B HERZFEHLERBESCHREIBUNGEN ZU DEN ERFAHRUNGSBERICHTEN

Herzftehlerbeschreibungen

zuU den Erfahrungsberichten
shert-¢1-Syndrem im Kindesalter

Das Short-QT-Syndrom ist eine lonen-
kanalerkrankung, die zu Synkopen und
zum plétzlichen Herztod fihren kann. Die
Pravalenz betragt bei Kindern ca. 0,05 %.
Nach den aktuellen Empfehlungen der in-
ternationalen Fachgesellschaften liegt der
Verdacht auf ein Short-QT-Syndrom bei ei-
ner Dauer des korrigierten QT-Intervall (QTc)
< 330 ms vor. Bei ca. 60 % der betroffenen
Patienten kann eine zugrundeliegende ge-
netische Mutation nachgewiesen werden.

Die Erfahrungen mit dieser Erkrankung bei
Kindern und Jugendlichen sind allerdings
noch sehr begrenzt. In einer Publikation aus

dem Jahr 2013 wurden 25 Patienten im Alter
<21 Jahren beschrieben.

Bei Uber der Halfte der 25 Patienten waren
Symptome aufgetreten. Bei einem Viertel
war es zu einem Herz-Kreislauf-Stillstand
gekommen, bei 4 der 25 Patienten waren
Synkopen aufgetreten. Weitere Herzrhyth-
musstérungen waren haufig: Bradykardien,
Vorhofflimmern, Kammerflimmern, supra-
ventrikuldre Tachykardien und polymorphe
ventrikuldre Tachykardien. Etwa ein Drittel
der Patienten wurde medikamentos behan-
delt, zum Uberwiegenden Teil mit Chinidin.
Bei 11 der 25 Patienten war die Implantation

BOUBLE INLET LEFT VENTRICLE (BILW)

Der Double Inlet Left Ventricle (DILV) ist
eine Form des Einkammerherzens. Das Blut
erreicht dabei nur die linke Herzkammer,
die schlieBSlich dafir zustdndig ist, den ge-
samten Lungen- und Korperkreislauf mit
(Misch-) Blut zu versorgen. Die rechte Herz-
kammer ist beim DILV nicht ausreichend
ausgebildet und kann die Versorgung des
Lungenkreislaufes daher nicht Uberneh-

AV-BLOCK

AV-Blockierungen  bezeichnen  Uberlei-
tungsstorungen zwischen den Herzvorkam-
mern und Herzhauptkammern. Sie werden
je nach Schwere in drei unterschiedliche
Grade eingeteilt und sind haufig angebo-
ren. Damit das Herz schlagen kann, bildet
sich im Sinusknoten im rechten Herzvorhof
ein Impuls, der normalerweise Uber den AV-
Knoten am Ubergang zwischen Vorhof und
Herzkammer und weitere Stationen in Herz-
scheidewand und Kammerschenkel weiter-
geleitet wird und den Herzmuskel schlief3-
lich zur Kontraktion anregt. Im AV-Knoten
ist die Erregungsleitung natirlicherweise et-
was verlangsamt, damit Vorhof und Kammer
erst nacheinander kontrahieren. Bei Schadi-
gung des AV-Knotens kommt es jedoch, je
nach Schweregrad, zu einer starkeren Ver-
z6gerung der Erregungsweiterleitung oder
sogar zur volligen Unterbrechung:
AV-Block I°:

Jeder Impuls wird von der Vorkammer ver-
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men. Beide AV-Klappen (Herzklappen
zwischen Vorhof und Hauptkammer) oder
eine gemeinsame AV-Klappe minden da-
bei in die linke Herzkammer (,Double inlet
left ventricle”). Ein DILV wird hdufig von
weiteren Anomalien am Herzen begleitet,
darunter bspw. von einer Transposition der
grolBen Arterien (TGA), Pulmo-
nalstenose,  Pulmonalatresie

zogert an die Kammer weiter-
geleitet.

AV-Block II°:

Nicht jeder Impuls wird an die
Kammer weitergeleitet.
AV-Block llI°:

Es wird kein Impuls von der
Vorkammer an die Hauptkam-
mer weitergeleitet.

Bei hdufiger oder vollstandiger Unterbre-
chung der Erregungsweiterleitung, ins-
besondere bei AV-Block 1I° und AV-Block
15, kommt es zu einer verlangsamten
Herzfrequenz, die mitunter betrachtliche
Auswirkungen auf die Leistungsfahigkeit
der Pumpfunktion des Herzens haben
kann. Zur Behandlung wird dann meist
ein Herzschrittmacher implantiert, der
die fehlende Uberleitung des AV-Knotens
Ubernimmt.

Von Nele Schwencke

Rechte Herzkammer

eines internen Kardioverter-Defibrillators
erfolgt. 2 der 11 Patienten hatten im wei-
teren Verlauf Verum-Entladungen des ICD-
Gerdtes bei schnellen Kammertachykardien
erlebt.

Eine Risikostratifizierung ist fur Kinder mit
einem Short-QT-Syndrom aufgrund der be-
grenzten Erfahrungen aktuell nur bedingt
maglich. Kinder mit symptomatischen Bra-
dykardien bendtigen einen Herzschrittma-
cher. Die Implantation eines internen Kar-
dioverter-Defibrillators dient der Verhitung
des plétzlichen Herztodes.

oder einer Stenose der Aorta/des Aorten-
bogens. Ob und zu welchem Zeitpunkt
eine Operation durchgefuhrt wird, ist vom
Gleichgewicht der Korper- und Lungen-
durchblutung sowie dem Schweregrad des
Herzfehlers und seiner Kombination mit
weiteren Anomalien abhdngig.

POA

Lungenarterie

Linke Herzkammer

DILV und Pulmonalstenose
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