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Kinderkardiologie - Klinische Symptome
anhand von Fallbeispielen

Hans Gerd Kehl
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Diagnostik

Wissen

I
Klinik
EKG, R6-Thorax

bildgebende Verfahren
Echokardiographie

Herzkatheteruntersuchung
MRT

CT-Angiographie

weiteres: Labor, Genetik, etc.

Pulse

an allen Extremitaten und beiden Arteriae carotis Uberprifen !!

Befunde abhangig von:
* Anatomie

« aktueller Hdmodynamik

« Ductus arteriosus bei Neugeborenen und jungen Sauglingen




Puls-Variabilitat

Aortenisthmusstenose mit Stenose der Art. subclavia sinistra
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Puls-Variabilitat

@

orteishmuAsstenoe mit
Art. subclavia dextra als Art. lusoria

Puls-Variabilitat

unterbrochener Aortenbogen




unterbrochener Aortenbogen Typ A postnatal

unterbrochener Aortenbogen Typ B postnatal

WL 28

unterbrochener Aortenbogen Typ C postnatal




Stridor

— doppelter AoBogen

— pulmonary vessel sling

doppelter Aortenbogen

WL:-195 WW: 404

doppelter Aortenbogen

WL:-195 WW: 404




doppelter Aortenbogen
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Dyspnoe bei Pulmonary Vessel Sling

Dyspnoe bei Pulmonary Vessel Sling




Friihgeborenes, Lungensequester, Dextrokardie

Frihgeborenes, Lungensequester, Dextrokardie

Frilhgeborenes, Lungensequester, Dextrokardie




Herzfehler mit Links-Rechts-Shunt

RA = rechtes Atrium Qp = BlutfluB in der Pulmonalarterie
RV = rechter Ventrikel PVR = pulmonalvaskularer Widerstand
LA = linkes Atrium Qs = Blutfluf in der Aorta

LV = linker Ventrikel SVR = systemvaskularer Widerstand

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Links-Rechts-Shunt \\‘ |
———

Vergroferung von
LA, LV (Echo, EKG, R3.)

Herzgerausch durch
Druckgradienten

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Gerdusche und Hamodynamik abhéngig von der Defektgrofe
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Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Radiologische Zeichen beim VSD

Posteroanterior

Ventrikelseptumdefekt (VSD)

SvVC perimembrandser (subaortaler) VSD

subpulmonaler VSD

inlet VSD

muskuldre VSD (oft multipel)

IVC inferior caval vein
SVC superior caval vein
Lv left ventricle

RA  right atrium

RV right ventricle

IvC

PA pulmonalary artery

verschiedene Positionen der Defekte

Subaortaler VSD




Subaortaler VSD in der transdsophagealen Echok

muskuldrer VSD

Interventioneller VSD-Verschluss




Vorhofseptumdefekt (ASD)

Links-Rechts-Shunt

VergréRRerung von
RA, RV (Echo, EKG)

Vorhofseptumdefekt (ASD)

Herzgerausche nicht primar, erst durch relative Stenosen

Pulmonalklappe
(Systolikum)

Tricuspidalklappe
(Diastolikum)

Vorhofseptumdefekt (ASD)

AO ) “’

IVC _
Ostium primum Defekt
(ASD 1)

Sinus ASDI

VENOSUS
Defekt

Ostium secundum  pgn .~
Defekt (ASD II)

e

Sinits coronaritts
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Katheterintervention als Alternative zur OP?

Katheterintervention




Amplatzer-ASD-Okkluder

Amplatzer-ASD-Okkluder

mittlerer Stent-Anteil Konfiguration zur Katheter-Einlage

Katheterintervention




Katheterintervention

Vorhofseptumdefekt (ASD)

Echo (TTE) nach interventionellem ASD-Verschluss

Atrioventrikuldrer Septumdefekt (AVSD)

Links-Rechts-Shunt
(auch Rechts-Links)

VergroBerung aller
Herzhohlen

(Echo, EKG, R6.)

Herzgerdusch durch
AV-Klappeninsuffizienz




Atrioventrikularer Septumdefekt (AVSD)

Common
AV valve

Links-Rechts-Shunt ASD _
(auch Rechts-Links)

Vergroferung aller
Herzhdhlen
(Echo, EKG, R6.)

vsD —\

Herzgerdusch durch
AV-Klappeninsuffizienz

ASD | versus AVSD

\d \/
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Systole Diastole




Atrioventrikularer Septumdefekt (AVSD)

Trans6sophageales Echo (TEE)

Transosophageales Echo (TEE)




Atrioventrikularer Septumdefekt (AVSD)

Patchverschlul des AVSD

nach Patchverschlufl des AVSD

Persistierender Ductus arteriosus (PDA)

Links-Rechts-Shunt
(selten Rechts-Links)

Vergroferung von
LA, LV (Echo, EKG)

Herzgerdusch durch
Druckgradienten




3L 061 cm
2L 0.38cm
1L073cm

hoher Gradient geringer Gradient




Pulmonale Hypertonie (pH)

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

Herzfehler mit Rechts-Links-Shunt

immer als Kombination von mehreren Lasionen

* T PDA bei pers. fetaler

Circulation (PFC)

VSD mit Pulmonalstenose /
Pulmonalatresie

ASD mit Tricuspidalstenose, -atresie;
Pumonalstenose, -atresie




Fallot'sche Tetralogie (TOF)

VSD
Pulmonalstenose

Uberreitende Aorta
Rechtsherzhypertrophie

Rechts-Links-Shunt

VSD
Uberreitende Aorta

Rechtsherz-
hypertrophie

Pulmonalstenose
infundibular
valvular
supravalvular




Pulmonalstenose
infundibular

valvular
supravalvular

Fallot'sche Tetralogie (TOF)

zentrale
Zyanose

Fallot'sche Tetralogie (TOF)

Trommelschlegel und Uhrglasnagel




Fallot’sche Tetralogie (TOF)

Hockstellung

zur Erhéhung des
Systemwiderstandes
(SVR)

Fallot'sche Tetralogie (TOF)

Risiko:
hypoxamischen Anfall

Hirnabszess




Fallot’sche Tetralogie (TOF)

Notfall-Therapie bei hypoxamischen Anfall

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

Fallot’sche Tetralogie (TOF)

N2

Operation

VSD-Patchverschluss

Erweiterung des RVOT
Infundibulumresektion
Patcherweiterung
PV-Kommissurotomie

Transposition der groBen Arterien (TGA)

Aorta (Ao) konnektiert mit dem RV,

Arteria pulmonalis (PA) mit dem LV Q

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




Transposition der groRBen Arterien (TGA)

Aorta (Ao) konnektiert mit dem RV,

Arteria pulmonalis (PA) mit dem LV:SH a L
=

h—|

Ao steht vorn und rechts: j

dextro-Transposition (d-TGA)

Epidemiologie bei TGA

4% - 7% der Herzfehler sind d-TGA

I

Symptome bei TGA

. zentrale Zyanose
keine grundlegende Besserung durch O*-Gabe
(Hyperoxietest zeigt keinen signifikanten Anstieg des paO?)

« selten Herzgerausche

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

» zunehmende Azidose
Tachypnoe, ,Kufimaul‘-Atmung

+ Tod durch Hyoxie und Organversagen




Kreislauf bei TGA
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Transposition der groBen Arterien (TGA)

* zentrale Zyanose
keine grundlegende Besserung durch O*-Gabe
(Hyperoxietest zeigt keinen signifikanten Anstieg des pa0O?)

« selten Herzgerausche

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

* zunehmende Azidose
Tachypnoe, ,Kufmaul‘-Atmung

* Tod durch Hyoxie und Organversagen

Diagnose bei TGA

-an Herzfehler denken
bei Zyanose und Azidose eines Neugeborenen

- Echokardiographie
Sicherung der Diagnose in > 90%

- Angiokardiographie
fur gleichzeitige Notfall-Therapie




Echokardiographie bei TGA
in klaren Fallen:

— GefaRstellung mit
Dextroposition der Aorta (dTGA)

— Vorhof-, Ventrikelseptum, PDA
beurteilbar

— 2 Koronararterien
— keine anderen Herzfehler

einzige pra-operative
Bildgebung in ~50%

Notfalltherapie bei TGA

—Beatmung ??

—Azidoseausgleich

—02-Gabe ??

cave: spontaner PDA-Verschluf® durch O?

—Shunt-VergrofRerung !!

Notfalltherapie bei TGA
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durch restriktives Foramen ovale

ein Loch ist gut

ein Loch ist gut

zwei Locher
sind besser!




Rashkind - Manover

Diagnose- und Therapie-Plan bei TGA

— Ausschluly zusatzlicher Herzfehler
(Stenosen an den AusfluBbahnen etc. )

— Status der Koronararterien
— Stabilisierung / Erholung des Kindes

— Operationsplanung
(meist zwischen 5.-10. Tag)

Arterielle Switch-Operation (ASO) bei TGA




Symptome eines 13-jahrigen
Synkopen durch Tachykardien

Zeichen einer Kardiomyopathie

— Blasse, Schwache

— Dyspnoe bei Belastung

auffallende Haut und Haare







Desmosomen
in Epithelzellen und Kardiozyten

neue Mutation im Desmoplakin (DP) - Gen
Chromosom 6p24.3
heterozygot c.1789 T>C

Aminosaurentausch (Ser597Pro)
— im Spectrin-Protein Doméne 4 (SR4)
| vl }_ Dehne J, Kehl HG, et al.

LR Novel desmoplakin c.1789 T>C mutation
in Carvajal Syndrome, a rare cause of DCM in children

Al-Jassar C et al., Mechanistic Basis of Desmosome-Targeted Diseases, Thorac Cardiov Surg 2015; 63:5215

J Mol Biol 2013; 425, 4002-4022, DOI: 10.1016/},jmb.2013.07.035.

Befunde an Herz und Haut / Haaren

Kardiomyopathien (DCM, ARVCM)
+

Hyperkeratosen (streifig, palmoplantar)

+
Haaranomalien (woolly hair)

~
~

Desmosomen-Anomalie
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