Zyanose

e gr.(kvaveog): blau
»Blauverfarbung der Haut

e desoxygeniertes Hamoglobin ist blaulich
<<< Hypoxie

e oxygeniertes Hamoglobin ist rot

M. Emmel



Schneller
Zugriff
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optischer Eindruck einer Zyanose
ab 3-5 g% desoxygeniertem Hamoglobin
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» schwachere Hypoxien sind azyanotisch
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optischer Eindruck einer Zyanose
ab 3-5 g% desoxygeniertem Hamoglobin

45-50%
Anemia SRR
(Hgb. 6 gm%) '55555555255553555554

----------
o0
'''''''''''''''''''

Normal
(Hgb. 15gm%)

\ —
0o 5 10
Hemoglobin (gm %)

» schwachere Hypoxien sind azyanotisch
» geringere Zyanose beli Anamie

M. Emmel



optischer Eindruck einer Zyanose
ab 3-5 g% desoxygeniertem Hamoglobin

Anemia
(Hgb. 6 gm%)

Normal
(Hgb. 15gm%)

Polycythemia
(Hgb. 20 gm%)

M

' v
0O 5 10 15 20
Hemoglobin (gm %)

» schwachere Hypoxien sind azyanotisch
» geringere Zyanose bei Anamie
» starkere Zyanose bei Polyglobulie

M. Emmel



Hypoxie - Zyanose

e kompensatorische Polyglobulie

e >> Hyperviskositat des Blutes / ab Hkt. 65-70% )\ & - -
»MuUdigkeit
»Kopfschmerz
»Parasthesien, Wahrnehmungsstorungen
»Gerinnungsstorungen
»Gicht
»Nierensteine
»Skoliose

»...

M. Emmel



Hypoxie - Zyanose

e kompensatorische Polyglobulie
e >> Hyperviskositat des Blutes / ab Hkt. 65-78

Hyperviskositatssymptome:
Kopfschmerzen

Ohnmacht, Schwindel
SehstorunNgen amauris tugax, rive oder Doppetiker)
Midigkeit, Schlappheit
Muskelschmerzen, -schwache
Parasthesien ringes. zenen, Lippen)
Verstimmung, innere Entfremdung
Hamorrhagische Diathese:
Hamoptysis (Bluthusten)
Blutergisse

Nasenbluten

Zahnfleischbluten

Verstarkte Monatsblutung
Harnsauremetabolismus:
Arthralgien

Akuter Gichtanfall

M. Emmel



Zentrale Zyanose

e Pulmonal e Kardial
—-Verminderter — Rechts-Links Shunt
Gasaustausch im Herzen
» CO, meist hoch » CO, meist normal

e Hamoglobinopathien: Selten.

M. Emmel



Zyanotische Herzfehler

e 20% aller Herzfehler

»Fallot (5-6%)
»Pulmonalatresie mit VSD (<1%)

» Transposition der grofden Arterien (4-5%)

»sonstige komplexe Vitien

M. Emmel



Fallot ' sche Tetralogie

e Pulmonalstenose

e Ventrikelseptumdefekt

e Uberreitende Aorta

\\\\w
\\

\\

e Rechtsventrikulare Hypertrophie

M. Emmel



Fallot'sche Tetralogie

Lossy Cumpres_siun Approx. 1.00 to 1

¢ Pulmonalstenose

evalvular und infundibular

e Ventrikelseptumdefekt

e Uberreitende Aorta

e Rechtsventrikulare Hypertrophie

M. Emmel



Fallot'sche Tetralogie

e Pulmonalstenose

e valvular und infundibular

e Ventrikelseptumdefekt

e druckangleichend

e Uberreitende Aorta

e Rechtsventrikulare Hypertrophie

M. Emmel



Fallot'sche Tetralogie

e Pulmonalstenose

e valvular und infundibular

e Ventrikelseptumdefekt

e druckangleichend

e Uberreitende Aorta

e Rechtsventrikulare Hypertrophie

e erhohter Druck im rechten Ventrikel

M. Emmel



Fallot'sche Tetralogie

e Rechts-Links-Shunt

»Uber VSD

»abhangig vom Ausmal3
der Pulmonalstenose
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Fallot'sche Tetralogie ¢

Lossy Compression Approx. 1.00 to 1

e Pulmonalstenose

—valvular

—infundibular
» muskular

—vermehrter Kontraktion des Infundibulums
» vermehrter Rechts-Links-Shunt
» Zunahme der Zyanose /[ hypoxischer Anfall

M. Emmel



Hypoxischer Anfall (,,spells™)

e Vermehrte Kontraktion im

e Abnahme des Widerstands
Infundibulum

im Korperkreislauf

* z.B.: Essen, Bewegung, ...
e z.B.: Schmerz, Stress, ... e

L
» vermehrter . )
. 1 2 \
Rechts-Links-Shunt Lo ‘
\ \, N .
» Zunahme der Zyanose 1 . \n B

M. Emmel
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Hypoxischer Anfall (,,spells™)

e Vermehrte Kontraktionim ® Abnahme des
Infundibulum Widerstands im
Korperkreislauf

e z.B.: Schmerz, Schreien * z.B.: Essen, Bewegung, ...

Reduktion der Stressoren/ Erhéhung des Widerstands
Kontraktion des im Korperkreislauf
Infundibulum

* Sedativa e medikamentos
* B-Blocker (neg. inotrop) e Beine auf Bauch pressen

M. Emmel



M. Emme

Hypoxischer Anfall (,,spells™)

(From Nadas AS, Fyler DC

Beine auf Bauch pressen

Erhdhung des Widerstands
im Korperkreislauf
(A.Femoralis)

Leberdruck
Vorlast erhohen



Fallot 'sche Tetralogie
Medikamentose Therapie

e 3-Blocker (negativ inotrop)

» Verbesserung des
Saverstoffsattigungsniveaus

» Verhinderung hypoxischer Anfalle

e kontraindiziert
» pos. inotrope Substanzen (Digoxin)

M. Emmel




Pulmonalatresie mit VSD

Extremform der Fallot 'schen Tetralogie

 Lungenperfusion nur durch offenen Duktus

»duktusabhangige
M. Emme Lungenperfusion



Ductusabhangige
Lungenperfusion

e Duktus arteriosus muss
kUnstlich offengehalten werden

* Prostaglandin E (Minprog®)

—5-20 (-50) pg/kg/min
—kontinierliche i.v-Gabe
»keine Dauvertherapie

M. Emmel
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ductusabhangige Lungenperfusion
Duktus Stent

M. Emmel



Ductus Stenting

M. Emmel



Ductus Stenting

M. Emmel



Stent nach 6 Monaten

M. Emmel



Fallot 'sche Tetralogie
Aortopulmonale Shuntanlage

» sichert die pulmonale Perfusion

» verbesserte Saverstoffsattigung

§\

» Verhinderung hypoxischer Anfalle
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» Wachstumsreiz fur
Pulmonalgefalde

M. Emmel



Fallot 'sche Tetralogie
Korrektur-Operation
» VSD-Verschluss

» Eroffnung Pulmonalklappe

» ggf. transanularer Patch

bei Pulmonalatresie mit VSD
» Conduit

vom rechten Ventrikel

zur Pulmonalarterie

M. Emmel



Fallot'sche Tetralogie
Korrektur-Operation

e Restbefunde:

—Pulmonalinsuffizienz
»rechtsventrikulare Dilatation
»Re-OP mit klappentragendem Conduit

—Pulmonalstenose

—Stenose im Pulmonalgefalésystem
» Erweiterung der Pulmonalarterien durch Stents

M. Emmel



Fallot'sche Tetralogie
Zusammenfassung

e bei duktusabhangiger Lungenperfusion
»Prostaglandininfusion

e beiausgepragter Infundibulumstenose
» 3-Blocker

e evtl. Palliativ-OP mit aortopulmonalem Shunt
e evtl. interventioneller Duktus-Stent
o Korrektur-OP in den ersten 6 LM.

—Auch beim Neugeborenen mdoglich

e evtl. Re-Operationen/Interventionen

M. Emmel



Zyanotische Herzfehler

e 20% aller Herzfehler

»Fallot (5-6%)
»Pulmonalatresie mit VSD (<1%)

»Transposition der grof3en Arterien (4-5%)
» Pulmonalatresie mit intaktem VS (1%)

»sonstige komplexe Vitien

M. Emmel



Transposition der grofRen Arterien

(TGA)
* Aorta entspringt e Pulmonalarterie
rechtem Ventrikel enspringt linkem

Ventrikel

Lossy Compression Approx. 1.00 to 1 Lossy Compression Approx. 1.00 to 1

M. Emmel



Kann man damit leben?

* Aorta entspringt e Pulmonalarterie
rechtem Ventrikel enspringt linkem
Ventrikel

—sauerstoffarmes
Blut zirkuliert .
durch den Korper

—sauverstoffreiches
Blut zirkuliert
durch die Lunge

M. Emmel



Nur bei Austausch zwischen beiden
Kreislaufen

e durch Shunt auf

»Vorhofebene

»Ventrikelebene

»Duktusebene

M. Emmel



Shunt zwischen beiden Kreislaufen

e Ductus arteriosus
»Prostaglandin E

»[5-50pg/kg/min]

e Vorhofseptum

» Ballon-Atrio-
Septostomie (Rashkind)

M. Emmel



Arterielle Switch Operation

bei TGA

...%
N

M. Emmel



Koronarien mussen mit
umgepflanzt werden

M. Emmel



TGA
Zusammenfassung

e Sofortmalsnahmen
» Prostaglandin Tropf - sofort

» Ballonatrioseptostomie (Rashkind) am selben Tag
(Nacht)

e Arterielle Switch Operation

»in den ersten 2 Wochen
» sonst LV-Hypotrophie
» ,Ventrikel schaffts nicht"

M. Emmel




Herzrhythmusstorungen im
Kindes- und Jugendalter

Auswirkungen und
Behandlungsmaoglichkeiten

M. Emmel



Sinusrhythmus

P QGRS T

P-Vorhof-Erregung
QRS-Kammer-Erregung

T-Erregungsruckbildung

M. Emmel



akzessorische Leitungsbahn
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atrio-ventrikulare Reentry Tachykardie
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atrio-ventrikulare Reentry Tachykardie

e Reentry lauft,oder [auft
nicht

>> plotzlicher Beginn
—switch-on

>> plotzliches Ende
—switch-off

e Beendigung der
Tachykardie durch
— Medikamente: Adenosin
— Eisblase ins Gesicht
— Holzspatel

M. Emmel
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andere Erregungsausbreitung ...

akzess. Leitung normal

M. Emmel



. anderes Ruhe-EKG

et —verkirzte PQ-Zeit
~ —DeltaWelle
— QRS-Verbreiterung

i wiE WPW-Syndrom
| Arrhythmiegefardung
"_/ _—— im Ruhe EKG erkennbar

P QRS T

M. Emmel Wolff L, Parkinson J, White P (1930) Am Heart J 5:685-704



naturlicher Verlauf
atrioventrikulare Reentry-Tachykardie

eimai.LJ:
» Tachykardie verschwindet > 9o% der Patienten

» medikamentose Therapie fir 1 Jahr

e Tachykardie > 5. L.
»bleibt in 80% der Falle
» definitive Therapie

M. Emmel PerryJC (1990)Am Coll Cardiol16:1215-1220



Ablationsbehandlung s

e akzessorische
Leitungsbahn kann

Uberall an beiden AV-
Klappenringen liegen
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e ,Mapping" der
Leitungsbahn mit
speziellen Kathetern



Ektope atrlale Tachykard|e
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Arrhythmie-Mechanismen

Ektoper Fokus Re-Entry

g O

eSchnellerer Herzschlag nicht eElektrischer Kreislauf (circuit)
vom Sinusknoten ausgehend

*"warm up, cool down" o"switch-on, switch-off"

M. Emmel



Ektope atriale Tachykardie

e Patienten unter 3 Jahren
»spontane Heilung moglich
»medikamentdse Therapie und Warten

e Patienten Uber3  Jahre
»Ublicherweise keine Spontanheilung

» Ablation des ektopen Focus

M. Emmel



Vorhofflattern WWM\JM

e oft durch Narben nach
Herz-OP

e Re-Entry Kreislauf
meist im rechten
Vorhof

—Erregungsausbreitung
.in Korridoren" zwischen
den Narben

M. Emmel




Vorhofflattern

SIS NN S NN

nach medikamentosem Block des AV-Knotens:
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Ablation bei Vorhoflattern

¢ isolierenden Linie

» Unterbrechung des
Flatterkreislaufs

( N\ ¢ initiale Erfolgsraten um 90%
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Danke!
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