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Vorwort

Sehr geehrte Damen

und Herren, liebe Eltern

herzkranker Kinder!

Kaum eine Nachricht ist fur werden-
de Eltern schlimmer als die, dass ihr
Kind einen angeborenen Herzfeh-
ler hat oder mit einem solchen zur
Welt kommen wird. Sechs bis sie-
bentausend Mal stellen jedes Jahr
in Deutschland Arzte werdenden
Eltern diese schlimme Diagnose. Die
Tatsache, dass der Herzfehler bei
lhrem Kind bereits erkannt wurde,
ist ein wichtiger Meilenstein dabei,
ihm trotz seines schweren Schicksals
erfolgreich ins Leben zu helfen und
ihm eine wirkliche Lebensperspektive
zu erdffnen.

Denn wéahrend Kinder, deren Herz-
fehler nicht erkannt wurde, in vie-
len Fallen sterben mussen, kann den
meisten Betroffenen nach frihzeiti-
ger und praziser Diagnose geholfen
werden. Eine Ubersicht Uber die hiu-
figsten Herzfehler und die Behand-
lungswege, die heute zur Verfligung

stehen, haben wir fur Sie auf den
folgenden Seiten zusammengestellt.
In den letzten zwei Jahrzehnten hat
es im Bereich der Kinderherzmedizin
enorme Fortschritte gegeben, die
betroffenen Eltern und engagierten
Burgern gleichermaBen Mut machen.
Ebenfalls Mut machen sollen Ihnen
die wahren Geschichten kleiner Herz-
patienten, denen fachkundige Arzte
an spezialisierten Einrichtungen hel-
fen konnten.

So winsche ich mir sehr, dass wir Ih-
nen mit diesem Ratgeber wichtige
und verstandliche Informationen an
die Hand geben kénnen. Noch viel
mehr aber winsche ich mir, dass es
den Arzten gelingt, auch lhrem Kind
nachhaltig zu helfen.

Herzlichst,
lhr
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Hypoplastisches Linksherzsyndrom

Das Hypoplastische Linksherzsyn-
drom (kurz: HLHS) zahlt zu den
schwersten angeborenen Herzfehlern
und tritt bei zwei bis vier Prozent der
Kinder mit angeborenem Herzfehler
auf. Hierbei ist die linke Herzkam-
mer deutlich unterentwickelt und
die beiden linken Herzklappen sind
hochgradig verengt oder gar nicht
vorhanden. Dieser Herzfehler hat zur
Folge, dass nach dem naturlicherwei-
se in den ersten Lebenstagen stattfin-
denden Verschluss des Ductus Arterio-
sus Botalli nicht mehr gentigend Blut
in den Korperkreislauf gelangt und
deswegen die Organe zu wenig Sau-
erstoff erhalten — betroffene Babies
fallen oft durch ihre blaulich-livide
Hautfarbung auf. Wird der Ductus
Arteriosus dann nicht medikamento6s
offengehalten, tritt rasch ein Herz-
Kreislauf-Versagen ein und die Kin-
der sterben innerhalb weniger Tage.

Das HLHS wird heute meist in drei
aufeinanderfolgenden Operationen
behandelt. Am Ende der ersten Le-
benswoche wird mit der sogenann-
ten Norwood-Operation der Lun-
genschlagader-Stamm in die Korper-
schlagader integriert und dabei selbst
aus dem Lungenkreislauf ausgeschal-
tet. Mit einem Kunststoffréhrchen
wird die Lungenschlagader entweder
mit der rechten Herzkammer oder mit
der Hauptschlagader verbunden.

Mit drei bis funf Monaten werden die
Kinder ein weiteres Mal operiert: Bei
der sogenannten Glenn-Operation
wird das Kunststoffréhrchen haufig

wieder entfernt und die obere Hohl-
vene direkt mit der rechten Lungen-
schlagader verbunden. So wird die
rechte Herzkammer, die bisher ver-
mehrte Arbeit leisten musste, zum
Teil entlastet und das Blut wird pas-
siv — allein durch den Venendruck
der oberen Kérperhalfte — durch die
Lunge geleitet. Nun kénnen sich die
Kinder bereits nahezu altersgerecht
entwickeln.

Im Alter von zwei bis drei Jahren
schlieBt die sogenannte Fontan-Ope-
ration die chirurgische Behandlung
des HLHS ab. Dabei wird die unte-
re Hohlvene in Form eines Tunnels
inner- oder auBerhalb des Herzens
ebenfalls mit der Lungenschlagader
verbunden. So sind Lungen- und Kor-
perkreislauf nun ganz voneinander
getrennt. Um dem Kreislauf gegebe-
nenfalls mehr Zeit zur Anpassung zu
geben, kann in der Tunnelwand ein
Loch zum rechten Vorhof hin belassen
werden, durch das bei Anstrengung —
wie zum Beispiel beim Schreien — wie
bei einem Uberlaufventil das Blut aus-
weichen kann. Dieses Loch verschliet
sich spater haufig selbst. Es kann auch
circa ein Jahr spater im Rahmen einer
Herzkatheteruntersuchung durch ein
Schirmchen verschlossen werden.

Nach der Fontan-Operation ist die
Sauerstoffsattigung im Blut bei
HLHS-Kindern nahezu normal, sie
konnen sich altersgemaB entwickeln
und sogar in MaBen Sport treiben.
Eine langfristige fachkardiologische
Betreuung ist jedoch erforderlich.
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Aktiv und aufgeweckt
trotz HLHS: Der kleine Mick
entwickelt sich prachtig

Als der kleine Mick im Marz 2007 zur
Welt kam, stand seine Mutter fas-
sungslos vor der Diagnose ,HLHS”.
Jlch wusste gar nicht, was das fur
mein Kind bedeutet und wie schwer
Micks Herzfehler war. Dass er schon

ganz kurz nach der Geburt, an sei-
nem sechsten Lebenstag, zum ersten
Mal operiert werden musste, war fir
uns schwer zu ertragen. Die Arzte
an der Bonner Uniklinik haben ihn
dann aber sehr erfolgreich und lie-
bevoll behandelt - der Eingriff ist
gottseidank gut verlaufen.” Ein hal-
bes Jahr spater fand Micks Glenn-OP
statt, und zwei Jahre spater war es
Zeit fur die Fontan-Komplettierung.
Mick erholte sich nach den Eingriffen

jedes Mal schnell wieder und holte
trotz der langen Krankenhauszeiten
seine Entwicklung rasant auf - be-
sonders nach der letzten OP wachst
er nun rasch und ist standig in Bewe-
gung. In der Zukunft braucht er aller
Voraussicht nach keine weiteren Ein-
griffe, nur ein Herzkatheter soll zur
Kontrolle einmal pro Jahr gemacht
werden. Im Kindergarten spielt der

lebensfrohe kleine Kerl am liebsten
FuBball und Feuerwehr und begrenzt
sich dabei ganz automatisch selbst
— seinen schweren Start ins Leben
merkt man ihm heute nicht mehr an.
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Persistierender Ductus Arteriosus

Beim ungeborenen Kind ist der Duc-
tus Arteriosus Botalli eine normale
und lebensnotwendige Verbindung
zwischen Lungen- und Korperschlag-
ader, durch die das Blut an der im
Mutterleib funktionslosen Lunge vor-
beigeschleust wird. Normalerweise
verschlieBt sich die Offnung nach der
Geburt binnen weniger Stunden oder
Tage spontan. Bleibt dies aus, spricht
man vom persistierenden, also fort-
bestehenden, Ductus Arteriosus
(PDA). Mit funf bis neun Prozent ge-
hért er zu den haufigeren angebo-
renen Herzfehlern und tritt sowohl
isoliert als auch in Kombination mit
anderen Fehlbildungen auf. Bei Friih-
geborenen bleibt er typischerweise
zunachst langer offen.

Nach der Geburt flieBt durch den
PDA sauerstoffreiches Blut aus der
Korper- in die Lungenschlagader und
vermischt sich dort mit dem sauer-
stoffarmen Blut — ein sogenannter
Links-Rechts-Shunt. Ist dieser klein,
sind die Kinder beschwerdefrei; bei
groBem PDA fallen beschleunigte
Atmung, Schwitzen und Trinkschwa-
che als Zeichen einer Volumenbelas-
tung der Lunge und des Herzens auf.
Bleibt ein PDA dauerhaft bestehen,
drohen Herzinsuffizienz, Herzklap-
penentziindungen und ein dauerhaft
fixierter Lungenhochdruck (pulmo-
naler Hypertonus) aufgrund von sich
verhartenden LungengefaBen.

Bei Frihgeborenen kann ein Ver-
schluss des PDA gegebenenfalls
durch Medikamentengabe erreicht
werden, sonst erfolgt der Verschluss
chirurgisch mit einem Clip. Bei Saug-
lingen und Kleinkindern wird er in
einer Herzkatheterbehandlung oder
seltener chirurgisch durch eine Er-
o6ffnung des Brustkorbs unter dem
linken Arm verschlossen. Der Einsatz
der Herz-Lungen-Maschine ist nicht
erforderlich.

Nach erfolgreichem Verschluss ist die
Prognose sehr gut: Die Kinder kon-
nen in den allermeisten Fillen un-
beeintrachtigt aufwachsen und sind
korperlich normal belastbar.
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Paul Henry ist nicht aufzuhalten -
rascher Diagnose sei dank!

Dass der kleine Paul Henry heute
fréhlich mit seinen Spielkameraden
durch den Kindergarten tobt, ist
nicht selbstverstandlich. Direkt nach
seiner Geburt atmete er nicht richtig
und musste zusatzlich mit Sauerstoff
versorgt werden — die Diagnose lau-
tete PDA. Wenige Stunden spater
dann der Schock: Paul Henry erlitt ei-
nen Herzstillstand und musste reani-
miert werden. Auf der kinderkardio-

logischen Intensivstation konnte man
ihn zwar wieder stabilisieren, doch
immer wieder verschlechterten sich

seine Werte. Die Arzte sagten Paul
Henrys Eltern, dass eine baldige Ope-
ration notwendig sei, sonst habe ihr
Sohn kaum Uberlebenschancen. Mit
knapp drei Wochen wurde der Kleine

operiert und der Ductus verschlossen.
Nach einigen weiteren Wochen auf
der Intensivstation ging es mit Paul
Henry kontinuierlich bergauf und er
konnte schlieBlich nach Hause entlas-
sen werden. Nachdem der kleine Kerl
ab dem zweiten Lebensjahr bis vor
kurzem gezielte Fruhférderung be-
kam, hat er jetzt zur groBBen Freude
seiner Eltern, die dem Arzteteam un-
endlich dankbar sind, alles aufgeholt.
Er ist jetzt ein ganz normales Kinder-
gartenkind, das mit Vorliebe drauBBen
spielt und auf dem Bobbycar durch
die Welt flitzt.
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Aortenisthmusstenose

Die Aortenisthmusstenose (ISTA)
bezeichnet eine Verengung der Kor-
perschlagader kurz nach Abgang der
linken Armarterie, am Ubergang des
Aortenisthmus in den weiteren Ver-
lauf der Hauptschlagader. Die Eng-
stelle befindet sich in unmittelbarer
Nachbarschaft des Ductus Arteriosus
Botalli. Mit sechs bis zehn Prozent
ist die ISTA eine der haufigeren Fehl-
bildungen am kindlichen Herz-Kreis-
lauf-System.

Je nach Schweregrad der Verengung
kann es nach der Geburt, wenn sich
der Ductus Arteriosus verschlieBt, zu
einem lebensbedrohlichen Zustand
kommen. Denn dann wird unter
Umstdanden die untere Korperhalfte
mit den Organen wie Leber und Nie-
ren nicht mehr gentigend mit Blut
versorgt. AuBerdem wird die linke
Herzkammer durch das dauerhafte
Pumpen gegen einen Widerstand
UbermaBig belastet und es droht eine
akute Herzinsuffizienz. Die Symp-
tome der meist neugeborenen Kin-
der reichen dann von vermehrtem
Schwitzen, beschleunigter Atmung
und Trinkschwache bis hin zu schock-
artigen Verfallszustanden.

Gelegentlich wird eine ISTA auch erst
bei alteren Kindern diagnostiziert,
die dann durch haufiges Nasenblu-
ten, schlecht tastbaren Leistenpuls
und ein Herzgerausch am Rucken
auffallen; selten kommt es auch zu
Schmerzen in den Beinen. Oft ha-
ben sich dann Umgehungskreislaufe
gebildet, die Uber den Umweg von

Arm- und Kopf-Arterien die untere
Korperhalfte versorgen und so die
Symptome mildern. Da fur die be-
troffenen Kinder aber vor allem der
dauerhafte Bluthochdruck gefahrlich
bleibt, sollte jede signifikante ISTA
operativ oder katheterinterventio-
nell beseitigt werden.

Der operative Eingriff erfolgt im Kin-
desalter meist ohne Einsatz der Herz-
Lungen-Maschine. Der Operateur er-
offnet dabei die linke Brustkorbseite
zwischen zwei Rippen, klemmt die
Korperschlagader vor und hinter der
Engstelle ab, entfernt das verengte
Segment und vernaht die beiden Ge-
faBenden wieder miteinander. Selten
muss er einen Flicken einsetzen. Bei
Jugendlichen und Erwachsenen wird
oft ein Kunststoffrohr eingesetzt. Al-
ternativ kann die ISTA auch Uber ei-
nen Herzkatheter mit einem Ballon
aufgedehnt werden. Da im frihen
Sauglingsalter eine erneute Veren-
gung haufig auftritt, ist bei Neuge-
borenen und jungen Sauglingen das
chirurgische Vorgehen vorzuziehen.
Bei groBeren Kindern kann die ISTA
durch die Implantation eines Stents
gut ohne Operation behandelt wer-
den.

Nach erfolgreicher Behandlung kon-
nen die Kinder herzgesund aufwach-
sen. Bei regelmaBigen Kontrollunter-
suchungen sollte allerdings auf einen
erhéhten Blutdruck und eine even-
tuelle erneute Verengung geachtet
werden.

o)
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Schnelles Handeln der Arzte
rettet Eldins Leben

Nach einer ganz normalen Schwan-
gerschaft hielt Eldins Mutter im Marz
2007 endlich ihr Baby in den Armen.
+An einen Herzfehler haben wir da-
mals Gberhaupt nicht gedacht - alle
Ultraschalluntersuchungen waren
unauffallig gewesen”, erzahlt sie.
Doch bald wunderte sie sich, dass
der Kleine nicht trinken wollte und
die Augen kaum o6ffnete. Obwohl
man zunachst nur einen bakteriellen
Infekt vermutete, gab eine Untersu-
chung schlieBlich Gewissheit: Eldin
Klitt unter einer kritischen Aorte-
nisthmusstenose; sein Zustand ver-
schlechterte sich zusehends. Sofort
wurde er in die Freiburger Universi-
tatsklinik gebracht und dort an sei-
nem dritten Lebenstag operiert. Die
Arzte schnitten die verengte Stelle
seiner Koérperschlagader heraus und

Der kleine Eldin wurde bereits an
seinem dritten Lebenstag operiert

6. )
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verndhten die Enden wieder. Nach
dem Eingriff war Eldin wie ausge-
wechselt — er war sofort ein guter Es-

Eldin entwickelte sich schnell
zu einem lebensfrohen Jungen

ser und entwickelte sich so gut, dass
seine Eltern ihn zwei Wochen spater
bereits mit nach Hause nehmen durf-
ten. Inzwischen geht der frohliche
kleine Kerl in den Kindergarten und
spruht vor Lebensenergie. Bei regel-
maBigen Ultraschalluntersuchungen
wird Uberwacht, dass sich Eldins Aor-
ta nicht erneut verengt.

Engagement fiir Kinder mit ané/eborenen Herzfehlern seit 1989



Aortenklappenstenose

Die Aortenklappe ist die Herzklap-
pe zwischen der linken Herzkam-
mer und der Koérperschlagader. Bei
der Aortenklappenstenose (AS) sind
die Taschen der Klappe verdickt und
teilweise noch verschmolzen, so dass
die Klappe stark verengt ist und sich
nur partiell 6ffnet. Dies tritt bei etwa
finf bis sieben Prozent der Kinder
mit angeborenem Herzfehler auf.
Waéhrend eine leichte AS kaum Ein-
schrankungen fur die Kinder bedeu-
tet und zunachst keiner Behandlung
bedarf, kann es in schweren Fallen
zu lebensbedrohlichen Zustanden bis
hin zum pl6tzlichen Herztod kom-
men. Oft sind die betroffenen Kinder
korperlich stark eingeschrankt und
zwingend auf eine Korrektur ange-
wiesen.

Die AS kann mittels Operation oder
durch eine Ballondilatation Uber ei-
nen Herzkatheter behandelt werden.
Eine Operation wird meistens unter
Verwendung der Herz-Lungen-Ma-
schine durchgefiihrt, da die Kérper-
schlagader eréffnet werden und der
Korperkreislauf fur kurze Zeit unter-
brochen werden muss. Bei vertretba-
rem Risiko und abzusehendem Erfolg
wird oft die weniger invasive Kathe-
terintervention bevorzugt - dabei
wird Uber die Leiste ein Katheter bis
in die linke Herzkammer eingefihrt.
Mit einem kleinen Ballon wird dann
die verengte Klappe ,aufgesprengt”.

Bei Neugeborenen mit kritischer AS
ist gelegentlich auch die linke Herz-
kammer unterentwickelt. Diese Kin-
der bendétigen eine dhnliche Therapie
wie beim Hypoplastischen Linksherz-
syndrom, die in abgeadnderter Form
auch als Hybrideingriff — als Kombi-
nation aus Operation und Herzkathe-
terintervention — durchgefihrt wer-
den kann. Dabei werden die rechte
und linke Lungenschlagader mit ei-
nem Bandchen leicht verengt und der
Ductus Arteriosus mittels einer Ge-
faBstutze (Stent) offengehalten. Die
Aortenklappe wird mit einem kleinen
Ballon aufgedehnt. Die anschlieBen-
de Wartezeit von einigen Wochen
oder Monaten zeigt, ob sich die linke
Herzkammer weiterentwickelt oder
ob noch mehr operative Schritte n6-
tig sind.

Nach erfolgreicher Behandlung der
AS sind die Kinder in der Regel koér-
perlich nicht eingeschrankt. Bei bei-
den Verfahren besteht die Gefahr,
dass die Klappe anschlieBend undicht
ist und/oder sich erneut verengt — bei
manchen Patienten ist darum nach
einiger Zeit eine klappenersetzende
Operation notwendig.

o)
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Kleiner Kampfer Julian
geht seinen Weg

Erst zehn Tage war Julian alt, als der
Kardiologe nach einem verdachtigen
Herzgerausch eine Aortenklappen-
stenose feststellte. Zunachst plante
man, die Klappe mit einem Katheter-

L n; 0 ‘
=

eingriff zu weiten, doch Julians Wer-
te verschlechterten sich schon wéh-
rend der Herzkatheter-Untersuchung
unter der Narkose so sehr, dass abge-
brochen werden musste: Bei dem erst
knapp zwei Monate alten Jungen
war eine rasche Operation angera-
ten. Dabei wurden die Taschen der
fehlgebildeten Korperschlagader-
klappe aufgetrennt und teilweise aus
koérpereigenem Gewebe rekonstru-
iert. Nach einigen bangen Momenten
erholte sich Julian gut und wird seit-
dem engmaschig untersucht. Obwohl
der Kleine wachst und gedeiht, zeich-
net sich eine erneute Verengung so-
wie eine Undichtigkeit der Klappe
ab. Julians Familie hofft darum auf

................................

o)
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einen baldigen Durchbruch in der
Forschung an mitwachsenden Aor-
tenklappen aus koérpereigenem Ma-
terial. Denn seine Geschichte zeigt:
Vielen kleinen Herzpatienten kann
heute schon sehr wirkungsvoll gehol-
fen werden, aber hier und an vielen
anderen Stellen besteht auch noch
dringender Bedarf, innovative Be-
handlungsmethoden zu entwickeln.
Bis es soweit ist, wird der kleine
Kampfer mit seiner Frohlichkeit und
seinem starken Willen sicher auch al-
les Kommende meistern.

...........................



Pulmonalklappenstenose

Die Pulmonalklappenstenose (PS)
gleicht in Diagnose und Behand-
lung der Aortenklappenstenose. Hier
sind jedoch die Taschen der Lungen-
schlagaderklappe, die die rechte
Herzkammer mit der Lungenschlag-
ader verbindet, verdickt und teilwei-
se miteinander verschmolzen. Finf
bis sieben Prozent der angeborenen
Herzfehler entfallen auf die PS. Bei
leichter Auspragung sind die Kinder
meist beschwerdefrei; in schwereren
Fallen entwickeln sie unter koérperli-
cher Belastung Atemnot oder Blau-
sucht.

Bei einer kritischen PS besteht akute
Lebensgefahr; der Ductus Arterio-
sus muss medikamentoés offengehal-
ten und ein lebensrettender Eingriff
rasch eingeleitet werden. Der Eingriff
findet als Katheterintervention oder
chirurgisch mit Einsatz der Herz-Lun-
gen-Maschine statt. Im Falle eines Ka-
thetereingriffs Uber die Leistenarte-
rie wird die Klappe mit einem kleinen
Ballon ,gesprengt”. Beim operativen
Vorgehen 6ffnet der Kinderherzchi-
rurg Brustkorb und Lungenschlag-
ader und schneidet die fehlangelegte
Pulmonalklappe ein. Zusatzlich wird
meist noch eine Flickenerweiterung
des Klappenbereichs durchgeflnhrt.
So wird die Gefahr, dass die Klappe
sich anschlieBend erneut verengt,
vermindert.

Die Aussichten fiir die Kinder sind
nach erfolgreicher Behandlung gut.
Sie konnen Sport treiben und ein
normales Leben fiihren. Bei den Kon-
trolluntersuchungen muss auf die
Bedeutung der Undichtigkeit der
Klappe geachtet werden, die unter
Umstanden in wenigen Fallen eine
klappenersetzende Operation nétig
machen kann.

o)
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Herzkind Felix
spriht vor Lebensfreude

Felix hatte keinen leichten Start ins
Leben: In der Schwangerschaft litten
er und sein Zwillingsbruder Moritz
unter dem fetofetalen Transfusions-
syndrom - sie teilten sich eine Pla-

zenta und einige BlutgefaBe. Nach
der Geburt wurde bei ihm dann eine
Pulmonalklappenstenose festgestellt,
die zwingend schnell behandelt wer-
den musste. Gerade einmal vier Mo-
nate war er alt, als die Arzte seine
Lungenschlagaderklappe bei einem
Herzkathetereingriff aufdehnten.
Dabei konnte selbst bei dem kleinen
Baby der Zugang durch die Leiste ge-
wahlt werden, so dass er noch nicht

................................

einmal eine Narbe zurlckbehielt.
Nach dem Eingriff erholte Felix sich
schnell und wuchs und gedieh prach-
tig. Bei regelmaBigen Kontrollunter-
suchungen wird nun Uberwacht, dass
die Pulmonalklappe sich nicht erneut
verengt. Seine Mutter freut sich, dass
der Kleine seinem Zwillingsbruder
Moritz in nichts nachsteht und bei-
de ab Sommer in den Kindergarten
gehen werden: ,Die Zwei halten zu-
sammen wie Pech und Schwefel. Dass
sie sich beide so normal entwickeln,
Uberrascht mich immer wieder.”

...........................



Vorhofseptumdefekt

Beim Vorhofseptumdefekt, auch Atri-
umseptumdefekt genannt (darum
ASD), handelt es sich um ein Loch in
der Scheidewand zwischen den bei-
den Vorhofen des Herzens. Er tritt
bei sieben bis 12 Prozent der Kinder
mit angeborenem Herzfehler auf und
macht zusammen mit dem Ventrikel-
septumdefekt fast die Halfte aller an-
geborenen Herzfehler aus.

Oft liegt der ASD in der Mitte der
Scheidewand, im Bereich des so-
genannten Foramen Ovale, das im
vorgeburtlichen Zustand beide Vor-
kammern verbindet und sich norma-
lerweise nach der Geburt verschlieBt.
Durch den Defekt flieBt, wenn er
offen bleibt, Blut aus dem linken in
den rechten Vorhof (= Links-Rechts-
Shunt) und weiter Uber die rechte
Kammer in die Lungenschlagader.
Durch diese zusatzliche Zirkulation
wird auf Dauer die rechte Herzkam-
mer Uberansprucht — die Lunge wird
LUberflutet”. Im Vergleich zum Ven-
trikelseptumdefekt, bei dem nicht
nur das erhéhte Blutvolumen sondern
auch der Blutdruck das LungengefaB-
system vermehrt belasten, ist die Ge-
fahr eines dauerhaften Lungenhoch-
drucks aber deutlich geringer.

. o)
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Kinder mit ASD sind je nach dessen
GroBe anfalliger fur Infekte oder ent-
wickeln sich langsamer. Auch wenn
die Patienten beschwerdefrei sind,
sollte der Herzfehler im Kleinkindal-
ter korrigiert werden, um Langzeit-
schaden wie Funktionsstérungen der
rechten Herzkammer oder Herzrhyth-
musstérungen zu vermeiden. Sehr
kleine ASD verschlieBen sich mitunter
spontan. Eine Korrektur-Operation
groBerer Defekte ist chirurgisch oder
— bei gunstiger Lage des Defekts -
Uber einen Herzkatheter moglich.
Beim Kathetereingriff wird meist ein
Doppelschirmchen eingesetzt, das
den ASD verschlieBt; sehr groBe oder
unglnstig gelegene ASD mdussen
operativ vernaht werden, direkt oder
durch Einsetzen eines Flickens aus
Kunststoff. Die Offnung des Brust-
korbs kann als begrenzte Er6ffnung
des unteren Brustbeins oder Uber ei-
nen seitlichen Zugang erfolgen, eine
Herz-Lungen-Maschine muss jedoch
weiterhin benutzt werden.

Die Langzeitprognose ist sehr gut
- die Kinder sind normal belastbar.
Eventuell konnen als Spatfolge Herz-
rhythmusstérungen auftreten.

3) Deutsche Kinderherzzentren eV.



Ein ganz normaler Teenie:
Lenas ,,Loch im Herzen”
ist kein Thema mehr

Lena ist ein ganz normaler Teenager
—trotz des Lochs, das bei ihrer Geburt
in der Vorhofscheidewand ihres Her-
zens klaffte. Obwohl der Defekt frih

bemerkt wurde, entschied man sich
zunachst gegen eine Behandlung, da
Lena keine Beeintrachtigungen hatte.
Wahrend ihre Tochter her-anwuchs,
informierten sich Lenas Eltern grind-
lich tber mégliche Behandlungswe-
ge. So horten sie von einem minimal-
invasiven Verfahren in Gottingen, bei
dem Lenas ASD per Herzkatheter ver-
schlossen werden kénnte. Noch bevor
Lena eingeschult wurde, nahm man
den Eingriff vor und setzte ein Dop-
pelschirmchen ein. Nach vier Tagen
konnte das Madchen bereits wieder
entlassen werden. Im Laufe weniger

................................
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Monate war das Schirmchen komplett
mit herzeigener Innenhaut Uber-
zogen und somit dicht. Heute wird
Lenas Herz noch einmal jahrlich kon-
trolliert. Sie geht in die achte Klasse
des Gymnasiums, spielt Tischtennis
im Verein, fotografiert fur ihr Leben
gern und fahrt begeistert Inline-Ska-
tes. Naturlich trifft sie sich auch gern
mit ihren Freundinnen - ein starkes
Madchen, dessen Geschichte Mut
macht!

...........................



Ventrikelseptumdefekt

Der Ventrikelseptumdefekt (VSD),
das heiBt ein Loch in der Scheide-
wand zwischen den beiden Herzkam-
mern, ist mit 20 bis 25 Prozent der
mit Abstand haufigste angeborene
Herzfehler. Durch den Defekt besteht
ein sogenannter Links-Rechts-Shunt:
Da in der linken Herzkammer ein ho-
herer Druck besteht als rechts, flieBt
durch das Loch sauerstoffreiches Blut
aus der linken in die rechte Herzkam-
mer und weiter in die Lungenschlag-
ader.

Kleine VSD beeintrachtigen die Kin-
der nicht und verschlieBen sich hau-
fig spontan. GréBere Defekte hinge-
gen fuhren dazu, dass sich besonders
die linke Herzkammer durch die dau-
erhafte Uberlastung vergréBert und
die Druckverhéltnisse in den Kam-
mern sich mehr und mehr anglei-
chen. Die LungengefaBe verharten
sich und der daraus folgende fixierte
Lungenhochdruck (pulmonaler Hy-
pertonus) ist nicht mehr rickgangig
zu machen. Spatestens jetzt flieBt
auch das sauerstoffarme Blut anstatt
nach rechts in die Lunge nach links
in den Korperkreislauf (Rechts-Links-
Shunt); die Kinder werden — zunéachst
bei Belastung, spater auch in Ruhe
— blaustichtig und zeigen Anzeichen
einer Herzinsuffizienz. Ein groBe-
rer VSD muss also friihzeitig — in der
Regel im Sauglingsalter — behandelt
werden, um irreversible Schiaden zu
vermeiden.

Der VSD wird meist operativ unter
Einsatz der Herz-Lungen-Maschine
verschlossen. Der Kinderherzchirurg
er6ffnet dabei den Brustkorb und
den rechten Vorhof, um durch die
Vorhofklappe (Trikuspidalklappe)
hindurch den Defekt mit einem Flik-
ken zu verschlieBen. Gelegentlich
kénnen bei dem Eingriff die Leitun-
gen fur den Schlagimpuls des Her-
zens (Reizleitungssystem) verletzt
werden - in diesem Fall ist ein Herz-
schrittmacher notwendig. Bei etwas
alteren Kindern kann der VSD je nach
Lage und GroBe gelegentlich auch
per Herzkatheter verschlossen wer-
den. Dazu wird ein Doppelschirm-
chen Uber einen Zugang durch die
Leiste im Defekt positioniert.

Nach erfolgreichem Korrektureingriff
sind die Kinder herzgesund und un-
terscheiden sich in nichts von ihren
Altersgenossen. Bei den Kontrollun-
tersuchungen achtet der Kardiologe
trotzdem besonders auf die Funktion
der Herzkammern und eventuell auf-
tretende Herzrhythmusstérungen.
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Leon erobert die Welt -
trotz angeborenen Herzfehlers

Vor kurzem hat Leon mit Bravour sein
Abitur bestanden und reist nun durch
die Welt: Drei Monate verbringt er
in Neuseeland, bevor er im Sommer
sein Studium des ,Communication
& Cultural Management” beginnen
mochte. Leon lebt als ganz norma-
ler, kerngesunder und frohlicher
junger Mann - obwohl er im Januar
1990 mit einem groBen Loch in sei-
ner Herzscheidewand zur Welt kam.
Vor der Geburt hatte der Frauenarzt
nichts Ungewodhnliches festgestellt,
doch ein Herzgerdusch des Neugebo-

renen fuhrte schlieBlich zur Diagno-
se VSD. Zunachst warteten die Arzte
noch ab, ob sich der Defekt spontan
verschlieBen wirde - doch als nach
sieben Monaten noch keine Veréan-
derung sichtbar war, galt es rasch zu
handeln. Leon wurde in der dama-
ligen Johanniter-Unfallklinik Sankt
Augustin operiert, das groBe Loch
in seiner Herzscheidewand mit ei-
nem Flicken verschlossen. Nach dem

Eingriff blihte der bis dahin extrem
untergewichtige Junge richtig auf,
trank mit Appetit und entwickelte
sich ganz normal. Heute ist er sehr
sportlich, betrieb lange Jahre Basket-
ball als Leistungssport in der hochs-
ten deutschen Jugendspielklasse und
nahm zweimal erfolgreich an der
Finalrunde der Deutschen Meister-
schaft teil. Nun freut er sich auf sein
Studium - und nur ein zarter langer
Strich auf seiner Brust erinnert noch
an das erste, ungewdhnliche Aben-
teuer seines Lebens.

o)
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Fallot-Tetralogie

Die Fallot-Tetralogie (Tetralogy of
Fallot, daher TOF), die erstmals 1880
von dem Franzosen Etienne Fallot be-
schrieben wurde, ist eine Kombinati-
on von vier anatomischen Befunden:
Verengung der Lungenschlagader
(Pulmonalstenose), groBer Kammer-
scheidewanddefekt (VSD), verdickte
Muskulatur der rechten Herzkammer
und Verlagerung der Kérperschlag-
ader nach rechts Gber den VSD. Etwa
acht Prozent der Kinder mit ange-
borenem Herzfehler leiden unter
einer Fallot-Tetralogie. Je nach Aus-
pragung sind die Kinder mehr oder
weniger blaustchtig und/oder fallen
durch ein Herzgerdusch auf. Akut
kann es zu einer mangelhaften Lun-
gendurchblutung, einem sogenann-
ten hypoxamischen Anfall kommen,
bei dem die Kinder bewusstlos wer-
den kénnen.

Eine Operation mit Herz-Lungen-Ma-
schine ist im Laufe des ersten Lebens-
jahres zwingend notwendig. Dabei
wird der VSD mit einem Flicken ver-
schlossen und die verengte Lungen-
schlagader sowie der Auslass der rech-
ten Herzkammer erweitert, um einen
ungehinderten Blutfluss zur Lunge zu
ermdglichen. Falls die Lungenschlag-
aderklappe fehlerhaft angelegt ist,
werden die Taschen aufgetrennt.

Sehr selten ist auch der Einsatz einer
GefaBprothese nétig, die die Lungen-
schlagader und -klappe ersetzt. Liegt
eine ausgepragte Unterentwicklung
der LungengefaBBe vor, kann in sel-
tenen Fallen bei Neugeborenen ein
sogenannter aorto-pulmonaler Shunt
notwendig werden: Es wird eine
Verbindung zwischen Koérper- und
Lungenschlagader geschaffen, die
die Lungendurchblutung zunachst si-
cherstellt, bis die LungengefaBe gro3
genug fur den vollstandigen Eingriff
erscheinen.

Die Ergebnisse der Korrekturopera-
tion sind im Normalfall sehr gut. In
seltenen Fallen mussen verbleibende
Undichtigkeiten des VSD oder eine
erneute Verengung der Lungen-
schlagader behandelt werden. Lang-
fristig muss bei rund 20 % der Pati-
enten die Lungenschlagaderklappe
ersetzt werden. Bei der Nachsorge
sollte auch besonderes Augenmerk
auf eventuelle Herzrhythmusstérun-
gen gelegt werden.
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Sonnenschein Nina
ist heute herzgesund

Die kleine Nina ist der lebende Beweis
dafur, dass eine fruhzeitige Diag-
nose und die richtige Behandlung zur
rechten Zeit bei Herzkindern Uber
Leben und Tod entscheiden kénnen.

Nina wurde gleich nach der Geburt im
Kinderherzzentrum GieBBen behandelt

Als in der Schwangerschaft eher zu-
fallig eine Auffalligkeit des Herzens
festgestellt wurde, war sofort klar,
dass Nina im Kinderherzzentrum
GieBen zur Welt kommen widrde,
wo das Neugeborene sofort versorgt
werden konnte. Als Nina dann auch
noch funf Wochen zu frih geboren
wurde, war auf der GieBener Kin-
derintensivstation bereits alles fur sie

................................
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vorbereitet. Glucklicherweise war das
Baby jedoch so kraftig, dass der le-
bensnotwendige Eingriff noch etwas
verschoben werden konnte. Mit sechs
Monaten wurde das kleine Madchen
dann von den GieBener Spezialisten
operiert und ihr schwerer Herzfeh-
ler — die Fallot-Tetralogie — in einem
sechsstiindigen Eingriff korrigiert.
Nina erholte sich gut und wird nun
regelmaBig mit nicht-invasiver MRT-
Technik untersucht. Sie kommt im
Sommer in den Kindergarten und halt
ihre Eltern und ihre groBBe Schwester
ordentlich auf Trab.

Heute ist Nina nicht zu bremsen

...........................
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Transposition der groB3en Arterien

Bei der Transposition der groBen
Arterien (TGA) ist falschlicherweise
die Korperschlagader mit der rech-
ten und die Lungenschlagader mit
der linken Herzkammer verbunden
anstatt — wie im Normalfall - umge-
kehrt. Kérper- und Lungenkreislauf
sind hier also nicht hintereinander
geschaltet, sondern verlaufen pa-
rallel, das heiBt sie sind komplett
voneinander getrennt. Das bedeu-
tet, dass die Kinder nicht lebensfa-
hig sind, wenn nicht zusatzlich eine
Kurzschlussverbindung in Form eines
Lochs im Herzen oder eines offenen
Ductus Arteriosus vorliegt, Gber die
sich das Blut mischen kann. Vier bis
sechs Prozent der Kinder mit einem
angeborenen Herzfehler weisen eine
TGA auf.

Bei den meist stark blaustichtigen
Kindern versucht man zunéchst, den
Ductus Arteriosus medikamentds of-
fen zu halten. Als weitere lebensret-
tende MaBnahme kann zuséatzlich das
Foramen Ovale, das vor der Geburt
beide Vorhofe verbindet, mit einem
Ballonkatheter erweitert werden.

o)
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Eine Operation ist aber unumgang-
lich. Heute wird die TGA mittels der
sogenannten Arteriellen Switch-Ope-
ration korrigiert: Dabei trennt der
Chirurg Kérper- und Lungenschlag-
ader oberhalb der Herzklappen ab
und néaht sie vertauscht wieder an,
wobei auch die HerzkranzgefaBe
umgepflanzt werden mussen. Bei der
Operation kommt die Herz-Lungen-
Maschine zum Einsatz.

Bei einer sehr seltenen Sonderform
der TGA sind neben den GefaBen
auch die Herzkammern vertauscht, so
dass die Verbindungen also funktio-
nell wieder richtig sind. Falls diese so-
genannte L-TGA aber in Verbindung
mit anderen Fehlbildungen auftritt,
mussen auch diese behandelt wer-
den. Dann ist zu entscheiden, ob
bei einem solchen Eingriff auch die
Vertauschung der GefaBe und Kam-
mern rickgangig gemacht wird. Als
Spatfolge sind — sowohl im Falle ei-
ner Operation wie auch ohne - Herz-
rhythmusstérungen haufig.

In den meisten Fallen entwickeln sich
die Kinder nach erfolgter Korrektur
normal und sind uneingeschrankt
belastbar. Lebenslange Kontrollun-
tersuchungen beim Kardiologen sind
jedoch nétig.



Lukas kann trotz mehrerer
Herzfehler wieder lachen

Der 12-jahrige Lukas ist ein sportbe-
geisterter Junge, der das Gymnasium
besucht und gern Skateboard fahrt.
Dass er mit mehreren angeborenen
Herzfehlern zur Welt kam und be-
reits haufig operiert werden muss-
te, merkt man ihm heute nicht mehr
an. Bereits in der Schwangerschaft
wurde festgestellt, dass Lukas’ Lun-
genschlagader verengt war und eine
Pulmonalklappenstenose vorlag, dass
auBerdem seine Herzscheidewand

ein Loch hatte, und dass die groBen

GefaBe sowie seine Herzkammern
vertauscht waren. Zwei Jahre gaben
die Arzte dem kleinen Kerl Zeit, gré-
Ber und starker zu werden, bis er zum
ersten Mal operiert werden musste.
Die GefaBe wurden umgepflanzt,
das Loch in seinem Herzen wurde
verschlossen, und da ein Aufdehnen
der Lungenschlagader wegen der
vertauschten GefaBe nicht moglich

war, wurde Lukas ein sogenanntes
klappentragendes Conduit einge-
setzt, das die Arbeit der verwach-
senen Pulmonalklappe Ubernahm.
Nach dieser Operation ging es Lukas
deutlich besser. Vor kurzem stand
fur ihn dann ein erneuter Eingriff
an, weil das Conduit mit der Zeit zu
verkalken begann. Die Arzte setzten
einen ,mitwachsenden” Stent ein,
der sogar bis zur ErwachsenengroBe
dehnbar ist — so stehen fur den Jun-
gen zunachst hoffentlich keine wei-
teren Operationen an.

o)
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Trikuspidalatresie

Die Trikuspidalklappe ist die Herz-
klappe zwischen rechtem Vorhof
und rechter Herzkammer. Bei der Tri-
kuspidalatresie (TA) ist sie nicht ange-
legt und an ihrer Stelle hat sich eine
undurchlassige Membran gebildet.
Meist ist die rechte Herzkammer er-
heblich unterentwickelt und ein Ven-
trikelseptumdefekt verbindet beide
Herzkammern. Da funktionell nur
eine Kammer vorliegt, spricht man
auch vom ,Einkammerherz” (univen-
trikulares Herz, single ventricle).

Uber einen Atriumseptumdefekt zwi-
schen den beiden Vorhofen flieBt das
Blut aus den Hohlvenen in den linken
Vorhof und von dort aus weiter in die
beiden Herzkammern. Es vermischen
sich also sauerstoffarmes und -reiches
Blut im Herzen, so dass die Kinder
blaustchtig sind.

Zur Korrektur des Herzfehlers muss
bei bestehender Uberdurchblutung
zunachst die  Lungenschlagader
kunstlich verengt werden, um eine
Uberflutung der Lunge und damit
den Aufbau eines dauerhaften Lun-
genhochdrucks zu verhindern. Bei
einer Unterdurchblutung der Lunge
muss zunachst ein Shunt angelegt
werden. Spater muss dieser Herzfeh-
ler mit der Fontan-Operation behan-
delt werden, um Kérper- und Lungen-
kreislauf voneinander zu trennen.
Der Chirurg verbindet dabei — meist
in einem zweischrittigen Operations-
verfahren - die obere sowie die unte-
re Hohlvene in Form eines Tunnels in-
ner- oder auBerhalb des Herzens mit
der rechten Lungenschlagader (siehe
auch Behandlungsschritte 2 und 3 des
Hypoplastischen Linksherzsyndrom:s).

Nach dem letzten Eingriff sind die
Kinder nicht mehr blausiichtig und
entwickeln sich meist normal. Sie
sind im Alltag kaum eingeschrankt
und kénnen in MaBen Sport treiben.
Kontrollbesuche beim Kardiologen
sind jedoch lebenslang einzuhalten;
langfristig drohen unter Umstanden
Herzrhythmusstérungen.
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Lynn-Christin strahlt gliicklich -
sie hat es geschafft!

Wenige Stunden nach der Geburt
der kleinen Lynn-Christin schlugen
die Kinderkrankenschwestern Alarm:
Bei den Routineuntersuchungen wa-
ren ihnen UnregelmaBigkeiten am
Herzen des Neugeborenen aufgefal-
len. Bald stellte sich heraus, dass das
kleine Madchen an einer Trikuspi-
dalatresie litt. Die Trikuspidalklappe
fehlte, und die rechte Herzkammer
war praktisch nicht vorhanden, so

dass nur eine Kammer das Blut durch
Lynn-Christins Kérper pumpte. So-
fort wurde das Neugeborene in das
nahegelegene Kinderherzzentrum
in Sankt Augustin gebracht. Be-
reits am funften Lebenstag wurde
Lynn-Christin ein sogenannter Shunt
eingesetzt, und bei einer zweiten
Operation zweieinhalb Jahre spater
wurde die Fontan-Operation durch-
gefuhrt. Danach waren Kérper- und
Lungenkreislauf des kleinen
Madchens erfolgreich ge-
trennt. Lynn-Christin verkraf-
tete beide Eingriffe sehr gut
und holte in ihrer Entwick-
lung rasant alles nach, was
sie im Krankenhaus verpasst
hatte. Eine Kontrolluntersu-
chung per Herzkatheter nach
sieben Jahren zeigte keine
Auffalligkeiten. 2009 konn-
te Lynn-Christin sogar in die
funfte Klasse des Gymnasi-
ums eingeschult werden, wo
sie mit Freude lernt und sich
sehr wohl fuhlt.

o)
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Alle konnen helfen!

Noch vor wenigen Jahrzehnten kam
die Diagnose ,angeborener Herz-
fehler” vielfach einem Todesurteil
gleich. So verstarb noch Anfang der
70er Jahre jedes zweite betroffene
Kind an dieser haufigsten Organfehl-
bildung. Heute kénnen rund 95 Pro-
zent der ,Herzkinder” weitgehend
so aufwachsen wie ihre gesunden
Altersgenossen, stehen bundesweit
Kinderherzzentren mit spezialisierten
Medizinern zur Verfligung. Selbst bei
Vorliegen eines der beiden schlimm-
sten Herzfehler, dem Hypoplastischen
Linksherzsyndrom und der Fallot-
Tetralogie, sind nach erfolgreicher
Behandlung korperliche Betatigung
und Sport moglich.

Ebenfalls erfreulich: Die meisten
Betroffenen kénnen — manchmal mit
Einschrankungen — Schul- und Berufs-
ausbildung absolvieren und eine ei-
gene Familie griinden.

Trotz aller Fortschritte besteht aber
in der Kinderherzmedizin weiterhin
hoher Handlungsbedarf. So kénnen
nach Ansicht der Experten die Un-
tersuchungsmethoden kanftig noch
praziser sein und die Diagnosen noch
friher vorliegen. AuBerdem kdnnen
Behandlungen kiinftig weniger in-
vasiv sein und mit einer geringeren
Zahl von Folgeoperationen auskom-
men. FUr diese stetige Verbesserung
von Diagnostik- und Behandlungs-
moglichkeiten setzt sich die Forder-
gemeinschaft Deutsche Kinderherz-
zentren e.V. seit 1989 erfolgreich ein.
Seit der Griindung haben wir rund 25
Millionen Euro fur unsere Satzungs-
zwecke aufbringen kénnen.
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Alle konnen helfen!

Angesichts leerer Kassen der 6ffent-
lichen Hand kénnen wichtige For-
schungsprojekte und die Verbesse-
rung der Klinikausstattung auch im
Bereich der Kinderherzmedizin nur
durch burgerschaftliches Engage-
ment finanziert werden. Wenn wir
also auch weiterhin beispielsweise
bei der Entwicklung mitwachsender
Herzklappen maBgeblich helfen oder
Kinderherzzentren mit modernen
Diagnosegeraten ausstatten wollen,
geht dies nicht ohne die Hilfe von ver-
antwortungsbewussten  Menschen.
Dabei sind die Moglichkeiten, unser
Anliegen zu unterstitzen, vielfaltig:
Sei es Uber finanzielle Zuwendungen

und Uber Sachspenden, oder auch
darUber, unser Anliegen weiterzu-
tragen und andere Interessierte oder
Betroffene auf uns aufmerksam zu
machen.

Bitte helfen auch Sie uns, damit
wir den kleinen Herzpatienten
weiterhin helfen kénnen!
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Bildnachweis

Samtliche Bilder sind Eigentum der
Fordergemeinschaft Deutsche Kin-
derherzzentren e.V. oder stammen
aus Privatbesitz und durfen ohne
Genehmigung weder privat noch
geschaftlich verwendet werden.

Impressum

Fordergemeinschaft
Deutsche
Kinderherzzentren e.V.
Elsa-Bréandstrom-StralBe 21
53225 Bonn
info@kinderherzen.de
www.kinderherzen.de

Tel.: 0228-35 99 24
Fax: 0228-35 57 22

Die Forderdemeinschaft
verpflichtet sich, die Regeln
des BDSG einzuhalten.



Damit herzkranke Kinder leben konnen
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