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Herzfehler sind mit einer Prdavalenz von ungefdhr 1% die haufigsten angeborenen
Fehlbildungen [1]. Bei kritischen angeborenen Herzfehlern (kAHF) ist eine recht-
zeitige — meist kardiochirurgische — Therapie iberlebenswichtig. Herzkatheter-
interventionen konnen beim Neugeborenen dazu beitragen, den praoperativen
Zustand und das OP-Ergebnis zu verbessern oder - seltener - eine OP zu vermei-

den.

messsss  Merke

Neugeborene mit kritischen angeborenen Herzfeh-
lern konnen postnatal oligo- oder asymptomatisch
sein.

Allgemeine Aspekte

Ein breites Spektrum von Herzkatheterinterventionen
hat mittlerweile einen wichtigen Stellenwert in der Be-
handlung von Neugeborenen mit angeborenen Herz-
fehlern. Die wachsende Erfahrung der behandelnden
Zentren und die Miniaturisierung des Materials haben
dazu gefiihrt, dass auch komplexe Eingriffe mit einem
vertretbaren Risiko durchgefiihrt werden kénnen.

Durchfiihrung der Herzkatheterintervention
und GefdRzugdnge

Herzkatheterinterventionen kdnnen in Analgosedie-
rung mit Lokalandsthesie oder - je nach den institu-
tionellen Erfahrungen - in Allgemeinnarkose durchge-
fiihrt werden.

AuRer den im Kindesalter meist Gblichen inguinalen
GefdaRzugangen kommen beim Neugeborenen auch
die NabelgefdRe in Betracht; seltene Alternativen sind
in Abhdngigkeit von der geplanten Intervention die
A. axillaris oder die A. carotis.

Eine mittels Seldinger-Technik in das GefdR einge-
brachte Schleuse erlaubt den Wechsel zwischen ver-
schiedenen Kathetern. Beim Neugeborenen kdnnen
viele Eingriffe tiber Schleusen durchgefiihrt werden,
deren Innendurchmesser 4 French betrdgt (» Abb. 1).
,French® wird im angloamerikanischen Sprachraum
vereinfacht fiir ,Charriére“ verwendet; 3 French ent-
sprechen somit 3 Charriére bzw. 1 mm.

THERAPIE

Grundsétzliche Optionen von Herzkatheterinter-

ventionen

= Offnen (Ballons, Perforation)

= Offen halten (Stents)

= SchlieRen (Coils, Occluder, Plugs)

= Entfernen (Snare-Katheter, Bioptome)

ABKURZUNGEN

AHF angeborener Herzfehler

AK Aortenklappe

ASD Vorhofseptumdefekt

BAS Ballonatrioseptostomie

d-TGA dextro-Transposition der groBen Arterien

F,0, inspiratorische Sauerstofffraktion

GG Geburtsgewicht

ISTA Aortenisthmusstenose

kAHF kritischer angeborener Herzfehler

LV linker Ventrikel

LVEDP linksventrikuldrer enddiastolischer Druck

LVOTO linksventrikuldre Ausflusstraktobstruktion

Mi Mitralinsuffizienz

MK Mitralklappe

PA-IVS Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum

PDA offener Ductus arteriosus

PFO offenes Foramen ovale

PHT pulmonale Hypertension

PPHN persistierende pulmonale Hypertension des
Neugeborenen

R/L-Shunt Rechts-links-Shunt

RV rechter Ventrikel

S,0 pulsoxymetrische Sauerstoffsattigung

Ssw Schwangerschaftswoche

VSD Ventrikelseptumdefekt
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» Abb.1 Uber den nach Punktion eines FemoralgefiRes
mit einer Venenkaniile vorgeschobenen Fiihrungsdraht
wird eine 4-Fr-Schleuse platziert.

Komplikationen

Genaue Daten fiir die Komplikationsrate bei Herz-
katheterinterventionen in Deutschland sind nicht be-
kannt-bislang gibt es fiir die Behandlung von Patien-
ten mit angeborenen Herzfehlern keine gesetzlich ver-
pflichtende Qualitatssicherung. Viele Zentren beteili-
gen sich jedoch auf freiwilliger Basis am Projekt ,,Natio-
nale Qualitatssicherung angeborener Herzfehler“, das
gemeinsam von den deutschen Fachgesellschaften fiir
Thorax-, Herz- und GefaRchirurgie und fiir Padiatrische
Kardiologie getragen wird. Die Daten werden jahrlich
ausgewertet und den jeweiligen Zentren mitgeteilt.

FALLBEISPIEL

Fall 1: d-Transposition der groRBen Arterien (d-TGA)
Wahrend der Schwangerschaft waren beim Fetus die
Diagnose einer d-Transposition der groRen Arterien
(d-TGA) gestellt und die Entbindung an einem Peri-
natalzentrum geplant worden. Bei der Spontange-
burt war neben dem neonatologischen Team ge-
plant auch eine Kinderkardiologin anwesend. Wah-
rend eine Neonatologin einen Nabelvenenkatheter
legte und mit der Volumensubstitution begann,
kiimmerte sich ihr Kollege um die Intubation und die
maschinelle Beatmung. Nach diesen MaBnahmen
stieg die praduktal gemessene pulsoxymetrische
Sauerstoffsdttigung (S,0,) auf 55 %, die postduktale
auf 64 %. Eine Erh6hung des F,0, von 0,21 auf 0,4
fihrte nur zu einer geringen Verbesserung.

Die Kinderkardiologin bestétigte echokardiografisch
die Diagnose einer d-TGA. Der Ductus arteriosus war
offen, das Foramen ovale aber hoch restriktiv, sodass

& Thieme

Die Rate an Komplikationen bei Herzkatheterinterven-
tionen im Neugeborenenalter ist zwar hoher als bei
dlteren Kindern [2-4], die prozedurbezogene Morta-
litdt ist aber auch in dieser Altersgruppe sehr gering
[5-7].

Zu den haufigsten Komplikationen zahlen Herzrhyth-

musstorungen und GefdaRkomplikationen:

= Extrasystolen, (supra-)ventrikuldre Tachykardien,
Schenkelblockierungen und AV-Blockierungen
[I°=111° sistieren meist spontan. Selten ist eine medi-
kamentose oder elektrische Kardioversion, Defibril-
lation, tempordre Schrittmacherstimulation oder
eine kardiopulmonale Reanimation erforderlich. Bei
hdufigem Wechsel von Kathetern kann es zu einem
transfusionsbedirftigen Blutverlust kommen.

= In mehreren Untersuchungen konnte gezeigt wer-
den, dass die Haufigkeit von GefdaRkomplikationen
nach Herzkathetereingriffen im 1. Lebensjahr mit
alleiniger klinischer Untersuchung deutlich unter-
schdtzt wird. So lassen sich bei Anwendung einer
gezielten Ultraschalldiagnostik arterielle Throm-
bosen in ungefdahr 20-30% der Fdlle nachweisen
[8-10]. Allerdings bilden sich davon bis zu 90 %
unter Behandlung mit unfraktioniertem oder nie-
dermolekularem Heparin zuriick [11,12].

s Merke

Embolien, Perforationen von Herz und GefdRen sowie
Dislokationen von Implantaten sind seltene, aber
potenziell schwerwiegende Komplikationen von
Herzkatheterinterventionen.

das Team die Indikation zur Ballonatrioseptostomie
(BAS) stellte.

Der Neonatologe verabreichte eine Analgosedierung
tiber den inzwischen gelegten periphervendsen Zu-
gang. Unter echokardiografischer Fithrung durch
dessen Kollegin fiihrte die Kinderkardiologin die BAS
iber die Nabelvene durch. Die praduktale S,0, stieg
auf 76 %, die postduktale auf 84 %. Das Neugeborene
wurde auf die neonatologische Intensivstation ver-
legt, wo es nach 6 Stunden extubiert werden konnte.
Eine Dauerinfusion mit Prostaglandin E; wurde mit
5ng/kgKG/min fortgefihrt.

Der Nahrungsaufbau verlief unkompliziert. Nach der
Korrektur-OP am 6. Lebenstag konnte das Kind am
12. postoperativen Tag nach Hause entlassen wer-
den.
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Ballonatrioseptostomie

Rashkind und Miller beschrieben 1966 die Ballon-
atrioseptostomie (BAS) bei einem zyanotischen Kind
mit d-Transposition der groBen Arterien (d-TGA) als
erste kinderkardiologische Katheterintervention [13].
Die BAS ist heute eine der hdufigsten Katheterinterven-
tionen beim Neugeborenen und wird meist echoge-
stiitzt (ohne Fluoroskopie) bettseitig auf der Intensiv-
station durchgefiihrt, oder wie in Kasuistik 1 geschil-
dert, bereits im neonatologischen Erstversorgungs-
raum neben dem KreiBsaal.

Die typische Indikation fiir die BAS ist eine restriktive
Vorhofkommunikation bei Neugeborenen mit einer d-
TGA oder Herzfehlern mit einer dhnlichen Himodyna-
mik. Die Diagnose wird echokardiografisch gestellt.

Die im Fallbeispiel 1 beschriebene Situation stellt einen
idealen Verlauf dar: Die Diagnose war prdnatal be-
kannt, und ein komplettes Team aus Geburtshilfe, Neo-
natologie und Kinderkardiologie stand geplant zur Ge-
burt bereit. Ein solches Vorgehen erscheint sinnvoll, da
mit den gegenwartig verfligbaren Methoden pranatal
keine sichere Vorhersage (iber den zu erwartenden
Verlauf der postnatalen Anpassung im Allgemeinen so-
wie die GroRBe und Funktionalitdt des offenen Foramen
ovale (PFO) im Besonderen getroffen werden kann
[14].

INFOBOX
d-Transposition der gro3en Arterien (d-TGA)
= Kategorie:
- kritischer AHF
= Haufigkeit:

- zweithdufigster zyanotischer Herzfehler; 2,2 % aller

AHF [1]
= Anatomie:

- Abgadnge der groRen Arterien sind vertauscht (Aorta
aus RV, Pulmonalarterie aus LV) und stehen parallel

zueinander (tiberkreuzen sich nicht)
- einfache d-TGA:
« eventuell Koronaranomalien
 keine weiteren Fehlbildungen
- komplexe d-TGA:

e Assoziation mit weiteren Fehlbildungen wie VSD,

LVOTO, ISTA

Die Vermeidung einer tiefen Hypoxie bei Kindern mit
restriktivem PFO rechtfertigt aus klinischer Sicht den
erhohten Organisations- und Personalaufwand. Aller-
dings ist auch eine nicht gerechtfertigte Zunahme der
Behandlungsintensitdt denkbar, wenn die Indikation
zur BAS vor Optimierung der konservativen Therapie
gestellt wird. Diese besteht im Wesentlichen aus einer
Dauerinfusion mit Prostaglandin E; sowie einer Volu-
mensubstitution und erlaubt in den meisten Fillen
eine semielektive Planung der Intervention.

Beim Neugeborenen bietet sich die Nabelvene als idea-
ler Zugangsweg an. Unter sonografischer Kontrolle
wird der Katheter Gber den Ductus venosus zundchst
in den rechten und dann Giber das PFO weiter in den lin-
ken Vorhof geschoben. AnschlieBend wird der Ballon-
katheter gefiillt, mit einem kurzen Ruck tiber das Vor-
hofseptum in den rechten Vorhof gezogen und wieder
entleert (»Video1). Das Interventionsergebnis wird
echokardiografisch kontrolliert (» Video 2, » Video 3).
Meist kann ein unmittelbarer Anstieg der S,0, beob-
achtet werden.

Wenn bei dlteren Kindern die Nabelvene nicht mehr
sondierbar ist oder der Ductus venosus nicht passiert
werden kann, wird der Eingriff iber einen femoralven-
0sen Zugang durchgefiihrt.

VIDEOS ONLINE!
Sie finden die Videos unter www.thieme-connect.
de/products bei Ihrer Neonatologie Scan.

= Pathophysiologie:

- einfache d-TGA: Pulmonal- vom Systemkreislauf ge-

trennt (parallel geschaltet)

- Uberleben nur mit Verbindungen zwischen den Kreis-

ldufen (Shunts: PDA, PFO) mdglich
= Therapie:

- prdoperativ:
e Dauerinfusion mit Prostaglandin E,
e Optimierung Volumenstatus
* hoch normaler Himatokrit
e ggf. BAS
* angestrebte 5,0, um 80%

- OP:

* anatomische Korrektur (,arterieller Switch“) in den

ersten beiden Lebenswochen
= Prognose:

- sehr gut beziiglich Lebenserwartung und -qualitat
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D video 1 Ballonatrioseptostomie nach Rashkind bei einem Neuge-
borenen mit d-Transposition der groBen GefidRe (echokardiografische
Darstellung von subkostal): Der mit physiologischer Kochsalzlsung
gefiillte Ballon befindet sich im linken Vorhof. Von dort wird er mit ei-
nem kurzen Ruck tiber das Vorhofseptum in den rechten Vorhof gezo-
gen.

D video 2 Nach Ballonatrioseptostomie: groBe Vorfhofkommunika-
tion.

D video 3 Nach Ballonatrioseptostomie: groBe Vorfhofkommunika-
tion (s. » Video 2) mit farbdopplersonografisch kraftigem, nicht res-
triktiven Fluss.

& Thieme

s Cave

Neugeborene mit kritischen angeborenen Herzfeh-
lern sind postnatal von einer plétzlichen Verschlech-
terung ihres Allgemeinzustandes bis hin zum kardio-
genen Schock, Multiorganversagen und Tod bedroht.

= Cave

In den aktuellen Mutterschaftsrichtlinien ist lediglich
die Darstellung des Vierkammerblicks gefordert; die-
ser ist bei d-TGA typischerweise unauffallig.

Ballonvalvuloplastie
Pulmonalklappe

Seit ihrer Einflihrung Anfang der 1980er-Jahre hat sich
die Ballonvalvuloplastie der Pulmonalklappe, unab-
hadngig vom Alter des Patienten, zur Methode der Wabhl
bei der Behandlung der isolierten Pulmonalklappenste-
nose entwickelt [15,16]. Beim Neugeborenen ist sie
vor allem bei der kritischen Pulmonalstenose indiziert
(s. Infobox).

Uber einen femoralvendsen Zugang werden der rechte
Vorhof und der rechte Ventrikel unter fluoroskopischer
Kontrolle (Durchleuchtung) sondiert. Die Position der
Pulmonalklappe und die GroRe des Klappenrings lassen
sich gut im seitlichen Strahlengang beurteilen
(» Abb.2).

Uber einen in der Peripherie des pulmonalarteriellen
GefdRbettes oder in der (iber den Ductus arteriosus
erreichbaren) Aorta descendens belassenen Fiihrungs-
draht wird ein Ballonkatheter vorgeschoben, sodass
die Mitte des Ballons ungefdhr auf Hohe des Klappen-
rings zu liegen kommt. Der Durchmesser des Ballons
wird meist etwas groRer (um ca. 20-30%) als der des
Klappenrings gewahlt. Die verfligbaren Niederdruck-
ballons passen durch Schleusen mit einem Durch-
messer von 4 bzw. 5 Fr (> Abb. 3). Ihr Arbeitsdruck liegt
in einem Bereich um 3-4 atm. Wahrend der Inflation
des Ballons kann das Verstreichen einer Kerbe auf
Hohe der Stenose fluoroskopisch beobachtet werden
(» Video4).

Die kurz- und mittelfristigen Ergebnisse sind sehr gut
[17-19]. Langfristig muss auch auf die Entwicklung
einer Pulmonalinsuffizienz geachtet werden [20].
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» Abb.2 Kontrastmitteldarstellung im rechtsventrikula-
ren Ausflusstrakt bei einem Neugeborenen mit kritischer
valvuldrer Pulmonalstenose (seitlicher Strahlengang).

a Die Klappe bildet eine Kuppel mit einer minimalen Off-
nung (Pfeil). b Wenn das Kontrastmittel die Pulmonal-
arterie erreicht hat, sind die Struktur der Klappe und die
GroRe ihres Rings (Pfeile) besser abgrenzbar.

mmmsmm  Merke

Die meisten kritischen angeborenen Herzfehler
kénnen bereits mit echokardiografischen Grund-
kenntnissen nachgewiesen oder zumindest vermutet
werden.

Wichtige Ausnahme: Abgrenzung einer totalen
Lungenvenenfehlmiindung mit Obstruktion von

der persistierenden pulmonalen Hypertension des
Neugeborenen (PPHN).

Riede Frank-Thomas et al. Herzkatheterinterventionen beim Neugeborenen...

» Abb. 3 Niederdruckballon zur Dilatation von Klappenstenosen. Nomi-
naler Druck 3,5 bar, maximal 4 bar. Radioopaque Marker (Gold) helfen bei
der Positionierung.

3 video 4 Ballonvalvuloplastie bei einem Neugeborenen mit kriti-
scher Pulmonalstenose (seitlicher Strahlengang): Der Ballon bildet auf
Hohe der Stenose eine Kerbe, die mit Erreichen des Arbeitsdruckes ver-
streicht.

INFOBOX
Kritische valvuldre Pulmonalstenose
= Kategorie:
- kritischer AHF
= Haufigkeit:
- bis 23% aller Patienten mit Pulmonalstenose [20]
= Anatomie:
- Stenose der Pulmonalklappe
= Pathophysiologie:
- Druckbelastung und Hypertrophie des RV
- in ausgeprdgten Fdllen ductusabhdngige Lungen-
perfusion
- hochgradige Trikuspidalinsuffizienz
- Dilatation des rechten Vorhofes
- R/L-Shunt auf Vorhofebene
- systemische Untersdttigung
= Differenzialdiagnose:
- assoziierte Fehlbildungen wie Hypoplasie der rechten
Herzanteile
= Therapie:
- in Abhangigkeit vom Befund oder bei Verdacht: Prosta-
glandin E;,
- Standardtherapie: Ballonvalvuloplastie der Pulmonal-
klappe semielektiv nach Diagnosestellung
= Prognose:
- sehr gut beziiglich Lebenserwartung und -qualitat
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Aortenklappe

Die Ballonvalvuloplastie ist die an vielen Zentren bevor-
zugte Alternative zur Behandlung von Patienten mit
kritischer Aortenklappenstenose. Dies gilt insbesonde-
re fiir Neugeborene, deren linksventrikuldre Funktion
bei Diagnosestellung bereits so stark beeintrachtigt
ist, dass sie eine Herzinsuffizienz aufweisen oder sogar
einen kardiogenen Schock erlitten haben; hier ist ein
operatives Vorgehen mit Kommissurotomie und Re-
konstruktion der Aortenklappe unter Einsatz der Herz-
Lungen-Maschine mit einem deutlich erhéhten Risiko
verbunden.

Die Entscheidung, ob Neugeborenen mit einer kriti-
schen Aortenklappenstenose primar eine katheterin-
terventionelle oder eine operative Behandlung ange-
boten wird, hdngt wesentlich von den Behandlungser-
gebnissen im jeweiligen Zentrum ab [21,22].

Vor der Intervention ist eine detaillierte Echokardiogra-
fie erforderlich. Eine Kontraindikation zur Ballonvalvu-
loplastie kann sich aus einer assoziierten Hypoplasie
der linken Herzanteile ergeben, die langfristig keine
Etablierung einer biventrikuldren Zirkulation erlaubt.
Bei grenzwertig ausgeprdgter Hypoplasie muss das
therapeutische Vorgehen in enger Zusammenarbeit
mit den Kinderherzchirurgen im Hinblick auf die Alter-
native einer univentrikuldren Palliation erdrtert wer-
den.

s Merke

Zur Planung der Behandlung von Neugeborenen mit
kritischen angeborenen Herzfehlern ist eine umfas-
sende, detaillierte Echokardiografie erforderlich.

HINTERGRUNDWISSEN

Anmerkung

Nach den aktuellen Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fiir
Pddiatrische Kardiologie bedarf ein Herzgerdusch beim Neu-
geborenen einer sofortigen Abklarung. Auch wenn dies im
Text nicht explizit erwahnt ist, diirften damit v.a. Gerdusche
gemeint sein, die sich anhand des Untersuchungsbefundes
und des - kurzfristig kontrollierten - klinischen Verlaufs nicht
eindeutig als funktionell einordnen lassen. Die Planung der
Abkldrung eines bei Entlassung aus der Geburtsklinik persis-
tierenden Herzgerdusches zur U3 kann fiir ein Neugeborenes
mit kAHF allerdings deutlich zu spat und mit schwerwiegenden
Folgen verbunden sein (s. klinisches Beispiel in » Abb. 4).

192
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» Abb.4 Aortografie (p.-a. Strahlengang) bei einem
jungen Saugling mit kritischer Aortenklappenstenose.
Die Aortenklappe bildet eine Kuppel mit einer winzigen
zentralen Offnung (Pfeil), iiber die (kontrastmittelfreies)
Blut aus dem linken Ventrikel in die Aorta kommt. Ne-

benbefundlich ist eine ausgepragte Kardiomegalie zu
erkennen. Die VentrikelgroRe ldsst sich auch aus den
gleichzeitig mit angefarbten Koronarien abschatzen. Die
Schwangerschaft kam nach assistierter Fertilisierung
zustande. Die Feindiagnostik hatte einen unauffalligen
Befund ergeben. Bei der U3 war ein Herzgerdusch fest-
gestellt worden. Die Abklarung erfolgte im Alter von

7 Wochen. Nach sofortiger Einweisung ins Herzzentrum
erfolgte die Ballonvalvuloplastie kurz nach der statio-
naren Aufnahme. Klinisch hatte das Kind eine schwere
Herzinsuffizienz. Der Eingriff fiihrte zu einer klinischen
Stabilisierung mit Normalisierung der Herzfunktion des
inzwischen 4 Jahre alten Kindes.

Fir den Eingriff kommen die gleichen Ballonkatheter
wie zur Behandlung der Pulmonalklappe zum Einsatz.
Der Durchmesser des Ballons wird allerdings etwas
kleiner als der des Klappenringes (ca. 90%) gewahlt.
Beim retrograden Zugang wird Gber einen femoralarte-
riellen Zugang die Aorta ascendens sondiert. Eine An-
giografie zeigt die Morphologie der Aortenklappe, die
meist eine Kuppel bildet und nur eine kleine Offnung
aufweist (» Abb.4). Diese wird mit einem feinen Fiih-
rungsdraht sondiert, tiber den ein Katheter in den lin-
ken Ventrikel platziert werden kann. Nach Wechsel auf
den Ballonkatheter kann die Valvuloplastie durchge-
fihrt werden.
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Ein Vorteil des retrograden Zuganges liegt in der ra-
schen Durchfiihrbarkeit. Wesentlicher Nachteil ist die
Notwendigkeit der Punktion der Femoralarterie, die
mit dem Risiko einer postinterventionellen Perfusions-
stérung verbunden ist.

Alternativ ist ein antegrades Vorgehen Uber einen fe-
moralvendsen Zugang maglich. Die Sondierung des
linken Ventrikels ist bei offenem Foramen ovale in der
Regel unproblematisch. Zur Passage der Aortenklappe
mit dem Draht und v. a. dem Ballonkatheter ist jedoch -
in Abhdngigkeit von der Geometrie des linken Ventri-
kels - eine Richtungsanderung von fast 360° noétig.
Wdhrend der dafiir erforderlichen Manipulationen be-
steht ein erhohtes Risiko fiir eine zusatzliche hamody-
namische Beeintrdchtigung, z.B. durch Herzrhythmus-
storungen oder Verschlechterung einer Mitralinsuffi-
zienz. Grundsatzlich sind in gelibten Handen beide Zu-
gangswege madglich und fiihren zu vergleichbaren Er-
gebnissen [23].

INFOBOX
Kritische valvuldre Aortenstenose
= Kategorie:

— kritischer AHF

= Haufigkeit:

- ca. 10% aller Patienten mit Aortenstenose

= Anatomie:

- Stenose der Aortenklappe

= Pathophysiologie:

- eingeschrdankte, manchmal PDA-abhdngige
Systemperfusion

- Druckbelastung des LV bis zum LV-Versagen

- beeintrachtigte Koronarperfusion durch re-
duzierten Systemdruck bei gleichzeitig er-
héhtem LVEDP, Ml

- postkapilldre PHT moglich

= Differenzialdiagnose:

- assoziierte Fehlbildungen: Hypoplasie linker
Herzanteile (Aortenklappenring, LV, MK,
LVOTO, ISTA)

= Therapie:

- Ballonvalvuloplastie oder operativ (Kom-
missurotomie/Aortenklappenrekonstruk-
tion)

= Prognose:

- abhangig vom AusmaR der vor Behand-
lungsbeginn eingetretenen Schadigung

- nach Normalisierung der LV-Funktion sehr
gut bezliglich Lebenserwartung

- weitere Eingriffe mit hoher Wahrscheinlich-
keit erforderlich

Ziel der Behandlung ist eine moglichst weitgehende
Reduktion der Stenose ohne Ausbildung einer héher-
gradigen Insuffizienz, sodass sich die Herzfunktion er-
holen kann und - gegebenenfalls mit moderaten Rest-
befunden - langerfristig stabil bleibt. Inwieweit dies er-
reicht werden kann, hangt wesentlich von den oben
beschriebenen anatomischen und funktionellen pra-
interventionellen Befunden ab.

Mittel- und langfristig sind mit sehr hoher Wahrschein-
lichkeit weitere Eingriffe erforderlich. Die Vergleich-
barkeit der Literatur zu dieser Frage ist u.a. durch Un-
terschiede in der Patientenauswahl, der Indikations-
stellung und der Behandlungstechnik erschwert. In
einer in Deutschland, Osterreich und der Schweiz
durchgefiihrten multizentrischen retrospektiven Stu-
die lag der Anteil von Patienten, die nach neonataler
Ballonvalvuloplastie der Aortenklappe eine operative
Behandlung benétigten, nach 5 und 10 Jahren bei 30%
bzw. 50% [24].

s Merke

Hochgradige Stenosen von Pulmonal- und Aorten-
klappe kdnnen pranatal bei ausschlieRlicher Darstel-
lung des Vierkammerblickes zumindest an indirekten
Zeichen (z.B. Ventrikelhypertrophie, AV-Klappen-
insuffizienz) vermutet werden.

s Merke

Ein Herzgerdusch beim Neugeborenen bedarf einer
sofortigen Abkldrung (s. a. Infobox ,Hintergrund-
wissen®).

Radiofrequenzperforation der
Pulmonalklappe

Die Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
(PA-IVS) zahlt zu den kritischen angeborenen Herzfeh-
lern mit ductusabhdngigem Lungenkreislauf. Das ana-
tomische Spektrum der Erkrankung ist ausgesprochen
vielfaltig (s. Infobox).

Bei ausgewdhlten Neugeborenen mit isolierter mem-
brandser Atresie hat sich die Radiofrequenzperforation
mit nachfolgender Ballonvalvuloplastie als Alternative
zum chirurgischen Vorgehen etabliert. Je geringer die
Hypoplasie des rechten Ventrikels und der Trikuspidal-
klappe ausgeprdgt sind, desto hoher ist die Wahr-
scheinlichkeit, langfristig eine biventrikuldre Zirkula-
tion etablieren zu kénnen. Weitere Voraussetzungen
sind u.a. gut entwickelte zentrale Pulmonalarterien
und das Fehlen einer Koronaranomalie, bei der die Re-
duktion des rechtsventrikuldaren Druckes die Koronar-
perfusion gefihrdet (s. Infobox). Uber die Indikation
zur Intervention kann daher erst nach einer detaillier-
ten Echokardiografie entschieden werden.

Riede Frank-Thomas et al. Herzkatheterinterventionen beim Neugeborenen... Neonatologie Scan 2019; 08: 187-203

193

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



D video 5 Radiofrequenzperforation der Pulmonalklappe bei einem
Neugeborenen mit Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
(seitlicher Strahlengang): Ein endoffener Katheter liegt unmittelbar
vor der Klappe. Unter Abgabe von mittels Radiofrequenz an der Spitze
des Drahtes erzeugter Warme wird die Klappe perforiert, sodass der

Draht vorgeschoben werden kann.

D video 6 Angiografie nach Radiofrequenz-Perforation der atreti-
schen Pulmonalklappe mit Anférbung der Pulmonalarterie und des
rechten Ventrikels. Uber eine noch bestehende Trikuspidalinsuffizienz
flieRt auch Kontrastmittel in den rechten Vorhof zurtick.

194

Uber einen femoralvendsen Zugang wird, dhnlich dem
Vorgehen bei kritischer Pulmonalstenose, der rechte
Ventrikel sondiert. Allerdings konnen ein kleines rechts-
ventrikuldres Volumen und eine ausgeprdgte Hypertro-
phie die Sondierung erschweren. GréRe, Struktur und
Funktion des rechten Ventrikels und der Trikuspidal-
klappe, v.a. aber des rechtsventrikuldren Ausflusstrak-
tes, werden angiografisch beurteilt (> Abb. 5).

Uber einen endoffenen Katheter wird ein Radiofre-
quenzdraht idealerweise in der Mitte der atretischen
Klappe platziert. Nach Erreichen der Zielposition wird
er unter gleichzeitiger Energieabgabe (5-10W fiir ca.
2s) Gber die Klappe bewegt (» Video5). Ein besonde-
res Risiko des Eingriffes stellt die Perforation des
rechtsventrikuldren Ausflusstraktes mit Ausbildung
eines Hamatoperikards bis hin zur Perikardtamponade
oder eines Hamatothorax dar. Eine genaue Kontrolle
der Draht- und Katheterposition ist daher unverzicht-
bar. Ein Ultraschallgerat sollte bereitstehen, um einen

& Thieme

» Abb.5 Kontrastmitteldarstellung des rechtsventrikula-
ren Ausflusstraktes bei einem Neugeborenen mit Pulmo-
nalatresie und intaktem Ventrikelseptum (seitlicher
Strahlengang): Das Kontrastmittel verldsst den Ventrikel
nicht: Die Pulmonalklappe ist atretisch.

Erguss ausschlieBen und ggf. eine Punktion oder Drai-
nage unterstiitzen zu kdnnen.

Nach erfolgreicher Perforation der Klappe erfolgt eine
sequenzielle Ballondilatation der Pulmonalklappe. An-
schlieBend wird das Interventionsergebnis angiogra-
fisch kontrolliert (» Video 6).

Meist muss postinterventionell der Ductus arteriosus
(PDA) weiter offen gehalten werden, um im Verlauf zu
beurteilen, ob sich ein ausreichender antegrader Fluss
iber den rechtsventrikuldren Ausflusstrakt entwickelt.
Dies hdngt nicht nur von dessen GréRe und dem Erfolg
der Klappeneréffnung ab, sondern auch vom Volumen,
der Hypertrophie und der Compliance des rechten Ven-
trikels, auBerdem von GroRe und Funktion der Trikus-
pidalklappe. Die Entwicklung dieser Prozesse kann
durchaus mehrere Wochen oder auch ldnger dauern,
sodass, in Abhdngigkeit von der Befundentwicklung,
eine erneute Ballonvalvuloplastie und oder eine Sten-
timplantation im PDA erforderlich werden kénnen. Ob
die Versorgung des PDA mit einem Stent gleich beim
ersten Eingriff erfolgen sollte, ist noch umstritten [25,
26].
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INFOBOX

Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum

= Kategorie:
- kritischer AHF

= Haufigkeit:
- 3-4von 100000 Lebendgeborenen [1,27]

= Anatomie: breites Spektrum der Auspragung, u.a.
sind moglich:

- rein membrandse versus zusatzliche langstre-
ckige infundibuldre Atresie

- unterschiedlich ausgeprdgte Hypoplasie des RV

- Verbindungen (Sinusoide, Fisteln) zwischen RV
und Koronarien

- Hypoplasie, Stenose und/oder Insuffizienz der
Trikuspidalklappe

= Pathophysiologie:

- immer: PDA-abhdngige Lungenperfusion, meist
suprasystemischer Druck im rechten Ventrikel,
R/L-Shunt auf Vorhofebene, Zyanose

- moglich: beeintrachtigte Koronarperfusion

= Therapie, Optionen stark abhdngig von anatomi-
scher Auspragung:

1. beiisolierter membrandser Pulmonalatresie
und gut entwickelten rechten Herzanteilen
biventrikulare Korrektur moglich:

Stentimplantation - Ductus
arteriosus
Ductusabhdngige Lungenperfusion

Als chirurgisches Standardverfahren zur Sicherung der
pulmonalen Perfusion bei Vitien mit ductusabhdngiger
Lungendurchblutung hat sich der modifizierte Blalock-
Taussig-Shunt etabliert und iber viele Jahrzehnte be-
wdhrt. Dabei wird eine Goretex-Prothese zwischen
dem arteriellen und dem pulmonalen GefdRsystem im-
plantiert: meist zwischen Truncus brachiocephalicus
und dem ipsilateralen Ast der Pulmonalarterie.

Mit der Verfiigbarkeit von kleinen, flexiblen Stents, die
meist fir die Behandlung von KoronargefdRen entwi-
ckelt wurden, besteht die Alternative, den Ductus arte-
riosus durch Implantation eines oder mehrerer Stents
bis zum spéter erforderlichen operativen Eingriff offen
zu halten.

Die zugrundeliegende Anatomie wird echokardiogra-
fisch untersucht und entscheidet Giber den optimalen
GefdRzugang: Bei Pulmonalatresie mit Ventrikelsep-
tumdefekt kann eine antegrade Sondierung iber einen
venosen Zugang, die rechten Herzanteile, den Ventri-
kelseptumdefekt und die Aorta sinnvoll sein. Ansons-

¢ katheterinterventionell: Radiofrequenzperfo-
ration der Pulmonalklappe und sequenzielle
Ballondilatation, langfristig ASD-Verschluss,
Pulmonalklappenersatz
* operativ: Anlage eines modifizierten Blalock-
Taussig-Shunts, Eréffnung/Erweiterung des
rechtsventrikuldren Ausflusstraktes, langfris-
tig: ASD-Verschluss, Pulmonalklappenersatz
2. bei hypoplastischen rechten Herzanteilen: uni-
ventrikuldre Palliation
3. bei Zwischenformen: ggf. Versuch einer Rekru-
tierung des RV fiir eine biventrikuldre Zirkula-
tion und bei Bedarf spaterer Wechsel auf Ein-
kammer- oder 1,5-Kammer-Zirkulation
= Prognose: variabel:
- sehr gut bei isolierter PA-IVS mit biventrikularer
Funktion
- in manchen Féllen entscheidet sich erst nach
ldngerer Zeit, ob eine biventrikuldre Zirkulation
moglich ist

ten wird der Ductus arteriosus retrograd lber einen
arteriellen Zugang erreicht. Nach angiografischer Dar-
stellung und Platzierung eines Fiihrungsdrahtes in
einem der Pulmonalarteriendste wird der auf einem
Ballonkatheter vormontierte Stent in den Ductus ge-
schoben. Die Implantation erfolgt durch Inflation des
Ballons, der anschlieBend vorsichtig entfernt wird. Die
korrekte Stentposition wird angiografisch und ggf.
auch echokardiografisch dokumentiert (» Abb. 6).

Die Entscheidung dariiber, ob ein katheterinterventio-
nelles oder ein chirurgisches Vorgehen gewahlt wird,
sollte im Behandlungsteam gemeinsam mit Vertretern
beider Disziplinen getroffen werden. Dabei miissen die
zugrunde liegende Anatomie, die Erfahrungen und Be-
handlungsergebnisse mit der jeweiligen Methode in
der Institution und weitere Faktoren wie Alter und Ge-
wicht des Patienten sowie ggf. assoziierte Erkrankun-
gen Berticksichtigung finden.

Inzwischen konnte auch in einer gréBeren Studie be-
legt werden, dass die Stentimplantation in den Ductus
arteriosus eine sinnvolle Alternative zur chirurgischen
Anlage eines modifizierten Blalock-Taussig-Shunts sein
kann [28].
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> Abb.6 Stentimplantation als Alternative zu einem chi-
rurgisch angelegten Shunt bei einem Neugeborenen mit
hypoplastischem Rechtsherzsyndrom (p.-a. Strahlen-
gang). a Der PDA weist unmittelbar vor der Miindung in
die Pulmonalarterie eine Enge auf (Pfeil). b Regelrechte
Position und Funktion des Stents im PDA.

Hybridpalliation bei hypoplastischem
Linksherzsyndrom - ,,GieBen-Prozedur*

Trotz erheblicher Fortschritte ist die Behandlung von
Patienten mit hypoplastischem Linksherzsyndrom mit
einer bedeutsamen Mortalitdt und vor allem einer aus-
geprdgten Morbiditdt verbunden (s. Infobox).

Als Alternative zum ersten operativen Schritt, der uni-
ventrikuldren Palliation nach Norwood, wurde ein Hy-
bridverfahren entwickelt: Neben chirurgischer Anlage
einer Bandelung beider Pulmonalarteriendste erfolgt
eine Stentimplantation in den Ductus arteriosus. In Ab-
hdngigkeit von der zugrunde liegenden Anatomie ist
zusatzlich eine VergroBerung der Vorhofkommunikati-
on und/oder eine Stentimplantation im Aortenisthmus
erforderlich [29].

# Thieme

Als Hauptvorteil dieses Vorgehens wird die Vermei-
dung einer groBen Herz-Lungen-Maschinen-Operation
in der friihen Neonatalzeit angesehen; die erforderliche
Rekonstruktion des Aortenbogens erfolgt erst nach
einigen Monaten gemeinsam mit der oberen kavopul-
monalen Anastomose [30].

Ein Nachteil des Verfahrens besteht in der aus der bila-
teralen Bdndelung resultierenden Beeintrachtigung
des Wachstums der Pulmonalarterien, deren addquate
GroRe und Funktion wichtige Voraussetzung fiir die
spatere univentrikuldre Palliation sind [31, 32]. In vie-
len Zentren wird die Hybridpalliation daher nur bei Pa-
tienten eingesetzt, bei denen das Risiko fiir eine klassi-
sche Norwood-1-Operation als zu hoch eingeschétzt
wird [33, 34].

INFOBOX
Hypoplastisches Linksherzsyndrom
= Kategorie:
- kritischer AHF
= Haufigkeit:
- 15von 100000 Lebendgeborene [1]
= Anatomie:
- Hypoplasie der linken Herzanteile (MK, LV,
AK, Aorta ascendens, Aortenbogen)
- ISTA
- Sonderfall: restriktives/verschlossenes Vor-
hofseptum (s. Text)
= Pathophysiologie:
- PDA-abhdngige Systemperfusion
- RV als Systemventrikel
- retrograde Perfusion der Aorta ascendens
- kritische Balance zwischen systemischer
und pulmonaler Perfusion: bei sinkendem
pulmonalem Widerstand pulmonale Uber-
flutung, schwere Herzinsuffizienz, Koronar-
ischamie
= Therapie, Optionen:
1. univentrikuldre Palliation nach Norwood in
3 operativen Schritten zur vollstdndigen
Kreislauftrennung
2. Hybridpalliation (s. Text)
3. Verzicht auf lebensverlangernde MaRnah-
men, ,comfort care*
4. Herztransplantation (aufgrund des Mangels
an Spenderorganen nicht realistisch)
= Prognose:
- bei 1) Erreichen des Erwachsenenalters in
ca. 70% der Falle [35], an einzelnen Zentren
z.T. hoher
- bei restriktivem/verschlossenem Vorhof-
septum deutlich schlechter
- erhebliche Morbiditat
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Neugeborene mit hypoplastischem Linksherzsyn-
drom und hochgradig restriktivem oder verschlosse-
nem Vorhofseptum sind unmittelbar nach Geburt
akut bedroht.

Dekompression des linken Vorhofes
bei Patienten mit hypoplastischem
Linksherzsyndrom mit restriktivem/
intaktem Vorhofseptum

Unbehandelt versterben Neugeborene mit hypoplasti-
schem Linksherzsyndrom meist in den ersten Lebensta-
gen. Wenn zusédtzlich das Vorhofseptum hochgradig
restriktiv oder sogar verschlossen ist, sind die Kinder
bereits unmittelbar nach Geburt akut gefdhrdet: Das
Blut staut sich vom linken Vorhof in die Lunge, deren
Perfusion hochgradig eingeschrénkt ist, was zu einer
akuten refraktaren Hypoxie fiihrt, die nur durch Schaf-
fung einer ausreichenden Vorhofkommunikation beho-
ben werden kann.

Wenn die Diagnose pranatal bekannt ist, kann nach
ausfihrlicher Beratung die Entbindung an einem Zen-
trum in Kooperation von Geburtshilfe, Andsthesie,
Neonatologie, Kinderkardiologie und -chirurgie ge-
plant werden. Nach Geburt, Erstversorgung und Besta-
tigung der Diagnose muss mdoglichst schnell eine aus-
reichend groRe Vorhofkommunikation geschaffen wer-
den, um eine Stabilisierung zu ermdglichen.

Eine chirurgische Septektomie ist mit sehr hohem Risi-
ko verbunden. Daher kommen bevorzugt katherinter-
ventionelle Techniken zum Einsatz. Die Perforation des
Vorhofseptums ist mit einer transseptalen Punktions-
nadel oder einem RF-Draht moglich. Zur VergréRerung
des Defektes kommen Ballonkatheter in Betracht. Mit
Implantation eines Stents ldsst sich die Offnung auf
einen definierten Durchmesser anhaltend vergréBern
[36,37] (» Abb. 7). Oft ist die Prozedur durch die ha-
modynamische Instabilitdat und die geringe Kérpergro-
Re der Patienten sowie durch die besonderen anatomi-
schen Verhiltnisse (verdicktes Vorhofseptum, kleiner
linker Vorhof) erschwert [22].

Auch nach erfolgreicher Intervention bleibt die Prog-
nose dieser Patienten schlechter, da die Anomalie des
Vorhofseptums haufig bereits intrauterin teilweise irre-
versible Umbauvorgange im Bereich der LungengefédRe
verursacht hat, die langfristig die Funktion einer uni-
ventrikuldren Palliation beeintrdchtigen kénnen [38].
Die bisherigen Ergebnisse von Versuchen, diese Prozes-
se bereits beim Fetus mit einer transuterinen Stentim-
plantation in das Vorhofseptum aufzuhalten, rechtfer-
tigen noch keine Anwendung in der klinischen Routine
[39,40].

In Anbetracht der Schwere der Erkrankung kann es ge-
genwadrtig als gerechtfertigt erscheinen, mit Familien,
die sich gegen eine Unterbrechung der Schwanger-
schaft entschieden haben, aber auch zuriickhaltend
gegeniiber einer aggressiven Maximaltherapie sind,
eine begleitende Pflege unter Verzicht auf lebensver-
laingernde MaRnahmen nach der Geburt (,compassio-
nate care®) zu diskutieren.

» Abb.7 Friithgeborenes mit hypoplastischem Linksherzsyndrom und pranatal bekanntem hoch restriktivem Foramen ovale. Die Entbindung
erfolgte geplant im Herzzentrum. a Apikaler Vierkammerblick: Der linke Ventrikel ist hypoplastisch, der rechte spitzenbildend. Wahrend die
Trikuspidalklappe geoffnet ist, bleibt die Mitralklappe geschlossen. Im Bereich des Vorhofseptums ist farbdopplersongrafisch eine winzige
Offnung zu erahnen (Pfeil). b Nach Erstversorgung, Bestitigung der Diagnose und sofortiger Verlegung ins Herzkatheterlabor wurde nach
transseptaler Punktion und Ballondilatation ein Stent in das Vorhofseptum implantiert. Die Echokardiografie zeigt eine regelrechte Stentposi-
tion mit farbdopplersongrafisch kraftigem, nicht restriktiven Fluss.
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Weitere Katheterinterventionen
Aortenisthmusstenose

Die Aortenisthmusstenose (ISTA) kann sowohl isoliert
als auch in Kombination mit anderen Herzfehlern auf-
treten. Auch nach genauer pranataler Diagnosestel-
lung ist postnatal eine Wiederholung der Echokardio-
grafie zur Planung der Behandlung erforderlich. Die
Standardtherapie der kritischen Aortenisthmusstenose
ist die Operation.

Die in den U-Untersuchungen geforderte, wiederholte
vergleichende Pulspalpation an oberen und unteren Ex-
tremitdten leistet einen wichtigen Beitrag zur Diagnos-
tik der Aortenisthmusstenose.

Bei Neugeborenen, die aufgrund einer spdten Diagnose
bereits ein Herz-Kreislauf-Versagen oder einen kardio-
genen Schock mit Multiorganversagen entwickelt ha-
ben, kann eine Ballondilatation des Aortenisthmus
aber zur prdoperativen Stabilisierung des Kindes bei-
tragen. Bei hohem OP-Risiko ist auch eine Stentimplan-
tation im Bereich des Aortenisthmus maglich, aber mit
der Notwendigkeit wachstumsbedingter Folgeeingriffe
verbunden.

Verschluss des Ductus arteriosus

Der katheterinterventionelle Verschluss ist die Metho-
de der Wahl beim behandlungsbediirftigen Ductus ar-
teriosus jenseits der Friih- und Neugeborenenperiode.

Grundsétzlich ist ein katheterinterventioneller Ver-
schluss auch bei Neu- und sehr kleinen Frithgeborenen
moglich [41,42]. In Anbetracht der fortbestehenden
Unklarheiten beziiglich des optimalen Vorgehens beim
Ductus arteriosus des Frithgeborenen sollte die Indika-
tion zum katheterinterventionellen Verschluss in dieser
Altersgruppe vorerst nur in Einzelfallen nach sorgfalti-
ger Abwdgung des Risiko-Nutzen-Verhdltnisses gestellt
werden.

Verschluss vaskuldrer Anomalien

In seltenen Fdllen konnen gefédBreiche Tumoren bereits
im Neugeborenenalter zu einer schweren Herzinsuffi-
zienz fihren. Eine katheterinterventionelle Embolisati-
on der GefdRe ist mit verschiedenen Implantaten mog-
lich (» Abb. 8). Auch bei arteriellen GefdaRen, die einen
Lungensequester (z.B. beim Scimitar-Syndrom) versor-
gen, oder bei aortopulmonalen Kollateralen, die mit
verschiedenen Herzfehlern auftreten, kann ein kathe-
terinterventioneller Verschluss in der Neugeborenen-
zeit indiziert sein.

# Thieme

> Abb.8 Neugeborenes mit riesigem Lebertumor (V. a.
Hamangioendotheliom), Kasabach-Meritt-Syndrom,
schwerer kardiorespiratorischer Insuffizienz und begin-
nendem Multiorganversagen. a Eine Angiografie in der
Aorta abdominalis (p. - a. Strahlengang) ldsst das AusmaR
der GefdRversorgung des Tumors erkennen. b Nach Em-
bolisation (insgesamt 28 Coils) von 4 der groReren Tu-
morgefdRe deutliche Besserung. Postinterventionell kam
es zu einer raschen Stabilisierung. Nach Riickverlegung in
die Neonatologie konnte das Kind am 3. postinterventio-
nellen Tag extubiert werden.

Postoperative Katheterinterventionen

In vielen Fillen konnen Katheterinterventionen dazu
beitragen, das Ergebnis nach einer Herzoperation zu
verbessern oder zu erhalten. So kénnen Stenosen von
GefdRen oder chirurgisch angelegten Shunts mittels
Ballondilatation und/oder Stentimplantation behandelt
werden.
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Herzkatheterinterventionen kénnen bei herzoperier-
ten Kindern dazu beitragen, Re-Operationen zu ver-
meiden.

Bergung von Fremdkaorpern

Nicht nur dislozierte Implantate, sondern z.B. auch ab-
gerissene Teile von zentralvendsen Kathetern kénnen
katheterinterventionell geborgen werden.

Rhythmologische Katheterinterventionen

Uber eine transvendse Sonde kann der rechte Ventrikel
bei symptomatischem AV-Block II° tempordr stimuliert
werden. Typische rhythmologische Interventionen wie
Radiofrequenz- oder Kryoablationen spielen im Neuge-
borenenalter keine Rolle.

Herzkatheterinterventionen beim
Friihgeborenen

Herzkatheterinterventionen sind auch bei Kindern mit
niedrigem, sehr niedrigem und sogar extrem niedri-
gem Geburtsgewicht méglich [5-7,41,42]. Allerdings
ist das periinterventionelle Risiko bei Kindern in dieser
Alters- und Gewichtsklasse erhoht. Die Indikation sollte
daher im Einzelfall in enger Abstimmung zwischen dem
neonatologischen, dem kinderkardiologischen und
dem kardiochirurgischen Team gestellt werden.

mssm  Merke

Friihgeborene mit angeborenen Herzfehlern profi-
tieren besonders von einer engen interdisziplindren
Zusammenarbeit zwischen Neonatologie, Kinderkar-
diologie und -herzchirurgie.
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FALLBEISPIEL

Fall 2: Frilhgeborenes mit Fallot-Tetralogie

Wahrend der Schwangerschaft war bei einem Zwilling eine
Fallot-Tetralogie diagnostiziert und die Entbindung im Perina-
talzentrum mit Kinderkardiologie/-herzchirurgie geplant wor-
den. Nach vorzeitigem Blasensprung erfolgte die Geburt je-
doch mit einem Gestationsalter von 29 +2/7 SSW im heimat-
nahen Perinatalzentrum.

Beim ersten Zwilling (GG 1120 g) wurde die Diagnose der Fal-
lot-Tetralogie bestdtigt. Nach der Erstversorgung mit Behand-
lung eines Atemnotsyndroms und nach Absinken des pulmo-
nalen Widerstandes bestand eine pulmonale Uberflutung mit
hohen Sauerstoffsattigungen. Der Ductus arteriosus ver-
schloss sich spontan. Das Kind war ohne Atemhilfe stabil, ent-
wickelte aber in der 4. Lebenswoche eine zunehmende infun-
dibuldre Pulmonalstenose mit Zyanose. Nach Verlegung ins
Herzzentrum wurde - bei einem Gewicht von 16409 - die
Indikation zur Stentimplantation im Bereich des rechtsventri-
kuldren Ausflusstraktes gestellt. Der Eingriff verlief ohne Kom-
plikationen und fiihrte zu einem Anstieg der Sauerstoffsatti-
gung; das Kind konnte am 1. postinterventionellen Tag in die
heimatnahe Betreuung zuriickverlegt werden.

In der 9. Lebenswoche hatte sich bei einem Gewicht von
23109 eine symptomatische muskuldre Enge unterhalb des
Stents entwickelt, die durch Implantation eines zweiten Stents
beseitigt werden konnte. Die Stents wurden im Alter von

7 Monaten nachdilatiert. Die Korrektur-OP — mit komplika-
tionsloser Entfernung der Stents - erfolgte elektiv im Alter von
8 Monaten und bei einem Gewicht von 6100 g.

KERNAUSSAGEN

= Herzkatheterinterventionen haben einen festen Stellenwert
in der Behandlung von Neugeborenen mit kritischen ange-
borenen Herzfehlern.

= Die Ballonvalvuloplastie der Pulmonalklappe stellt eine
eigenstandige Behandlung dar.

= Haufig sind Herzkatheterinterventionen beim Neugeborenen
Teil eines Behandlungskonzeptes, bei dem operative Techni-
ken zentral eingesetzt werden.

= Mit Hilfe von Herzkatheterinterventionen kann haufig der
prdoperative Zustand stabilisiert oder das OP-Ergebnis er-
halten bzw. verbessert werden.

= In Zentren mit entsprechender Erfahrung kénnen auch Ein-
griffe bei Neu- und sogar bei Frithgeborenen sicher und mit
geringem Risiko durchgefiihrt werden.

= Vor allem nach Verwendung arterieller Zugdnge im Neuge-
borenenalter miissen postinterventionell GefdRverschliisse
sonografisch ausgeschlossen werden.
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CME-Fortbildung | CME-Fragebogen

# Thieme

Punkte sammeln auf CME thieme.de

Frage 1

Bei welchem kritischen angeborenen Herzfehler kann die
Differenzialdiagnose zur persistierenden pulmonalen Hyper-
tension des Neugeborenen besonders schwierig sein?

A kritische Aortenklappenstenose

B d-Transposition der groRen Arterien

C Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum

D hypoplastisches Linksherzsyndrom

E  totale Lungenvenenfehlmiindung mit Obstruktion
Frage 2

Welches GefdR wird nicht als Zugang fiir Herzkatheterinterven-
tionen beim Neugeborenen verwendet?

A A.femoralis
B A. carotis

C A.radialis

D V. femoralis
E  V.umbilicalis
Frage 3

Herzkatherinterventionen im Neugeborenenalter sind mit dem
Risiko verschiedener Komplikationen verbunden. Welche ge-
hort nicht dazu?

A Blutverlust

strahleninduzierte akute Linsentriibung

Schenkelblock

AV-Block I1I°

arterielle Thrombose

m o N @

Frage 4

Eine der Aussagen zur Ballonatrioseptostomie (BAS) nach
Rashkind ist falsch. Welche?

A Die BAS ist die dlteste Herzkatheterintervention beim Neu-
geborenen.

B Die BAS wird meist ultraschallgestiitzt - ohne Fluoroskopie
- durchgefiihrt.

C Als GefdBzugang wird die Umbilikal- oder eine der Femo-
ralvenen verwendet.

D Jedes Neugeborenen mit d-Transposition der groRen Arte-
rien bendtigt vor der Korrektur-OP eine BAS.

E  Bei hochgradig restriktivem Vorhofseptum kann die BAS
unmittelbar nach Geburt erforderlich sein.

Frage 5
Welche Aussage zur valvuldren Pulmonalstenose trifft nicht zu?

A Die Pulmonalstenose kann so ausgeprdgt sein, dass die
pulmonale Perfusion ductusabhangig ist.

B Die Druckbelastung des rechten Ventrikels kann zu einer

ausgeprdgten Trikuspidalinsuffizienz fiihren.

Ein Rechts-Links-Shunt auf Vorhofebene kommt nicht vor.

D Der Schweregrad der Stenose kann mittels invasiver
Druckmessung bestdtigt werden.

E  Die Standardtherapie der isolierten valvuldren Pulmonal-
stenose ist die Ballonvalvuloplastie.

(@)
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Fortsetzung ...

Frage 6

Nur eine der folgenden Aussagen zur kritischen Aortenklap-
penstenose ist korrekt. Welche?

A Eine pranatale Diagnose ist heute Standard, da die Situa-
tion bei Einstellung des Vierkammerblicks eindeutig ist.

B Die klinische Diagnose ist zuverldssig tiber das stets vor-
handene, typische, laute Systolikum Gber dem zweiten
Interkostalraum rechts parasternal moglich.

C Die Erkrankung fiihrt ausschlieRlich zu einer Druckbelas-
tung des linken Ventrikels, sodass die Funktion der rechten
Herzanteile nicht beeintrachtigt ist.

D Die Ballonvalvuloplastie der Aortenklappe ist nur tiber
einen antegraden Zugang maglich.

E  Nach Ballonvalvuloplastie der Aortenklappe kann es zu
einer Insuffizienz der Klappe kommen.

Frage 7

Wodurch ist die Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum
gekennzeichnet?

A Die Erkrankung ist durch eine ausgesprochene Homogeni-
tat ihrer Auspragung gekennzeichnet.

B Zur Bestdtigung der Diagnose ist eine Kardio-MRT unver-
zichtbar.

C Eine Behandlung mit Prostaglandin E; ist in der Regel nicht
erforderlich, da die pulmonale Perfusion tiber aortopulmo-
nale Kollateralen erfolgt.

D Eine katheterinterventionelle Therapie ist auch bei lang-
streckiger muskuldrer Atresie moglich, da das atretische
Segment nach Perforation und Rekanalisation mit einem
ummantelten Stent Giberbriickt werden kann.

E  In manchen Féllen entscheidet sich erst nach ldngerer Zeit,
ob eine biventrikuldre Zirkulation méglich ist.

Frage 8

Welche Aussage zum hypoplastischen Linksherzsyndrom ist
falsch?

A Die Diagnose kann bereits prénatal bei Darstellung eines
Vierkammerblicks beim Fetus gestellt oder zumindest
vermutet werden.

B Beider pranatalen spezialisierten Feindiagnostik sollte
unter anderem die Frage nach der Funktion der Vorhof-
kommunikation beantwortet werden.

C Die Prognose der Behandlung mittels univentrikuldrer Pal-
liation hat sich in den letzten Jahren erheblich verbessert.

D Nach rascher Herstellung einer ausreichenden Vorhofkom-
munikation unterscheidet sich die Prognose der Patienten
mit hochgradig restriktivem Foramen ovale nicht mehr von
denen mit primér ausreichend groRer Vorhofkommunika-

tion.

E  Langfristig muss mit einer erhéhten Morbiditdt gerechnet
werden.

Frage 9

Welche Aussage zur Aortenisthmusstenose (ISTA) ist falsch?

A In der Diagnostik der ISTA hat die wiederholte vergleichen-
de Pulspalpation an oberen und unteren Extremitdten an
Bedeutung verloren, da die Diagnose in der Regel pranatal
gestellt wird.

B Die ISTA tritt isoliert und in Kombination mit anderen
Herzfehlern auf.

C  Auch nach genauer pranataler Diagnosestellung einer ISTA
ist postnatal eine Wiederholung der Echokardiografie zur
Therapieplanung erforderlich.

D Die Behandlung der ISTA im Neugeborenenalter erfolgt
primdr chirurgisch.

E  In ausgewahlten Fillen kann eine praoperative Stabilisie-
rung mit einer katheterinterventionellen Therapie (Ballon-
dilatation des Aortenisthmus) sinnvoll sein.

Frage 10

Welcher Eingriff ist keine typische Herzkatheterintervention im
Neugeborenenalter?

A VergroBerung eines Vorhofseptumdefektes
Ballondilatation von Klappen

Schaffung eines Vorhofseptumdefektes
Verschluss von GefdRen

transluminaler Klappenersatz

mgMN @
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