extrakorporale Membranoxygenierung
	27.1.1 Grundlagen
	27.1.2 Durchführung der ECMO
	27.1.3 Komplikationen
	27.1.4 Prognose

	27.2 Kreislaufunterstützungssysteme
	27.2.1 Grundlagen
	27.2.2 Komplikationen
	27.2.3 Prognose


	28 Erstversorgung kritisch herzkranker Neugeborener
	28.1 Grundlagen
	28.1.1 Epidemiologie
	28.1.2 Symptome
	28.1.3 Hämodynamik
	28.1.4 Diagnostik
	28.1.5 Therapie
	28.1.6 Spezielle Therapie der häufigsten symptomatischen Herzfehler in der Neugeborenenperiode


	29 Herztransplantation
	29.1 Grundlagen
	29.1.1 Epidemiologie
	29.1.2 Indikationen
	29.1.3 Kontraindikationen
	29.1.4 Diagnostik beim Organempfänger
	29.1.5 Diagnostik beim Organspender
	29.1.6 Operatives Vorgehen
	29.1.7 Postoperative Behandlung
	29.1.8 Prognose
	29.1.9 Herz-Lungen-Transplantation


	30 Impfungen bei herzkranken Kindern
	31 Medikamentöse Therapie

	V Anhang
	32 Tabellen
	32.1 Normalwerte für die M-Mode-Echokardiografie
	32.2 Aortenwurzeldurchmesser in der 2D-Echokardiografie
	32.3 Durchmesser des Mitral- und Trikuspidalklappenrings
	32.4 EKG-Normalwerte für Kinder und Jugendliche
	32.5 Normwerte für die frequenzkorrigierte QT-Zeit
	32.6 Sportliche Belastungsformen

	33 Literatur
	33.1 Lehrbücher und Monographien
	33.2 Übersichtsartikel
	33.3 Internet

	34 Sachverzeichnis

	Access Code: Zusätzliche Online Information




