Atrioventrikuldrer Septumdefekt (AVSD) AV-Kanal

Der ,Atrioventrikulare Septumdefekt*
ist ein haufiger Herzfehler, der im Be-
reich des ,Kreuzes“ der Trennwan-
de des Herzens liegt. Entsprechend
setzt sich der Herzfehler aus einem
Vorhofseptumdefekt und einem Kam-
merscheidewanddefekt zusammen. Es
sind auch die dort verankerten Segel-
klappen beteiligt. Es handelt sich um
den typischen Herzfehler bei Down-
Syndrom. Wenn beide Kammern nor-
mal gross sind, kann der Herzfehler
praktisch immer mit gutem Resultat
mit einer Operation korrigiert werden.

Anatomie

Unter ,Kreuz" (Abb.1) versteht sich der
Anteil, wo Vorhofscheidewand (,atrio")
und Kammerscheidewand (,ventrikular")
zusammenkommen und ein ,Kreuz® bil-
den. Da in diesem Bereich der beiden
Scheidewande auch die Segelklappen
zwischen Vorkammern und Kammern ihre
Verankerung haben, sind diese in der Re-
gel auch beteiligt. Haufig fehlt bei beiden
Klappen der Anteil, der im Kreuz liegen
wirde. Somit sieht man bei vollstandiger
Auspragung des Herzfehlers statt zwei
getrennte Klappen lediglich ein einziger
.Kanal“. Aufgrund dieser Beobachtung be-

zeichneten die alten Anatomen den Herz-
fehler als ,AV-Kanal“. Es besteht somit je
ein Loch in der Vorhofscheidewand und
der Kammerscheidewand. Das Loch zwi-
schen den beiden Kammern ist teils durch
die Segelklappen abgedeckt und damit
die Auswirkung des Herzfehlers geringer.
Je nach Auspragung des Herzfehlers wei-
sen jedoch auch beide Segelklappen, die
normalerweise den Riickstrom des Blutes
in die Vorkammern verhindern, einen feh-
lenden Anteil auf. In vollstandiger Auspra-
gung des Herzfehlers sind diese Licken
sO ausgepragt, dass wo normalerweise
die beiden Klappenringe aneinander ge-
wachsen sind, eine grosse Liicke entsteht
und das Blut bei Kontraktion des Herzens
durch diese Undichtigkeit der Segelklap-
pe in den Vorhof zurlckstrdbmen kann.
Dies bedeutet fiir das Herz eine dauern-
de Mehrarbeit. Die Klappenringe sind also
miteinander verschmolzen und missen
bei der chirugischen Korrektur ,getrennt*
und die bestehenden Liicken in den Se-
gelklappen verschlossen werden. Da die
Segelklappen eine sehr komplexe Mecha-
nik haben, stellt die linksseitige Segelklap-
pe (Mitralklappe) bezliglich Anatomie im
Kindesalter den schwierigsten Anteil der
Korrektur dar.

Links: Schema eines Herzens mit Atrioventrikuldrem Septumdefekt( AVSD): Die Defekte liegen im ,Kreuz der
Scheidewénde" (kleine Zeichnung) des Herzens. Rechts: Die Orte der Defekte finden sich im Schema eines
anatomisch nomalen Herzens mit Kreisen eingezeichnet.



Wie wirkt sich der Herzfehler aus?

Bei Geburt des Kindes ist der Widerstand
der Lungenarterien zuerst noch erhoht,
da die Lungen wahrend dem Leben im
Mutterleib mit Flussigkeit und nicht mit
Luft gefillt sind. Entsprechend ist auch
der Druck in der rechten Kammer und der
linken Kammer noch gleich.

Mit Abfall des Widerstands der Lungenar-
terien (normalerweise in den ersten 2 Le-
benswochen) kommt es zu einer zuneh-
menden Druckdifferenz zwischen rechter
und linker Kammer und den jeweiligen
Vorkammern: Es fliest immer mehr in den
Lungen mit Sauerstoff versehenes Blut
Uber die jeweiligen Defekte in der Vor-
hoftrennwand und Kammerscheidewand
von links nach rechts. (Abb.2) Dieses Blut
muss dann vom Herzen noch einmal ge-
pumpt werden. Die Mehrbelastung wird je
nach GroRe des Loches und der jeweilig
unterschiedlichen Abdeckung durch die
Segel der Klappen unterschiedlich tole-
riert. Es kann zur ,Herzinsuffizienz* kom-
men, die sich beim Saugling in Form von
Schwitzen, schnellerem Atmen wegen der
Lungeniberflutung bemerkbar macht.
Typisch ist auch eine vermehrte Unruhe
des Kindes, da der Kérper dauernd mehr
Adrenalin ausschittet, um dadurch die
Herzleistung zu verbessern. Unter Um-
standen kann der Lungenarterienwider-
stand vor allem bei Kindern mit Down-
Syndrom erhoht bleiben, die eine Veran-
lagung zu erhdhtem Lungenwiderstand
haben. Die Kinder zeigen zwar aufgrund
der tieferen Druckdifferenz wenig Symp-
tome des Herzfehlers. Aber es kommt ge-
gen Ende des ersten Lebensjahres immer
mehr zu nicht mehr reparablen Schaden
der Lungenarterien. Friher waren diese
Schaden bei Entdeckung des Herzfehlers
haufig soweit fortgeschritten, das die Kin-
der nicht mehr operiert werden konnten.
Dies ist mit der besseren Verfiigbarkeit
von Spezialisten und der technischen
Entwicklung selten geworden. Beim AV-

Kanal nicht immer mit frihen Symptomen
zu rechnen, vor allem wenn nur ein Teil
des Herzfehlers besteht. Darum sollte bei
jedem Kind mit Down Syndrom eine Ultra-
schalluntersuchung des Herzens durch-
gefihrt werden, da die Haufigkeit eines
Herzfehlers bei 40% liegt, wovon 40%
eine Form eines AVSD aufweisen. Wenn
keine grofle Kurzschlussverbindung zwi-
schen den beiden Kammern besteht,
kann der Herzfehler in Form von Mehrar-
beit des Herzens lange toleriert werden.

Lécher zwischen den beiden Vorkammern (1) und
Kammern (4) kann dauernd sauerstoffreiches rotes
Blut von der linken Seite, wo der Druck héher ist als
auf die rechte Seite des Herzens strémen und sich
mit dem blauen sauerstoffarmen Blut mischen. Dies
bedeutet fiir das Herz eine dauernde Mehrarbeit.
Zudem besteht eine Undichtigkeit durch die Defekte
in den Segelklappen (2 und 3), was eine zuséatzliche
Mehrarbeit bedeutet .

Ob es sich um ein verzdgerter oder feh-
lender Abfall des Lungenwiderstands
oder um eine geringere Auspragung des
Herzfehlers handelt, kann in der Regel
aufgrund der Ultraschalluntersuchung



des Herzens (Echokardiographie) vermu-
tet werden. Selten ist dazu eine Herzka-
theteruntersuchung zur Bestimmung des
Widerstandes der Lungengefasse not-
wendig. Ein Vorhofseptumdefekt bewirkt
grundsétzlich eine Volumenbelastung der
rechtsseitigen Herzhéhlen, ein Kammer-
scheidewanddefekt vor allem eine Volu-
menbelastung der linksseitigen Herzhoh-
len. Eine Undichtigkeit der Segelklappe
bewirkt eine Belastung der Vorkammer
und der Kammer, die durch die Klappe
getrennt sind.

Welche
bestehen?
Wann kommen sie zur Anwendung ?
Grundsatzlich wird heute ein AV-Kanal
mit einer Operation an der Herz-Lungen-
maschine definitiv operativ korrigiert. Der
Zeitpunkt der Operation ist von der Aus-
pragung des Herzfehlers insbesondere
der GroRe der Kurzschlussverbindung
zwischen den Kammern abhangig. Auch
eine Rolle spielen Belastung der Herz-
kammern, Lungenarterienwiderstand und
letztlich auch das Gedeihen des Kindes.
Der Herzfehler wird bei vollstdndiger Aus-
pragung im Alter von 2-6 Monaten korri-
giert. Wenn nur Teile des Herzfehlers be-
stehen, wie zum Beispiel eine Licke der
Segelklappe oder ein nur kleiner Defekt
im Bereich der Trennwand der Vorkam-
mern, wird eher zugewartet.

Falls ein Kind aufgrund der bestehenden
Herzinsuffizienz tberhaupt nicht gedeiht,
weil der Kérper dauernd mehr Energie
verbraucht, als dass das Kind zu sich
nehmen kénnte, um wachsen zu kénnen,
kommen Medikamente zur Anwendung.
Es wird mit Medikamenten die Vorlast fur
das Herz - was an Blut ins Herz gelangt
- gesenkt. Die Medikamente fiihren zu
einer vermehrten Wasserausscheidung.
Zusatzlich kann die Nachlast - Gefalwi-
derstand im Koérperkreislauf - durch Blut-
druck senkende Medikamente reduziert

Behandlungsmaéglichkeiten

werden, was haufig zu einem stabilen
Gleichgewicht fiihrt.

Eine Operation im Neugeborenenalter (1.-
4. ebenswoche) wird in der Regel zu ver-
mieden, da die zwar generell tiefe Sterb-
lichkeit an dieser Operation immer noch
héher ist als bei Sauglingen. Zusatzlich
sind die Resultate insbesondere in Bezug
auf die Wiederherstellung der Segelklap-
pen bei élteren Kindern besser.

Wenn ein Kind aufgrund einer sehr gro-
Ren Kurzschlussverbindung zwischen den
Kammern oder zuséatzlichen Fehlbildun-
gen am Herzen lberhaupt nicht gedeiht,
kommt heute auch die friihe Korrektur im
Neugeborenenalter in Betracht. Entschei-
dend ist dabei die Gewichtszunahme des
Kindes im den ersten Lebenswochen.

Was muss vor Korrektur des Herzfeh-
lers beachtet werden?

Kinder mit Herzfehler brauchen haufig cir-
ca 25% mehr Energie als andere Kinder,
um wachsen zu kdnnen. Dies ist manch-
mal durch reine Brustmilcherndhrung und
zusatzlich Wasser ausscheidende Medi-
kamente moéglich. Manchmal muss aber
ein Teil der Muttermilch abgepumpt und
zusatzlich mit Energie in Form von ,Star-
ke* angereichert werden. Nur so wird
eine Gewichtszunahme und damit auch
ein normales Entwickeln der Organe ins-
besondere des Gehirns maoglich. Stillen
braucht mehr Energie als die Schoppe-
nerndhrung. Sie hat aber viele andere
Vorteile fir Kind und Mutter.

Alle Kinder brauchen lebenslanglich durch
die Veranderungen an den Segelklappen
und das damit verbundene Risiko einer
Herzinnenhautentziindung (Endokarditis)
eine Antibiotikaprophylaxe in Risikosituati-
onen, wo Bakterien ins Blut gelangen. Ein
Beispiel ist die spater die Reinigung der
Zahne beim Zahnarzt. Durch den schnel-
len Blutfluss an der undichten Klappe wird
die Herzinnenhaut dauernd geschadigt,
so dass sich Bakterien besser festsetzen



kénnen als bei einem gesunden Herzen.
Die Situationen, wo die Prophylaxe nétig
ist, sind auf der Innenseite der abgegebe-
nen Karte vermerkt. Ansonsten bestehen
keine besonderen Vorsichtsmassnahmen
als bei einem anderen Saugling. Wie Ub-
lich soll bei Fieber, Grippe und Durchfall-
erkrankungen der Kinderarzt aufgesucht
werden und das Fieber beim Kind mit
Zapfchen unter 38 Grad gesenkt werden.
Das Kind sollte, auch wenn dies schwie-
rig ist, nicht als ,besonders" angesehen
werden. Dies erleichtert Kind und Eltern
spater das normale Zusammenleben.

Wie wird der Herzfehler chirurgisch
korrigiert?

Der Herzfehler wird normalerweise zwi-
schen dem 2.-6. Lebensmonat an der
Herz-Lungenmaschine korrigiert. Die
Operation erfolgt von vorne. Das Brust-
bein muss vollstandig aufgesagt werden,
aber die Hautnarbe ist heute meist nur
noch so lang wie die unteren zwei Drit-
tel des Brustbeins. Wahrend der Chirur-
ge operiert, steht das Herz still und das
Blut wird Uber eine Maschine umgeleitet,
die das Blut einerseits pumpt (Funktion
des Herzens) und mit Sauerstoff aufladt
(Funktion der Lunge). Je nach Chirurge
werden die Lécher mittels eines einzigen
Flickens aus Gore-Tex® (engl. ,Patch)
oder mit zwei Flicken verschlossen. Ist ein

gelklappen.

Loch sehr klein, kann es seltener auch
mittels direkter Naht verschlossen wer-
den. Alle Resultate sind &hnlich und Gber
die Technik entscheidet der operierende
Chirurge.

Restlécher sind in den letzten Jahren sel-
tener und nach unserer Erfahrung prak-
tisch immer fir das spéatere Leben von
untergeordneter Relevanz.

Zusatzlich werden in der gleichen Opera-
tion auch die Segelklappen operiert. Die
linksseitige Mitralklappe ist der schwieri-
gere Teil. Eine kleine nicht mehr wichtige
Undichtigkeit bei Verschluss der meist
bestehenden Licke in der Segelklappe
muss haufig in Kauf genommen werden.
Ansonsten wiirde die Segelklappe zu
eng. Dies istinsbesondere im Kindesalter
gefahrlich und fiihrt spéter ebenfalls zu
Erhéhung des Lungengefallwiderstandes
und zu nicht mehr reparablen Schaden
der Lungengefalle. Eine leichte Undich-
tigkeit der Klappe wird im Gegensatz zu
einer Verengung vom Herzen toleriert.
Das Resultat wird heute mittels Ultraschall
von der Speiserdhre her vor Weggehen
von der Herz-Lungenmaschine kontrol-
liert. Seltener sind komplizierte Rekon-
struktionen wie bei ,Ueberreiten" einer

Klappe in die andere Kammer notwendig.
Chirurgische Korrektur beim AV-Kanal: Die Abbildun-
gen zeigen ein Herz vor Korrektur und nachher mit
Verschluss der beiden Defekte zwischen Vorkammern
und Kammern und Rekonstruktion und Naht der Se-

Was muss nach der Korrektur beachtet werden?



Nach der Operation kommen die Kinder
auf die Intensivpflegeabteilung und spa-
ter auf die normale Station. Wie lange
dies dauert, ist sehr unterschiedlich. Das
Kind bleibt in aller Regel zwischen 10 Ta-
gen und 3 Wochen im Spital. Zeitangaben
sind bei diesem Herzfehler schwieriger,
weil haufiger Kinder mit Down Syndrom
betroffen sind, die eine Operation bezlig-
lich Infektabwehr und Beatmung eher
schlechter tolerieren als andere Kinder.
Allerdings gibt es Ausnahmen.

Fir den Chirurgen ist die Korrektur des
Herzfehlers bei Kindern mit Down Synd-
rom technisch einfacher, da ihm mehr Ge-
webe flr die Rekonstruktion der Klappe
zur Verfligung steht.

Bei Entlassung brauchen die Kinder vor-
erst oft noch die gleichen Medikamente
wie vor der Operation. Haufig braucht es
Medikamente um die Vorlast flir das ope-
rierte Herz noch eine gewisse Zeit nied-
rig zu halten, damit sich das Herz erholen
kann oder ein noch bestehender Erguss
(Flussigkeit im Bereich des Brustfells der
Lunge) zwingt zu deren Einnahme.

Meist wird nach der Operation auch die
Nachlast fir das Herz mit Blutdruck sen-
kenden Medikamenten gesenkt, damit
sich die Kammer von der Operation er-
holen kann. Diese Medikamente werden
vom behandelnden Kinderkardiologen
haufig nach einigen Monaten nach der
Operation abgesetzt.

Wenn das Resultat der Operation beziig-
lich der Rekonstruktion der linksseitigen
Segelklappe nicht ganz zufrieden stel-
lend ist und die Undichtigkeit immer noch

erheblich, dann muss unter Umstanden
dieses Medikament lebenslanglich weiter
genommen werden. Regelmassige Kon-
trollen beim Kinderherzspezialisten sind
unumganglich. Wegen der Undichtigkeit
der Segelklappen gilt auch die Prophy-
laxe vor einer Herzinnenhautentziindung
(Endokarditisprophylaxe) weiter.

Wie haufig muss ein Kind mehrmals
operiert werden?

Ein Problem bei diesem Herzfehler kann
eine Engstelle im Bereich des Auslasses
der linken Kammer in die Hauptschlag-
ader darstellen, was durch die spezielle
Anatomie des Herzfehlers bedingt ist.
Auch die linksseitige Segelklappe kann
spater wieder undicht werden, insbeson-
dere wenn sie schon vor der Operation
zuséatzliche Fehlbildungen der Klappen-
segel aufweist. Dann muss im Erwach-
senenalter manchmal eine mechanischer
Herzklappenersatz erfolgen. Die langfris-
tige Reoperationsrate betragt in Zirich
10%. Seit 1998 ist kein Kind mehr an ei-
ner solchen Operation verstorben.
Insgesamt sind die chirurgischen Resul-
tate fur Kinder, die heute mit einem AV-
Kanal geboren werden, ganz ausgezeich-
net. Die meisten operierten Kinder haben
auch als Erwachsene eine gute Lebens-
qualitat und kénnen sich uneingeschrankt
im Alltag kérperlich belasten. Es bleiben
ungefahr jahrliche Kontrollen beim Kin-
derkardiolgen und die erwahnte Antibioti-
kaprophylaxe in Risikostiuationen.

Dr. med. R. Weber, Kinderkardiologie,
Universitétskinderspital Ziirich



