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Kinderkardiologie - Klinische Symptome 
anhand von Fallbeispielen

Wissen  
⇵ 

Klinik 

EKG, Rö-Thorax 

bildgebende Verfahren
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Echokardiographie 
Herzkatheteruntersuchung 
MRT  

CT-Angiographie

weiteres: Labor, Genetik, etc.

Diagnostik

Pulse

an allen Extremitäten und beiden Arteriae carotis überprüfen !! 

Befunde abhängig von: 

• Anatomie 

• aktueller Hämodynamik 

• Ductus arteriosus bei Neugeborenen und jungen Säuglingen
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Aortenisthmusstenose mit Stenose der Art. subclavia sinistra
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Puls-Variabilität
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Puls-Variabilität
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Aortenisthmusstenose mit  
Art. subclavia dextra als Art. lusoria

_
_ _

Puls-Variabilität
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unterbrochener Aortenbogen
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•5 cm



HGK

unterbrochener Aortenbogen Typ A postnatal
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unterbrochener Aortenbogen Typ B postnatal
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unterbrochener Aortenbogen Typ C postnatal



Stridor

– doppelter AoBogen 

– pulmonary vessel sling

10

Kardiale Bildgebung bei Kindern | Kehl | Münster, November 2015

doppelter Aortenbogen
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doppelter Aortenbogen
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doppelter Aortenbogen
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Dyspnoe bei Pulmonary Vessel Sling
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Dyspnoe bei Pulmonary Vessel Sling
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Frühgeborenes, Lungensequester, Dextrokardie
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Frühgeborenes, Lungensequester, Dextrokardie
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Frühgeborenes, Lungensequester, Dextrokardie



Herzfehler mit Links-Rechts-Shunt
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RA RA RVLA LVPVR SVRRV
Qp Qs

ASD
VSD

PDA

 Qp   = Blutfluß in der Pulmonalarterie 

 PVR = pulmonalvaskulärer Widerstand 

 Qs    = Blutfluß in der Aorta 

 SVR = systemvaskulärer Widerstand

 RA   =  rechtes Atrium 

 RV   =  rechter Ventrikel 

 LA   =  linkes Atrium 

 LV   =  linker Ventrikel 

Ventrikelseptumdefekt
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Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Links-Rechts-Shunt 

Vergrößerung von  
LA, LV (Echo, EKG, Rö.) 

Herzgeräusch durch  
Druckgradienten

21
Geräusche und Hämodynamik abhängig von der Defektgröße

Ventrikelseptumdefekt (VSD)



Radiologische Zeichen beim VSD 
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Ventrikelseptumdefekt (VSD)

IVC

IVC     inferior caval vein 

SVC    superior caval vein 

LV      left ventricle 

RA      right atrium 

RV      right ventricle 

PA       pulmonalary artery

23verschiedene Positionen der Defekte

RV

312 Kapitel 16 · Septale Defekte und vaskuläre Fehlverbindungen
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-
man et al. 1990) eine Vasodilatation und damit einen Abfall des
pulmonalen Strömungswiderstandes und im weiteren Verlauf 
eine allmähliche Involution der beim reifen Fetus physiologi-
schen Mediahypertrophie. Bei normalen kardiorespiratorischen
Verhältnissen erreicht der Säugling dann im Alter von 3–6 Wo-
chen durch die Kapazitätszunahme des gesamten Gefäßbettes
einen normalen Lungengefäßwiderstand (RpRR ; Rudolph 1970; 
Haworth et al. 1977; Haworth 1986, 1987).

Diese physiologische postnatale Entwicklung kann bei gro-
ßen, nicht drucktrennenden Verbindungen zwischen System-
und Lungenkreislauf, v. a. bei aortopulmonalen und intervent-
rikulären Defekten, durch eine direkte Einwirkung des syste-
marteriellen Druckes auf die Lungengefäße sowie durch das
stark erhöhte Strömungsvolumen im kleinen Kreislauf gestört
werden (Edwards 1957; Wagenvoort 1960; Mocellin et al. 1989) 
und zu einer pulmonalvaskulären Erkrankung führen (»pulg -
monary vascular disease«/PVD, Wagenvoort u. Modi 1989). 
Wobei die Reaktivität des Lungengefäßsystems (Bloomfield
1964) unter dem Einfluss der Elastase sowie der Regulation der
Genexpression auf Kollagen, Elastin, Endothelin-1 sowie ver-
schiedene Wachstumsfaktoren und Mechanismen der Signal-
übertragung zur Proliferation der glatten Muskelzellen eine
zusätzliche, noch nicht in allen Details geklärte Rolle spielen

(Ye u. Rabinovitch 1992; Rosenberg et al. 1993; Hopkins 1995; 
Rabinovitch 1995, 1997).

In den meisten dieser Fälle kommt es bei normaler Reakti-
vität in Folge einer protrahierten Mediainvolution zunächst zu 
einem verzögerten Abfall des RpRR  zwischen dem 2. und 6. Lebens-
monat (Rudolph 1970). Die vasokonstriktive Reaktion der Lun-
gengefäße als Antwort auf den hohen pulmonalarteriellen Druck 
bewirkt dann im weiteren Verlauf allmählich eine erneute Zu-
nahme der Mediahypertrophie der muskulären Arterien sowie 
eine Muskularisierung der normal nicht mit Muskelgewebe aus-
gestatteten peripheren Arterien.

Zusätzlich stellen sich Veränderungen des Endothels ein
mit subendothelialem Ödem sowie Wanderung von medialen
glatten Muskelzellen in den subendothelialen Raum (Ye u. 
Rabinovich 1992) sowie Veränderungen der Intima mit Zell-
proliferationen und Hyalinisierung. Dies führt schließlich zur
Fibrosierung und Obliteration der Lungenarteriolen durch
organisierte Mikrothromben und damit zum pathologisch-
anatomischen Substrat einer »Pulmonalsklerose« (Heath u. 
Edwards 1958; Rabinovitch et al. 1978; Haworth 1984, 1992;
Rabinovitch 1995).

Bei einer allerdings selteneren gesteigerten Reaktivität bleibtt
in Folge frühzeitiger Vasokonstriktion der Lungengefäße die 
postnatale Mediainvolution weitgehend aus und der RpRR von vorn-

. Abb. 16.2. Atrioventrikuläre, interventrikuläre und aortopulmonale Fehlverbindungen

perimembranöser (subaortaler) VSD 

subpulmonaler VSD 

inlet VSD 

muskuläre VSD (oft multipel) 

PA

RA

SVC

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Subaortaler VSD

Ventrikelseptumdefekt (VSD)



Subaortaler VSD in der transösophagealen Echokardiographie (TEE) 

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

muskulärer VSD

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Interventioneller VSD-Verschluss

Ventrikelseptumdefekt (VSD)



Vorhofseptumdefekt

Links-Rechts-Shunt 

Vergrößerung von 
RA, RV (Echo, EKG) 
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Vorhofseptumdefekt (ASD)

Herzgeräusche nicht primär, erst durch relative Stenosen  

     Pulmonalklappe  
(Systolikum) 

Tricuspidalklappe  
(Diastolikum)

VorhofseptumdefektVorhofseptumdefekt (ASD)
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Vorhofseptumdefekt

Ostium secundum  
Defekt (ASD II)
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Vorhofseptumdefekt (ASD)

Ostium primum Defekt  
(ASD I)



ASD II

Vorhofseptumdefekt (ASD)

Vorhofseptumdefekt (ASD)

Katheterintervention als Alternative zur OP?

„stretched  
  diameter“

Vorhofseptumdefekt (ASD)

Katheterintervention



Amplatzer-ASD-Okkluder
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mittlerer Stent-Anteil Konfiguration zur Katheter-Einlage

Amplatzer-ASD-Okkluder
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Vorhofseptumdefekt (ASD II)
Vorhofseptumdefekt (ASD)

Katheterintervention



Vorhofseptumdefekt (ASD)

Katheterintervention

38Echo (TTE) nach interventionellem ASD-Verschluss

Vorhofseptumdefekt (ASD)

Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)
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Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)

Links-Rechts-Shunt 
(auch Rechts-Links) 

Vergrößerung aller  
Herzhöhlen 
(Echo, EKG, Rö.) 

Herzgeräusch durch  
AV-Klappeninsuffizienz
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Links-Rechts-Shunt 
(auch Rechts-Links) 

Vergrößerung aller  
Herzhöhlen 
(Echo, EKG, Rö.) 

Herzgeräusch durch  
AV-Klappeninsuffizienz

Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)

ASD I versus AVSD
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ASD I versus AVSD

Systole Diastole

Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)
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Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)

Transösophageales Echo (TEE)

Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)

Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)

Transösophageales Echo (TEE)
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Patchverschluß des AVSD

Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)

nach Patchverschluß des AVSD

Atrioventrikulärer Septumdefekt (AVSD)

Persistierender Ductus arteriosus (PDA)
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Links-Rechts-Shunt 
(selten Rechts-Links) 

Vergrößerung von  
LA, LV (Echo, EKG) 

Herzgeräusch durch  
Druckgradienten



Persistierender Ductus arteriosus (PDA)

Persistierender Ductus arteriosus (PDA)

Persistierender Ductus arteriosus (PDA)

hoher Gradient geringer Gradient



Persistierender Ductus arteriosus (PDA)

Pulmonale Hypertonie (pH)

Prävalenz  der pH bei Herzfehlern
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van der Velde ET, et al. CONCOR.  
Eur J Epidemiol 2005;20;549–557

Pulmonale Hypertonie (pH)

Herzfehler mit Rechts-Links-Shunt
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RA RA RVLA LVPVR SVRRV
Qp Qs

VSD mit Pulmonalstenose /  
               Pulmonalatresie

ASD mit Tricuspidalstenose, -atresie;  
               Pumonalstenose, -atresie

PDA bei pers. fetaler 
Circulation (PFC)

immer als Kombination von mehreren Läsionen



Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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VSD 
Pulmonalstenose 

überreitende Aorta 
Rechtsherzhypertrophie 

Rechts-Links-Shunt

Fallot´sche Tetralogie (TOF)

VSD 

überreitende Aorta 

Rechtsherz- 
hypertrophie

Pulmonalstenose 
infundibulär 
valvulär 
supravalvulär

Fallot´sche Tetralogie (TOF)



Pulmonalstenose 
infundibulär 
valvulär 
supravalvulär

Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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zentrale  
Zyanose

Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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Trommelschlegel und Uhrglasnägel

Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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Hockstellung  

zur Erhöhung des  
Systemwiderstandes 
(SVR)

Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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Risiko: 

hypoxämischen Anfall 

Hirnabszess

Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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Notfall-Therapie bei hypoxämischen Anfall 

Erhöhung des SVR 
Anwinkeln der Beine 
Pressen gegen den Bauch 
Morphin subcutan oder i.m. 
Noradrenalin

Fallot´sche Tetralogie (TOF)
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Operation 

VSD-Patchverschluss 
Erweiterung des RVOT 

Infundibulumresektion 
Patcherweiterung 
PV-Kommissurotomie

Fallot´sche Tetralogie (TOF)

Aorta (Ao) konnektiert mit dem RV, 

Arteria pulmonalis (PA) mit dem LV 

Ao steht vorn und rechts:  
dextro-Transposition (d-TGA)
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Transposition der großen Arterien (TGA)



Aorta (Ao) konnektiert mit dem RV, 

Arteria pulmonalis (PA) mit dem LV 

Ao steht vorn und rechts:  
dextro-Transposition (d-TGA)
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Transposition der großen Arterien (TGA)

4% - 7% der Herzfehler sind d-TGA 

♂ : ♀ = 2 : 1
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Epidemiologie bei TGA

• zentrale Zyanose 
keine grundlegende Besserung durch O²-Gabe 
(Hyperoxietest zeigt keinen signifikanten Anstieg des paO²) 

• selten Herzgeräusche 
• schlechte Hautdurchlutung 

grau-livides Aussehen (oft Fehldiagnose: Sepsis) 
• zunehmende Azidose 

Tachypnoe, „Kußmaul“-Atmung 

• Tod durch Hyoxie und Organversagen
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Symptome bei TGA



Kreislauf bei TGA
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ASD    VSD      PDA

RA

LA

RV Aorta

LV Art.pulm

Transposition der großen Arterien (TGA)

• zentrale Zyanose 
keine grundlegende Besserung durch O²-Gabe 
(Hyperoxietest zeigt keinen signifikanten Anstieg des paO²) 

• selten Herzgeräusche 

• schlechte Hautdurchlutung 
grau-livides Aussehen (oft Fehldiagnose: Sepsis) 

• zunehmende Azidose 
Tachypnoe, „Kußmaul“-Atmung 

• Tod durch Hyoxie und Organversagen
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– an Herzfehler denken 
  bei Zyanose und Azidose eines Neugeborenen  

– Echokardiographie 
  Sicherung der Diagnose in > 90%  

– Angiokardiographie 
  für gleichzeitige Notfall-Therapie 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Diagnose bei TGA



in klaren Fällen: 

– Gefäßstellung mit  
 Dextroposition der Aorta (dTGA) 

– Vorhof-, Ventrikelseptum, PDA 
 beurteilbar 

– 2 Koronararterien 

– keine anderen Herzfehler 

einzige prä-operative 
Bildgebung in ~50%
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Echokardiographie bei TGA

–Beatmung ?? 

–Azidoseausgleich 

–O²-Gabe ?? 

 cave: spontaner PDA-Verschluß durch O² 

–Shunt-Vergrößerung !!
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Notfalltherapie bei TGA
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ASD           VSD          PDA

RA  RV    Ao

LA  LV    PA
Prostaglandin  

E1

Rashkind 
Manöver

Notfalltherapie bei TGA



durch restriktives Foramen ovale

unzureichender Vorhofshunt bei TGA

Notfalltherapie bei TGA

ein Loch ist gut

ein Loch ist gut

zwei Löcher 
sind besser!

Notfalltherapie bei TGA



Notfalltherapie bei TGA

Rashkind - Manöver

Diagnose- und Therapie-Plan bei TGA

– Ausschluß zusätzlicher Herzfehler  
   (Stenosen an den Ausflußbahnen etc. ) 

– Status der Koronararterien 

– Stabilisierung / Erholung des Kindes  

– Operationsplanung 
   (meist zwischen 5.-10. Tag)
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Arterielle Switch-Operation (ASO) bei TGA
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Kehl 11/08
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Synkopen durch Tachykardien  

Zeichen einer Kardiomyopathie 

– Blässe, Schwäche 

– Dyspnoe bei Belastung 

auffallende Haut und Haare

Symptome eines 13-jährigen

Hyperkeratosen



Hyperkeratosen woolly hair

Kardiomegalie (MRT, Rö),  
                                                 subkutaner Defibrillator
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Desmosomen  
in Epithelzellen und Kardiozyten

Al-Jassar C et al.,  Mechanistic Basis of Desmosome-Targeted Diseases, 
J Mol Biol 2013; 425, 4002-4022, DOI: 10.1016/j.jmb.2013.07.035.

Dehne J, Kehl HG, et al.  
Novel desmoplakin c.1789 T>C mutation  

in Carvajal Syndrome, a rare cause of DCM in children
Thorac Cardiov Surg 2015; 63: S215

neue Mutation im Desmoplakin (DP) - Gen 
Chromosom 6p24.3  

heterozygot c.1789 T>C 

Aminosäurentausch (Ser597Pro)  
im Spectrin-Protein Domäne 4 (SR4)

Befunde an Herz und Haut / Haaren
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Kardiomyopathien (DCM, ARVCM) 

Hyperkeratosen (streifig, palmoplantar) 

Haaranomalien (woolly hair)

Desmosomen-Anomalie

+ 

+ 

≈

Vielen Dank

Hans Gerd Kehl 
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