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Hypertrophe Kardiomyopathie
bei Kindern und Jugendlichen

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer, Universitdtsklinikum Heidelberg

Angeborene Anomalien des Herzens, zum Beispiel in Form
von Defekten in einer der Herzscheidewinde, Verengungen
von Herzklappen beziehungsweise von groflen Gefiflen sowie
Kombinationen aus diesen Anlagestérungen, sind die haufigs-
ten und die bekanntesten Herzfehler bei Kindern. Auch er-
worbene Erkrankungen des Herzens entziindlicher Art oder
Herzrhythmusstérungen sind bei Kindern und Jugendlichen
nicht selten und hiufig bedrohlich, sodass sie oft einer aufwin-
digen Diagnostik und Behandlung bediirfen.

Neben diesen sogenannten strukturellen oder funktionel-
len Herzerkrankungen gibt es aber noch eine weitere hiufige,
wenn auch allgemein weniger bekannte Kategorie von Anoma-
lien des Herzens, die sogenannten Kardiomyopathien. Die-
ser Gruppe von Herzkrankheiten liegt ursichlich eine Fehl-
anlage des eigentlichen Baumaterials des Herzens, das heifSt
des Herzmuskels selbst, zu Grunde. Die daraus entstehenden
Krankheitsbilder sind in ihrer Anlage und Entwicklung ausge-
sprochen vielfiltig und werden daher oft zunichst nicht ihrer
letzten Endes einheitlichen Herkunft zugerechnet.

Definition und Einteilung der
Kardiomyopathien

Obwohl die Formverinderungen und die Funktionsstorun-
gen des Herzens bei den verschiedenen Typen der Kardio-
myopathien seit gut einem Jahrhundert durch Befunde bei
Obduktionen bereits weitgehend bekannt sind, wurden die
ursichlichen Zusammenhinge der sich insgesamt deutlich un-
terschiedlich prisentierenden Typen beim lebenden Menschen
erst mit Hilfe der Entwicklung neuerer technischer Moglich-
keiten der Diagnostik erkennbar. Auch eine einheitliche und
international akzeptierte Definition und Einteilung dieser
Krankheitsgruppe konnte erst im letzten Jahrzehnt formuliert
werden. Danach gilt:

,Kardiomyopathien sind eine heterogene Gruppe von Krank-
heiten des Herzmuskels, die mit mechanischen und/oder
elektrischen Funktionsstérungen des Herzens einhergehen

und iiblicherweise, aber nicht zwingend, eine unangemesse-
ne Hypertrophie (Verdickung) oder Dilatation (Erweiterung)
einer oder beider Herzkammern hervorrufen. Ihre Ursachen
sind vielfiltig und hiufig genetisch bedingt. Die meisten
Kardiomyopathien begrenzen sich auf Stérungen am Her-
zen, andere treten als kardialer Teil einer allgemeinen Sys-
temerkrankung auf. Kardiomyopathien fithren meistens zu
einer fortschreitenden Fehlfunktion des Herzens und letzten
Endes zum Herztod.“ (American Heart Association/European

Society of Cardiology, 2014)

Hinsichtlich ihrer Zuordnung sind zunichst zwei verschiedene
Kategorien von Kardiomyopathien zu unterscheiden:
» Primire Kardiomyopathien: mit genetischer Ursache,
familidrem Auftreten, teilweise auch sporadisch durch ge-
netische Neumutationen
» Sekundire Kardiomyopathien: nicht primir genetische
Ursachen, nicht familidres Auftreten, in der Regel an eine
chronische Systemerkrankung des Kérpers oder an syndro-
male Anomalien gebunden

Hinsichtlich ihrer baulichen und funktionellen Ausprigungen
am Herzen werden drei hauptsichliche Formen der Kardio-
myopathien voneinander unterschieden (A64. 1):
» Dilative Kardiomyopathie (DCM): mit einem diinn-
wandigen, schwachen Herzmuskel, der zu einer Erweiterung
aller Herzhéhlen und zu einer abgeschwichten Pumpfunk-
tion des Herzens fithrt (466. 1.1)
» Hypertrophe Kardiomyopathie (HCM): Verdickter (hy-
pertrophierter) Herzmuskel, vorwiegend im Septumbereich
(Kammerscheidewand) mit Verkleinerung der Kammerhoh-
len (Ventrikel), iiberwiegend im linken Herzen, gesteigerte
Kraftentfaltung und hiufig eine Einengung der Ausfluss-
bahn in die Aorta (Hauptschlagader) (464. 1.2)
» Restriktive Kardiomyopathie (RCM): miflig hypertro-
phierter, aber innerlich erheblich versteifter Herzmuskel
einschliefSlich der Herzinnenwand (Endokard) vorwiegend
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Abb. 1: Unterschiede der Muskelwédnde und der Herzhshlen bei den drei Hauptformen der Kardiomyopathie. 1: Dilative Kardiomyopathie
(DCM): diinne, spannungsarme Muskulatur der erweiterten (dilatierten) Herzkammern. 2: Hypertrophe Kardiomyopathie (HCM): verdickte
(hypertrophierte), muskelstarke Wande und enger Innenraum vor allem der linken Herzkammer und der Kammerscheidewand. 3: Restriktive
Kardiomyopathie (RCM): vernarbte (fibrosierte), steife Muskulatur bei nahezu normal groRen Herzkammern.

des linken Ventrikels, bei dem sowohl die Dehnbarkeit bei
seiner Fillung (Diastole), als auch die Kraftentfaltung der
Herzkammer beim Auswurf (Systole) erheblich vermindert
sind (Abb. 1.3)
Die Angaben zur Hiufigkeit des Auftretens von Kardiomyo-
pathien im Kindesalter sind trotz der Anlage eines weltwei-
ten Registers vor etwa zwei Jahrzehnten noch immer recht
unterschiedlich. Sie sind unter anderem stark von der Alters-
gruppe der Betroffenen abhingig. So werden zum Beispiel
bei Neugeborenen und Siuglingen Manifestationen von etwa
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8 : 100000 bereits im ersten Lebensjahr angegeben. Bis zum
18. Lebensjahr finden sich dann noch 2 : 100000 weitere be-
troffene Kinder und Jugendliche. Durch die in der Regel spi-
tere Prisentation der genetischen Anlagen der Erkrankung ab
dem jungen Erwachsenenalter zeigt sich dann jedoch, dass die
Kardiomyopathien mit einer wahren Haufigkeit von 1 : 500
in der Gesamtbevolkerung die hiufigste genetisch bedingte
Herzerkrankung beim Menschen iiberhaupt darstellen.

Im Kindesalter (0 — 18 Jahre) entfallen anteilsmifig auf die
einzelnen Formen:
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» Dilative Kardiomypathie: 51 Prozent
» Hypertrophe Kardiomyopathie: 42 Prozent
» Restriktive und seltenere Formen: 7 Prozent

Die familidre, genetisch bedingte Herkunft umfasst bei den
hypertrophen Formen der HCM im Gegensatz zu den ande-
ren Formen weit mehr als die Hilfte der Fille.

Merkmale der Hypertrophen
Kardiomyopathie (HCM)

Das wesentliche und charakteristische Merkmal der Hyper-
trophen Kardiomyopathie (HCM) ist ein unnatiitlich iiber-
schieflendes Wachstum des Herzmuskels vorwiegend der
linken Herzkammer, auch als sogenannte linksventrikulire
Hypertrophie (LVH) bezeichnet. Dabei ist nicht die Anzahl
der einzelnen Herzmuskelzellen vermehrt, sondern die Grofle
der Zellen, deren Anordnung und die Stirke der Faserstrin-
ge. Durch die hierdurch bedingte Hypertrophie der Wand des
linken Ventrikels (LV) vor allem im Bereich des sogenannten
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Interventrikuliren Septums (IVS) kommt es zu einer ausge-
prigten Verdickung dieser Strukturen (464. 2).

Die unausbleibliche Konsequenz ist eine Verkleinerung
des Innenraums der linken Herzkammer, deren Volumen be-
reits im Zustand der Fiillungsphase des Herzens vermindert ist
und die deshalb nur eine geringere Menge Blut als normaler-
weise aufnehmen kann. Bei der anschliefenden Austreibungs-
phase des linken Ventrikels kommt es durch die kriftigere
Anspannung der verdickten Muskulatur zu einer deutlichen
Einengung (Obstruktion) iiberwiegend im oberen Bereich
des IVS, in der sogenannten linksventrikuliren Ausflussbahn
(LVOTO) direkt unterhalb der Hauptschlagaderklappe (Aor-
tenklappe). Hierdurch wird der Auswurf von Blut aus dem
Herzen in die Aorta merklich erschwert, obwohl dieser durch
die Einengung des Ausflusstrakes wie bei einer Diise beschleu-
nigt erfolgt.

Diese Hypertrophie kann das ganze linke Herz symmet-
risch betreffen oder wie in der Mehrzahl der Fille asymmet-
risch, zum Beispiel iberwiegend im Septumbereich (464. 2).
Auf diese Erscheinung ist auch die in den letzten Jahrzehnten
grofle Anzahl unterschiedlicher Bezeichnungen fiir die An-
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Abb. 2: Deutliche Hypertrophie der Muskelwand der linken Herzkammer und des sog. interventrikularen Septums, d. h. der Scheidewand zwi-
schen den beiden Herzkammern, bei der Hypertrophen Kardiomyopathie. Die Verdickung ist oft am starksten ausgepréagt direkt unterhalb der

Aortenklappe und kann so eine Behinderung des Blutausstroms in die Hauptschlagader verursachen.
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Ursachen einer Hypertrophen Kardiomyopathie

Primire HCM
genetische Anomalie

Mehr als
1.500 Mutationen
auf mindestens
I5 Genen
sind bisher
bekannt

Sekundire HCM

assoziiert bei:

* Stoffwechselstérungen

* MNeuromuskulire
Erkrankungen

* Genetische Anomalien
(z.B. NOONAN-Sy.)

* Zellanomalien

* Kinder diabetischer
Miitter

* Toxisch: z.B. Steroide

Abb. 3: Ursachen einer Hypertrophen Kardiomyopathie. Am hiufigsten ist die durch eine genetische Anomalie bedingte sog. primare Form.

Sekunddre Formen treten in Verbindung mit verschiedenen extrakardialen Grundkrankheiten auf.

omalie zuriickzufithren. Dabei waren zeitweise mehr als 80
unterschiedliche Benennungen fiir die heutige Hypertrophe
Kardiomyopathie (HCM) im Gebrauch. Zur allgemeinen
Verwirrung von Betroffenen werden leider auch heute noch
gelegentlich einige dieser alten Bezeichnungen verwendet,
zum Beispiel Subvalvulire Muskulire Aortenstenose (SAS),
Asymmetrische Subaortenstenose (ASS) oder am hiufigsten
Idiopatische Hypertrophische Subaortenstenose (IHSS).

Ursachen der HCM

Hinsichtlich der Ursachen der HCM sind wie bei allen an-
deren Formen der Kardiomyopathie die Kategorie der soge-
nannten primiren HCM, der genetisch bedingten HCM mit
einem Anteil von ca. 60 Prozent der Fille, und sogenannten
sekundiren HCM, das heifit der nicht eigenstindigen gene-
tischen Erkrankung als Begleiterscheinung am Herzen bei
bestimmten systemischen Grunderkrankungen des Korpers
mit einem Anteil von etwa 15 Prozent aller HCMs, zu unter-
scheiden (Abb. 3). Der verbliebene Anteil von 25 Prozent wird
zum groflten Teil am ehesten dem primir genetisch bedingten
Formenkreis zuzuordnen sein, fiir die bisher lediglich der ge-
netische Code noch nicht gefunden wurde.

Sonderdruck Kardiomyopathie November 2017

Die primire HCM als ein einheitliches, familidr gehduft
auftretendes Krankheitsbild mit einer ausgeprigten Hyper-
trophie der linken Herzkammer wurde erstmals 1958 von
dem englischen Pathologen Donald Teare erkannt und be-
schrieben. In einer einzigen Familie erlitten nacheinander 8
junge Minner in jugendlichen Jahren einen plétzlichen und
unerklirlichen Herztod. Die Obduktion zeigte bei allen acht
Verstorbenen den gleichen Befund eines ausgeprigten, asym-
metrisch hypertrophierten linken Ventrikels. Diese Diagnose
bereits am lebenden Menschen zuverlissig stellen zu kénnen,
wurde aber erst mit Hilfe der Fortschritte in der technischen
Entwicklung der kardiologischen Diagnostik méglich, vor
allem der Echokardiographie in den 70er Jahren des letzten
Jahrhunderts.

Genetische Basis der Hypertrophen
Kardiomyopathie (HCM)

Die vermutete genetische Grundlage der familiéiren primiren
HCM wurde dann im Jahr 1989 durch die Aufdeckung einer
Verinderung der Genstrukeur (Mutation) zunichst auf dem
Chromosom 14 eines Betroffenen sichergestellt. Die weitere
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Entwicklung auf diesem Gebiet verlief dann so rasch, dass heu-
te > 1.500 Mutationen an 15 unterschiedlichen Genen auf
6 verschiedenen Chromosomen als Ursache der verschiede-
nen Formen und Ausbildungen der HCM bekannt sind. Die
entsprechenden Abschnitte der betroffenen Gene sind verant-
wortlich fiir die Kodierung, das heifft fiir die Erstellung des
Bauplans bestimmter EiweiSkorper, die in der Herzmuskel-
zelle die sogenannten Sarkomere bilden. Sarkomere sind die
kleinsten funktionellen Einheiten der sogenannten Fibrillen in
den Herzmuskelzellen. Sie haben die Aufgabe, die Kraftent-
faltung der muskuldren Elemente, den strukeurellen Aufbau
des Herzmuskels und die Regulation bestimmuter elektrischer
Vorginge an der Herzmuskelzelle zu steuern. Diese Funkti-
onen sind durch die fiir die HCM verantwortlichen Mutati-
onen gestort. Je nach Art und Anzahl der vorliegenden Mu-
tationen im Einzelfall, dem sogenannten Genotyp, kommt
es zu einer unterschiedlichen individuellen Ausprigung am
Herzen des einzelnen Betroffenen, seinem sogenannten Phi-
notyp. Dieser vom jeweiligen Genotyp bestimmte Phinotyp
zeigt sich zum Beispiel am Ausmaf§ oder an der Geschwindig-
keit der Entwicklung sowie
an der Lokalisation der Hy-
pertrophie des Herzmuskels.

Auch das Alter beim ersten nicht betroffen

Auftreten von Symptomen, B betroffen

zum Beispiel von lebensbe-
drohlichen  Herzrhythmus-

stérungen bis zum Auftreten

Herztods (SCD), ist durch anomales Gen

den Genotyp bereits vorbe-

des sogenannten Plotzlichen {

stimmt, wenn auch individu-
ell derzeit daraus noch nicht
vorherschaubar.

Vererbung der priméren
HCM

Die genetischen Mutationen,

2

die zu einer primiren HCM
fithren, werden nach dem

sogenannten autosomal do-
minanten Erbgang weiterge-
geben (Abb. 4). Das bedeutet

zunichst, dass ein Elternteil

a il

betroffener
(Vater oder Mutter), wenn er Sohn
auf einer der Hilften seiner
nicht-geschlechtsgebunde-
nen 22 Chromosomenpaare

ein entsprechend mutiertes

betroffener
Vater

Gen aufweist, auch selbst, merkbar oder bis dahin unbemerkt,
von einer HCM betroffen ist. Falls er dann dieses mutierte
Gen bei der Fortpflanzung an eines seiner Kinder weitergibt,
wird er damit mit Sicherheit ein ebenfalls genotypisch betrof-
fenes Kind (Junge oder Midchen) zeugen. Gibt er jedoch sein
nicht mutiertes Parallel-Gen fiir diese verantwortliche Region
weitet, so wird sein Kind (Junge oder Midchen) nicht betrof-
fen sein und auch spiter an dessen eigene Kinder kein mutier-
tes Gen weitergeben konnen. Dieser Mechanismus ist unab-
hingig davon, ob der Vater oder die Mutter der urspriinglich
selbst betroffene Elternteil ist.

Die statistische Wahrscheinlichkeit der genetischen Weiter-
gabe der HCM eines Betroffenen an die nichste Generation
betrigt somit immer 50 Prozent!

Nicht wenige von einer HCM Betroffene haben jedoch mehr
als nur eine einzige Mutation, gelegentlich auch an verschie-
denen Genen, die ihren ureigenen Gesamt-Genotyp darstel-
len und damit auch ihren individuellen Phinotyp entwickeln.

Autosomal dominanter Erbgang

nicht betroffene
Mutter

F

nicht betroffen:
Tochrer Sohn

betroffene
Tochter

Abb. 4: Ablauf des sog. autosomal dominanten Erbgangs bei der Hypertrophen Kardiomyopathie. Bereits
eine einzige Mutation auf einem anomalen Gen eines von einer HCM betroffenen Elternteils fiihrt zur
Weitergabe dieser Mutation, statistisch auf jedes zweite Kind eines Betroffenen.
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A Normales Herz

B Hypertrophe Kardiomyopathie
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Abb. 5: Anordnung der Herzmuskelzellen und Architektur des Zellverbands in der linken Herzkammer. Bei normalem Herzen (A): regulédre,
parallele Anordnung der Muskelzellen. Bei der HCM (B): irreguldre, chaotische Anordnung in Form eines sog. Myocardial Disarray. Im unteren
Teil der Abbildung Gewebeschnitte des Herzmuskels, in denen die beschriebenen Verédnderungen des Herzmuskels zu erkennen sind.

Bei der Vererbung kénnen die betreffenden Mutationen so-
wohl in ihrer Gesamtheit oder auch nur als einzelne Mutatio-
nen weitergegeben werden. Das bedeutet aber, dass ein Kind
durchaus einen anderen Geno- und Phinotyp der HCM ha-
ben kann als sein betroffenes Elternteil. Dies hat vor allem fiir
die Beurteilung des Ergebnisses einer genetischen Screening-
Untersuchung eine grofle Bedeutung.

Ebenfalls von Bedeutung ist die sogenannte unterschiedli-
che Penetranz verschiedener genetischer Mutationen fiir den
Verlauf der HCM. Als Penetranz bezeichnet man den Pro-
zentsatz der Triger/-innen einer genetischen Mutation, die
auch tatsichlich den mit der Mutation verbundenen Phino-
typ entwickeln. Fiir die HCM liegt die Penetranz niedrig und
wird bei etwa 40-50 Prozent vermutet. Dies bedeutet, dass
sich tiberhaupt nur bei einem Teil der positiv getesteten Mu-
tationstriger irgendwann in ihrem Leben die genetisch vorge-
gebenen Verinderungen im Herzen, und dann auch eventuell
noch mit geringerer Stirke, ausbilden. Ob, wann und wie
stark dies geschieht, lisst sich jedoch fiir den einzelnen Betrof-
fenen bisher noch nicht individuell vorhersagen.
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Veranderungen der Zellstruktur am Herzen

bei einer HCM

Neben der Verstirkung der Fibrillen im Inneren der Herz-
muskelzellen fithren die fiir die HCM verantwortlichen
Genmutationen auch zu einer erheblichen Verinderung der
Struktur des Aufbaus des Herzmuskels aus den einzelnen
Muskelzellen, was als sogenanntes muskulires Disarray oder
chaotisches Fehlmuster bezeichnet wird. Unter dem Lichtmi-
kroskop ist dabei zu sehen (446. 5), dass der Herzmuskel sei-
ne normale parallele Anordnung der einzelnen Muskelzellen
vermissen ldsst und diese in einem ungeordneten chaotischen
Muster angeordnet sind. Zusitzlich finden sich zwischen den
verwirbelten Muskelziigen zunichst kleinere, spiter grofiere
bindegewebige Narben bezichungsweise Narbenstringe. Die
Folgen dieser Verinderungen lassen sich leicht erahnen: Das
Kontraktionsverhalten des Herzens ist dann trotz der mus-
kuldren Hypertrophie des Herzmuskels insgesamt erheblich
vermindert, die allseitig gleichmiflige Weiterleitung der elek-
trischen Impulse am Herzen wird zunehmend irregulidr und
unregelmiflig, was zu schweren Herzrhythmusstorungen bis
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zum Herzflimmern, das heifft dem sogenannten Plétzlichen
Herztod (SCD), auch schon bei Kindern und Jugendlichen
fithren kann.

Diagnostik bei der Hypertrophen
Kardiomyopathie (HCM)

Der Verdacht auf das Vorliegen einer HCM lisst sich mit na-
hezu jedem kardiologischen diagnostischen Verfahren in der
Regel einfacher und zuverlissiger abkliren als bei anderen Er-
krankungen des Herzens. Deutlich problematischer ist es aller-
dings, die oft lange Zeit nur gering ausgeprigten und indivi-
duell unterschiedlichen Symptome als Hinweis auf eine HCM
zu erkennen. Ursache hierfiir sind die variable Penetranz der
HCM, das heiflt der unterschiedliche Zeitpunkt der Manifes-
tation, sowie unterschiedliche Formen und ein unterschied-
liches Ausmafd der Verinderungen bei einzelnen Betroffenen
selbst innerhalb einer Familie. Einerseits gibt es genotypisch
identifizierte Sduglinge in einer betroffenen Familie, die noch
ohne jeden auffilligen Befund sind, andererseits liegt der erste
Gipfel des Plotzlichen Herztods bei der HCM im ersten Le-
bensjahr. Eine der tragischsten Komplikationen der HCM bei
Kindern ist es daher, dass die Diagnose erst nach dem Plotzli-
chen Herztod (Sudden Cardiac Death, SCD) des betroffenen
Kindes gestellt wird.

Griinde, bei einem Kind eine diagnostische Suche nach einer
HCM zu veranlassen, sind in der Regel:
» cine familiire Belastung mit HCM
» das Vorliegen bestimmter Grunderkrankungen (zum
Beispiel Stoffwechselerkrankungen, NOONAN-
Syndrom etc.)
» auffillige kardiale Zufallsbefunde bei Routineunter-
suchungen (zum Beispiel Herzgerdusch, EKG vor Narkose
etc.)
» Beurteilungen der Tauglichkeit fiir Leistungssport
» Auftreten ungeklirter herzbezogener Symptome

Symptome

Bei allgemeinen, nur fraglich auf das Herz zu bezichenden
Symptomen ist zu unterscheiden zwischen gelegentlichem
Auftreten, zum Beispiel im Verlauf eines Jahres, und Symp-
tomen, die unmittelbar vor einem lebensbedrohlichen kardi-
alen Ereignis wie zum Beispiel einem Kammerflimmern mit
funktionellem Herzstillstand aufgetreten sind. Auch das Le-
bensalter spielt in diesem Zusammenhang eine zu beachtende
Rolle, da zum Beispiel Siuglinge mit HCM cher selten Zei-
chen einer Herzschwiche zeigen, dafiir aber hiufiger Zustinde
von kurzer Bewusstlosigkeit oder Krampfanfille. Anhalten-

de und wiederholt auftretende Phasen von merkbaren Herz-
rhythmusstérungen oder Luftnot finden sich mehr bei ilteren
Kindern, im Verlauf sogar hiufiger unter Ruhebedingungen
als unter korpetlicher Belastung, und werden daher oft nicht
dem Herzen zugeschrieben. Herzschmerzen und Leistungs-
schwiche werden dagegen ofter bei Jugendlichen und jungen
Erwachsenen geschen.

Neuere Untersuchungen aus den letzten Jahren haben ge-
zeigt, dass die zuvor eher als selten auftretend beschriebenen
Symptome bei gezielter Befragung doch schon innerhalb des
letzten Jahres vor einem schweren kardialen Ereignis bereits
bei etwa 75 Prozent der Kinder beobachtet worden waren. Sie
wurden jedoch in der Hilfte der Fille ohne weitere Untersu-
chung des Herzens als ,,Allgemeinsymptome® bezeichnet und
nur in etwa 20 Prozent einer kardiologischen Abklirung zuge-
fithre. Wurden die Symptome jedoch innerhalb der Stunde vor
dem kardialen Ereignis beobachtet, so war meistens keines der
betroffenen Kinder mehr zu retten gewesen.

Elektrokardiographie (EKG)

Bereits das wenig aufwindige 12-Kanal-Standard-EKG kann
gerade im Kindesalter auch bei einer noch geringen Auspri-
gung und noch ohne Beschwerden Hinweise auf eine HCM
geben. Ein sich entwickelndes verstirktes Wachstum der Mus-
kulatur (Hypertrophie) der linken Herzkammer (linker Ven-
trikel, LV) ohne eine sonstige nachweisbare Ursache ist als
ein sensitiver Hinweis auf eine HCM zu werten. Kontrollen
im Verlauf kénnen dann auch eine stattfindende Progression
aufzeigen. Bei Hinweisen auf eine HCM sollte auch immer
mit einem 24-Stunden-Langzeit-EKG eine Kontrolle des
aktuellen Herzrhythmus erfolgen. Schon einfach erkennbare
EKG-Befunde konnen hilfreiche Beitrige fir die Risikostra-
tifizierung bei HCM darstellen. International gibt es hierzu
schon seit lingerem eine Diskussion unter Kardiologen iiber
eine PHlicht zur Ableitung eines Standard-EKGs vor jeder Auf-
nahme cines Jugendlichen in einen Sportverein.

Echokardiographie (Echo)

Kaum ein anderes kardiologisches Verfahren hat die Diag-
nostik der HCM in den letzten Jahrzehnten so grundlegend
verbessert wie die nichtinvasive Bildgebung durch die Echo-
kardiographie. Diese Untersuchungstechnik ist inzwischen
unumstritcten die erste Wahl zur Primirdiagnostik und fiir
Verlaufskontrollen der HCM bei Kindern, Jugendlichen und
jungen Erwachsenen. Die Echokardiographie ist inzwischen
nahezu tiberall verfiigbar, vergleichsweise einfach und sicher in
der Durchfithrung,. Sie liefert zuverlissige Ergebnisse sowie ge-
gebenenfalls Hinweise auf Art und Ausmafd der individuellen
Entwicklung einer HCM.
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Abbildungen S. g-11: Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer

Abb. 6: 2D - Echokardiographie bei HCM im Vergleich zum normalen Herzen. Oben: normales Herz. A: sog. Vierkammerblick, regelrechte
Wandstdrken und Herzhohlen, B: sog. kurze Achse, Querschnitt. Unten: Herz mit HCM, gleiche Schnittebenen wie oben. C: deutliche Verdi-
ckung des Septums zwischen den beiden Herzkammern, verdickte Kammerwand, D: massive Hypertrophie der gesamten Kammerwand des
linken Ventrikels mit starker Einengung des Kammerlumens. Abkiirzungen: RA: rechter Vorhof, RV: rechter Ventrikel, LA: linker Vorhof, LV:

linker Ventrikel.

Im Einzelnen konnen folgende Mafle und Muster von Verin-
derungen am Herzen transthorakal, das heifit tiber den Brust-
korb von auflen dargestellt und beurteilt werden (A66. 6):
» die Dimensionen aller Abschnitte im Herzen, insbeson-
dere des linken Ventrikels
» die Dicke der Muskulatur der Herzwinde und vor allem
des sogenannten interventrikuliren Septums (IVS), das
heif$t der Trennwand zwischen den beiden Herzkammern,
sowie die herzphasenabhingige Dicke der verschiedenen
Abschnitte des linken Ventrikels
» das Verteilungsmuster der Hypertrophie, zum Beispiel
asymmetrisch, konzentrisch, spitzenbetont oder in der
Ausflussbahn des linken Ventrikels
» das Ausmal$ einer eventuell bestehenden Behinderung
der Blutauswurfs aus dem linken Ventrikel

Sonderdruck Kardiomyopathie November 2017

(Aus: Th.P.Abraham, Echocardiography, Clinical Gate)

» die Beurteilung eines anormalen Bewegungsmusters ei-
nes Segels der Einlassklappe (Mitralklappe) in den linken
Ventrikel bei dessen Kontraktionen (sogenanntes SAM-
Phinomen)

» die Erfassung einer verminderten Dehnbarkeit des lin-
ken Ventrikels wihrend seiner Fiillungsphase (Diastole)

Ist die Diagnose einer HCM erst einmal gestellt, so sind re-
gelmiflige echokardiographische Kontrolluntersuchungen
angezeigt, zundchst in 6-, dann in mindestens 12-monatigen
Intervallen, spiter individuell eventuell auch in lingeren Ab-
stinden. Bei dickeren oder kriftigeren Jugendlichen kann die
Untersuchung auch mit Hilfe eines tiber die Speiserdhre cinge-
fiihrten Ultraschallkopfs, das heif3t mittels des oft sogenannten
»Schluck-Echos“ durchgefiihrt werden. Bei belasteten Famili-
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en kann versucht werden, in einem darin erfahrenen Spezial-
zentrum auch das Herz eines ungeborenen Kindes durch den
sogenannten fetalen Ultraschall tiber den Mutterleib zu unter-
suchen und zu beurteilen. Dies ist in der Regel technisch etwa
ab der 16. Schwangerschaftswoche méglich. Das Dilemma be-
steht jedoch darin, dass eine sichtbare Hypertrophie des Her-
zens bei der HCM in der groffen Mehrzahl der Fille erst spiter,
das heifSt meist erst nach der Geburt beginnt. Eine Ausnahme
stellen hierbei die Feten diabetischer Miitter mit schlechter
Stoffwechsellage dar, bei denen die verdickten fetalen Herzen
in Form einer spiter reversiblen Verinderung schon intraute-
rin gut darstellbar sind.

Kernspintomographie (MRT)

Uber Jahrzehnte war die 2D-Echokardiographie der Goldstan-
dard fiir die nichtinvasive Diagnostik der HCM und hat auch
heute nur wenig an Bedeutung fiir die Primérdiagnostik verlo-
ren. Andererseits hat sich mit der Entwicklung der Kernspinto-
mographie (Magnet-Resonanz-Tomographie, MRT) ein wei-
teres zuverlissiges bildgebendes Verfahren in der Kardiologie
mit neuen, weiterreichenden diagnostischen Méglichkeiten als
wertvolle Erginzung in der Diagnostik der HCM erwiesen.

So kénnen mit dem 2D-Echo immer nur einzelne Schnitt-
ebenen durch das Herz gelegt werden, die bei Wiederholungen
meist nur bedingt in derselben Ebene reproduzierbar sind. Mit
Hilfe des sogenannten hochauflésenden kardialen MRT lisst
sich dagegen eine digitale Gesamtdarstellung des Herzens mit
nachtriglich beliebig einstellbaren Schnittebenen herstellen,
die auch im Nachhinein noch beliebig gekippt und gedreht
werden kénnen (Abb. 7).

Im Einzelnen ist es dadurch moglich:
» alle Herzhohlen gemeinsam, vollstindig und gleich-
zeitig abzubilden
» die Volumina der Herzkammern und Vorhofe exakt zu
berechnen
» die Muskelmasse des Herzens oder einzelner Abschnit-
te zu bestimmen
» vermehrtes Muskelwachstum an bestimmten Stellen
des Herzens zu erkennen, die der Echokardiographie
nicht oder weniger zuginglich sind
» regional umschriebene Stellen mit beginnender musku-

lirer Hypertrophie frithzeitig zu erfassen

Abb. 7: Kernspintomgraphie (MRT) des Herzens bei HCM. Im Langsschnitt durch das Herz (A) erheblich verdicktes sog. ventrikuldres Septum
(VS) bei geringerer Auspragung im Bereich der sog. freien Wand (FW) des linken Ventrikels. (LA: linker Vorhof). Im Querschnitt durch das linke
Herz (B) ist wieder die starke Hypertrophie des ventrikuldren Septums zu erkennen (schwarze Pfeile), bei geringerer Verdickung der Wand des

linken Ventrikels. (RV: rechter Ventrikel).
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Abb. 8: Konrastverstarkte Kernspintomographie des Herzens bei fortgeschrittener HCM. A: Spéte Einlagerungsreste eines speziellen MRT-
Kontrastmittels im zerstorten Bereich des interventrikuldren Septums (dicker weiler Pfeil) und der freien Wand des linken Ventrikels (LV,
2 schmale weiRe Pfeile). B: Querschnitt durch das Herz mit Zerstérungen von Muskelgewebe vom Septumbereich bis in die Wand des linken

Ventrikels reichend (weile Pfeile). Abkiirzungen wie in den vorherigen Bildern.

Seit einiger Zeit lassen sich mit der neueren Technik des so-
genannten Kontrast-MRTs umschriebene Schidigungen im
Inneren des Herzmuskelgewebes darstellen (464 8). Dabei
lagern sich nach dem ersten Durchlauf des durch das Herz
injizierten speziellen MRT-Kontrastmittels Gadolinum Reste
hiervon in Bereichen mit verletztem oder zerstortem Gewe-
be des Herzmuskels ab und werden im MRT-Bild als Ausspa-
rungen dargestellt. Bei groferen Arealen ist dies als Ursache
einer Funkdonsstérung des Herzens zu werten. Aber auch
schon kleinere Bereiche werden bei der Risikostratifikation der
HCM (siehe Seite 14) als Indikatoren fiir eine mogliche Ut-
sache lebensbedrohlicher Herzrhythmusstérungen angesehen,
wie zum Beispiel fiir das gefiirchtete Kammerflimmern, wel-
ches funktionell einem Herzstillstand gleichkommt.

Herzkatheterung und Herzmuskelbiopsie

Vor der Verfligbarkeit der Echokardiographie und des MRT
als nichtinvasive Verfahren einer zuverlissigen Bildgebung bei
der HCM war die Herzkatheterung als invasives Verfahren mit
einer detaillierten Kontrastmitteldarstellung aller Herzh6hlen
fir die sichere Diagnostik der HCM gerade bei Kindern un-
erldsslich. In den meisten Fillen wurden dabei auch Herzmus-
kelbiopsien fiir feingewebliche Untersuchungen entnommen.
Diese Untersuchungstechniken sind jedoch heute bei Kindern
die Ausnahme und werden am chesten noch bei den sekun-
diren Formen der HCM, zum Beispiel im Zusammenhang
mit ursichlichen Stoffwechselerkrankungen oder bei syndro-
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(Aus: M.Maron , Radiology Graphics)

mal auffilligen Kindern eingesetzt. Auch zur Abklirung von
Verinderungen an den Herzkranzgefiflen durch den hohen
Muskeldruck bei der HCM kann eventuell eine invasive Dar-
stellung der Herzkranzgefife angezeigt sein.

Genetische Untersuchung/Screening

Wird die Diagnose einer HCM bei einem Betroffenen mit
klinischen Mitteln gestellt, so besteht bei einer als genetisch
bedingten Anomalie bei den meisten Patienten heute der
Wunsch, diese auch durch eine molekularbiologische geneti-
sche Untersuchung bestitigen zu lassen, nicht zuletzt auch in
der Hoffnung, aus dem Ergebnis Schlussfolgerungen fiir den
weiteren Verlauf ziehen zu konnen. In vielen Fillen sind aber
auch andere, bis dahin noch nicht symptomatische Mitglie-
der der Familie an genetischen Untersuchungen interessiert.
Die Diskussion um die Notwendigkeit beziehungsweise die
Sinnhaftigkeit eines breiten genetischen Screenings ist jedoch
bis heute noch nicht abgeschlossen, obwohl es inzwischen ge-
lingt, bei etwa 2/3 der Betroffenen eine der mehr als 1.500
verschiedenen Mutationen an einem der bisher bekannten
15 Gene auf 6 verschiedene Chromosomen zu identifizieren.
Das Problem liegt jedoch darin, dass auch bei positivem Nach-
weis einer bestimmten Mutation erhebliche Unterschiede be-
stehen, zum Beispiel in der individuellen Wahrscheinlichkeit
des grundsitzlichen Auftretens von Symptomen iiberhaupt
(Manifestation), des Zeitpunkes einer eventuell Manifestation
sowie des individuellen Schweregrads einer méglichen HCM.

n
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Das bedeutet, dass auch bei positivem Ausfall des genetischen
Tests, das heif§t dem erfolgreichen Nachweis einer Mutation,
bei einem bis dahin von Seiten des Herzens unauffilligen Kind
keine sichere Aussage tiber die Bedeutung und die weitere in-
dividuelle Entwicklung gemacht werden kann. Bei einzelnen
Langzeituntersuchungen solcher Kinder wurde die tatsich-
liche Manifestation einer HCM zumindest in den ersten 12
Jahren danach lediglich in 6 Prozent der Fille beobachtet, was
dann jedoch in den folgenden zwei Jahrzehnten noch bis bei
etwa 20 Prozent der Betroffenen anstieg.

Im umgekehrten Fall, das heifit bei einem negativen Gen-
test, aber mit erkennbaren Hinweisen auf spezifische Verin-
derungen am Herzen bei der kardiologischen Untersuchung
beim Screening von Kindern von Betroffenen, war die Mani-
festation einer HCM wihrend des gleichen Zeitraums mit fast
30 Prozent dagegen deutlich héher. Gesicherte Erkenntnisse
tiber die lebenslange Langzeitprognose liegen aber fiir beide
Gruppen derzeit noch nicht vor.

Angesichts dieser komplexen Ausgangslage sind allgemeine
Empfehlungen zum Screening auf eine HCM bei Kindern
von Betroffenen auch heute noch immer unterschiedlich.
Derzeit empfichlt die Europiische Fachgesellschaft fiir Kar-
diologie (ESC) folgendes Vorgehen:

» cine kardiologische Untersuchung mit EKG und Echo
bei allen Angehérigen ersten Grades, bei Kindern Betroffe-
ner bis zum 12. Lebensjahr in jihrlichem Abstand, danach
alle 5 Jahre, unabhingig vom genetischen Status
» cine genetische Untersuchung bei Kindern und Ge-
schwistern Betroffener nach dem 10. Lebensjahr, aber
noch im 1. Jahr bei Angehorigen von Familien mit einem
bekannten Frithbeginn, zum Beispiel schon im Siugling-
salter, sowie bei Fillen von sekundirer HCM, zum Beispiel
bei Stoffwechselstorungen oder Kindern mit Syndromen
zur Klarung der Grundkrankheit

» wiederholte kardiologische und eine genetische Unter-

suchung bei Kindern mit bekanntem bésartigem Verlauf

in der Familie, das heifSt mit plotzlichen ungeklirten To-

desfillen, oder bei Kindern Betroffener mit ungeklirten

auffilligen kardialen Symptomen
Kindern aus einer Familie mit HCM, die kérperlich sehr ak-
tiv sein wollen (Leistungssport) soll zusitzlich zu der kardio-
logischen Pflichtuntersuchung eine genetische Untersuchung
empfohlen werden. Eine prinatale genetische Diagnostik ist
technisch zwar méglich, aus praktischen Griinden jedoch
ohne grofle Bedeutung. Leider ldsst sich die Vorstellung einer
am individuellen Genotyp orientierten personenbezogenen
Therapie auf Grund der Vielfiltigkeit der bekannten Mutati-
onsformen bisher noch nicht realisieren. Dies ist jedoch Ge-
genstand gegenwirtiger Forschung.
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Management und Behandlung bei der HCM

Therapeutische Méglichkeiten im Sinne einer Heilung der
HCM kann es auf Grund der genetischen Anlage der Erkran-
kung prinzipiell nicht geben! Ziel der Behandlung ist daher
die Besserung von bestehenden Symptomen und die Verhin-
derung eines Plotzlichen Herztods, des sogenannten Sudden
Cardiac Death (SCD). Der zunehmend hiufigere Einsatz der
modernen Diagnostik beim Screening von unauffilligen Fami-
lienangehorigen hat zur Entdeckung eines groflen Anteils von
etwa 75 Prozent der zumindest tiber eine lingere Zeit ihres
Lebens asymptomatisch gewesenen Betroffenen gefiihre.

Uber lange Jahre hatte in der Vergangenheit die Diagnose-
stellung einer HCM grundsitzlich den Beginn einer medika-
mentdsen Dauertherapie zur Folge, in der Absicht, die Hiu-
figkeit des Auftretens und die Verstirkung von Symptomen
oder bereits bestehender geringer Verinderungen am Herzen
aufzuhalten. Vergleichende wissenschaftliche Untersuchun-
gen zur prognostischen Entwicklung behandelter und nicht
behandelter asymptomatischer Betroffener wurden dabei al-
lerdings nicht systematisch durchgefiihrt, sodass hieriiber le-
diglich Erfahrungsberichte aus einzelnen Gruppen vorliegen.
Eine Ubersicht iiber mogliche prognostische Profile bei der
HCM ist in der Abb. 9 dargestelle. Das wichtigste Kriterium
hinsichtlich eines therapeutischen Vorgehens ist dabei das Feh-
len oder das Vorhandensein von Symptomen, die jeweils als
Risikofaktoren fiir einen bedrohlichen Verlauf anzusehen sind.
Asymptomatische Gentriger im Kindes- und Jugendalter
ohne sicher erkennbare Verinderungen am Herzen sind nicht
als wahre Patienten anzusehen und bediirfen daher zunichst
auch keiner speziellen Behandlung. Allerdings kann die Ein-
haltung eines angepassten Lebensstils moglicherweise dazu
verhelfen, eine frithzeitige Manifestation der HCM zu verzo-
gern. Darunter ist im Wesentlichen zu verstehen:

» stressarme Lebensfiihrung im Alltag einzuiiben

» regelmifige korperliche Aktivitic zu betreiben

(Freizeitsport)
» Sport nur ohne Leistungsdruck
(kein Wettkampf, kein Sportverein)
» Leichter Ausdauersport, kein Krafttraining,
kein Kontaktsport
» herzgesunde Erndhrung, Dehydratation vermeiden
» nicht rauchen, keine Energy-Drinks,
keine Stimulantien
» Liste mit unzutriglichen Medikamenten mitfiithren
(Hinweise beim Zahnarzt, Narkose, Operationen etc.)

Das Auftreten von Symptomen geht immer mit einer erkenn-
baren baulichen Verinderung am Herzen einher, die dann zum
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Abb. g: Prognostische Profile und Schwerpunkte der Behandlung der Hypertrophen Kardiomyopathie in Abhédngigkeit von den individuell im

Vordergrund stehenden Symptomen und deren Ursachen.

Beispiel auch echokardiographisch darstellbar sein sollte. Da
der Zeitpunkt der Manifestation der HCM individuell sehr
unterschiedlich ist, sind auch bereits im asymptomatischen
Stadium regelmifige kardiologische Untersuchungen min-
destens in jihrlichem Abstand angezeigt. Das Auftreten von
Symptomen ist auch immer ein Hinweis darauf, dass potenti-
ell lebensbedrohliche Risikofaktoren vorliegen, die umgehend
eine konsequente und nach Maglichkeit gezielte Behandlung
erfordern. Die Symptome sind zwar einzeln wenig spezifisch,
treten aber als Indikatoren einer HCM charakteristischerwei-
se meistens in Kombinationen auf:
» Luftnot oder rasche Erschopfung bei
korperlicher Belastung
» Brustschmerz oder Engegefiihl bei oder nach
Belastung
» gelegentliches Herzstechen, auch beziehungsweise
gerade in Ruhe
» wiederholt kurze Phasen von Herzrasen,
die spontan enden
» wiederholt unerklirte Schwindel- oder
Ohnmachtszustinde
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Ungliicklicherweise kann in einzelnen Fillen auch einmal der
Plotzliche Herztod (SCD) das zuerst auftretende Symptom
einer HCM sein!

Medikamentése Behandlung

Die Behandlung von Symptomen bei der HCM versucht, sich
gezielt an dem individuell im Vordergrund stehenden Mecha-
nismus zu orientieren. Eine medikamentése Therapie dient
in erster Linie dazu, die krankhaft verstirkte Spannung des
etheblich hypertrophierten, das heif$t verdickten Herzmuskels
zu reduzieren. Diese ist in den meisten Fillen im Ausfluss-
trakt des linken Ventrikels (LVOT) am kriftigsten ausgeprigt
(Abb. 2) und kann dort eine bedeutsame Einengung, das heif3t
eine sogenannte linksventrikuldre Obstruktion (LVOTO)
verursachen. Insgesamt ist der hypertrophierte Muskel auch
steifer und daher in seiner Fiillungsphase schlechter dehnbar,
was etliche der Symptome hinreichend erklirt. Medikamente
der ersten Wahl fiir diese Symptome waren von jeher und sind
unverindert noch immer Betarezeptorenblocker oder soge-
nannte Calciumantagonisten.
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Betarezeptorenblocker, zum Beispiel Propranolol, miissen
einschleichend dosiert werden, da die notwendige Zieldosis
von 2-5 mg/kg/Tag fiir Kinder vergleichsweise hoch ist. Die
Hauptwirkung entfaltet sich im IVOT, wo der Muskel am
dicksten ist und die dadurch verursachte Engstellung den Aus-
treibungsdruck in der linken Herzkammer auf kritische Werte,
das heiflt nicht selten auf tiber 200 mmHg, ansteigen lésst.
Leider lisst die Wirkung der Betarezeptorenblocker im Lauf
einiger Jahre etwas nach.

Calciumantagonisten, zum Beispiel Verapamil, sollen die
Steifigkeit des Herzmuskels vermindern und dadurch die Fiil-
lung des linken Ventrikels verbessern. Dies erhht meist rasch
merkbar die korperliche Leistungsfihigkeit der Kinder und Ju-
gendlichen. Auch hier ist jedoch die angestrebte Zieldosis von
5-10 mg/kg/Tag im Vergleich zu Verapamil bei anderen Herz-
erkrankungen sehr hoch. Sie wird jedoch erfahrungsgemif
gerade von Kindern jenseits des Siuglingsalters lange Zeit gut
toleriert. Betarezeptoren und Calciumantagonisten diirfen
jedoch keinesfalls einem Patienten gleichzeitig verabreicht
werden. Andererseits zeigen beide Medikamentengruppen als
Nebeneffekt eine den Herzrhythmus stabilisierende Wirkung,
wenngleich bisher nicht bewiesen werden konnte, dass sie in
der Lage sind, das Auftreten eines Plotzlichen Herztods (SCD)

sicher zu verhindern.

Chirurgische Behandlung

Steht bei einer HCM als Symptom eine ausgeprigte Enge des
Ausflussbereichs der linken Herzkammer im Vordergrund,
dann kann zusitzlich ein chirurgisches Verfahren, die soge-
nannte Septale Myektomie eingesetzt werden (A66. 10). Dabei
wird {iber einen Zugang von der Aorta aus durch die Haupt-
schlagaderklappe hindurch ein moglichst grofles Stiick des
hypertrophierten Herzmuskels auf der linken Seite der Trenn-
wand zwischen den beiden Herzkammern herausgeschnitten.
Finden sich, wie nicht selten bei der HCM, Verinderungen
an der Einlassklappe des linken Ventrikels, der sogenannten
Mitralklappe, so kénnen diese in derselben Sitzung ebenfalls
operativ korrigiert werden. Gerade bei Kindern mit einer aus-
gepriagten oder progredienten muskuliren Obstruktion zeigt
die bereits Anfang der 1960er Jahre von dem amerikanischen
Chirurgen Andrew Morrow* erstmals durchgefiihrte Septale-
Myektomie-Operation sehr gute Ergebnisse hinsichtlich einer
umgehenden und erfreulicherweise meist iiber lange Jahre
anhaltenden Besserung der Symptome. Die Operationssterb-
lichkeit liegt in Zentren mit Erfahrung in diesem Bereich < 1

* Nach dem unerwarteten Herztod von Andrew Morrow in seinem

60. Lebensjahr stellte sich heraus, dass sowohl er selbst wie auch

2 seiner 3 Kinder von einer klassischen HCM betroffen waren.
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Prozent. Reoperationen sind selten erforderlich und liegen bei
Kindern bei etwa 5 Prozent in 25 Jahren. Beobachtungen tiber
einen lingeren Zeitraum weisen darauf hin, dass durch diese
Operation bei gegebener Indikation auch eine Verlingerung
des Langzeitiiberlebens erreicht werden kann. Die anfingliche
Zuriickhaltung europiischer Zentren gegeniiber dieser Opera-
tion ist angesichts der positiven Ergebnisse gerade bei Kindern
heute erfreulicherweise zuriickgegangen.

Der Versuch, durch die gezielte Injektion einer hochpro-
zentigen Lsung von Alkohol in eine Koronararterie, die den
linksventrikuliren Ausflusstrake versorgt, dort hypertrophierte
Muskelmassen zu zerstéren, die sogenannte Alkoholablation,
hat bei Kindern keine giinstigen Ergebnisse gebracht und sollte
daher in dieser Altersklasse nicht mehr durchgefithre werden.

In fortgeschrittenen Fillen der HCM, meist jenseits des
Kindes- und Jugendalters, kénnen durch die sehr kriftigen
Kontraktionen des hypertrophierten Herzmuskels in seinem
Inneren mehr oder weniger grofle Muskelfaserrisse entstehen,
die zu narbigen Verinderungen fiihren. Dadurch nimmt die
zuvor verstirkte Pumpkraft des Herzens konsequenterweise
ab, sodass in diesen Fillen dann sogar eine herzstiitzende me-
dikamentdse Behandlung angezeigt ist.

Bei diesen Patienten ist chirurgischerseits als ultima ratio
eine Herztransplantation in Betracht zu ziehen. Diese Ver-
laufsform der HCM ist im Kindesalter jedoch gliicklicherweise
nur in Ausnahmefillen zu finden.

Risikostratifikation fiir den Pl6tzlichen Herztod

(SCD) bei HCM

Neben der Behandlung von Symptomen ist das Verhindern
des Plotzlichen Herztods das wichtigste Ziel im Management
der HCM. In den 1970er Jahren, kurz nach der Definition der
HCM als eigenstindiges Krankheitsbild, betrug die jihrliche
Sterberate bei der HCM noch 6-8 Prozent pro Jahr, vorzugs-
weise bei jungen Patienten. Das bedeutete, dass zum Beispiel
10 Jahre nach der Diagnosestellung nur noch etwa 30-40 Pro-
zent der betroffenen Kinder und Jugendlichen am Leben wa-
ren. Bis zum 20. Lebensjahr war der Plétzliche Herztod mit
etwa 60 Prozent die hiufigste Todesursache. Uber 2/3 der akut
verstorbenen Patienten waren zuvor asymptomatisch gewesen
und gut die Hilfte der Todesfélle war nicht mit kérperlichen
Anstrengungen verbunden. Auch wenn sich in den folgenden
Jahrzehnten nach der Einfithrung der Therapieansitze die
jahrliche Sterberate mittlerweile auf etwa 2-3 Prozent pro Jahr
hatte senken lassen, war der Anteil der Kinder und Jugendli-
chen mit einem Gipfel zwischen dem 10. und 15. Lebensjahr
noch immer deudich héher als bei Erwachsenen jenseits des
30. Lebensjahres. Hauptursache der Todesfille bei den Ju-
gendlichen war unverindert der Plotzliche Herztod (SCD).
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Chirurgische Behandlung der Hypertrophen Kardiomyopathie

Septale Myektomie

.| \;\J i

Postoperatives Ergebnis

A/l

Abb. 10: Chirurgische Behandlung der HCM bei ausgepragter Verengung im Ausflutrakt des linken Ventrikels durch eine sog. Septale
Myektomie-Operation. Mit Zugang tiber die Aorta wird ein Stlck der verdickten Muskulatur des interventrikuldren Septums herausgeschnitten
und durch die Aortenklappe riickwirts entfernt. Danach ist das innere Volumen des linken Ventrikels deutlich groRer.

Da im Prinzip weiterhin jeder Patient jederzeit hiervon be-
troffen werden kann, ist es von grofiter Wichtigkeit zu ver-
suchen, durch die Evaluation bestimmter Risikofaktoren ein
individuelles Risikoprofil fiir einen SCD zu erstellen, um nach
Moglichkeit gezielte prophylaktische Mafinahmen einsetzen
zu konnen. Derartige Untersuchungen iiber den SCD bei
HCM wurden bisher jedoch nur in Studien mit tiberwiegend
erwachsenen Teilnehmern durchgefiihrt. Nach Ubereinkunft
der groflen internationalen Fachgesellschaften fiir Kardiologie
werden diese Aufstellungen in modifizierter Form jedoch auch
fir das Kindesalter, zumindest jenseits des 1. Lebensjahres, an-
gewandt (7ab. 1).

Implantierbarer Kardio-Defibrillator (ICD) bei HCM

Die Kenntnis spezifischer Risikofaktoren soll dazu beitragen,
fir jeden Betroffenen ein individuelles Risiko abschitzen zu
konnen, einen Plotzlichen Herztod zu erleiden. Andererseits
aber in erster Linie auch dazu, durch die prophylaktische Im-
plantation eines sogenannten Internen Kardio-Defibrillators
(ICD) einen SCD nach Maglichkeit zu verhindern. Keine an-
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dere Entwicklung als die des ICDs hat seit Beginn der 1970er
Jahre die Prognose der HCM so entscheidend verbessert, dass
heute durch den situationsgerechten Einsatz diese Gerits die
jahrliche Sterberate bei der HCM auch im Kindes- und Ju-
gendalter auf < 1 Prozent gesenkt werden konnte.

Das Prinzip eines ICD (Abb. 11) besteht darin, iiber eine
in das Herz eingefiihrte Elektrode plotzlich auftretendes Herz-
rasen oder Herzflimmern selbstindig wahrzunehmen und
durch die automatische Abgabe eines kriftigen elektrischen
Impulses von einem am Brustkorb unter der Haut angebrach-
ten schrittmacherihnlichem Aggregat, diese lebensbedrohliche
Stérung durch den Elektroschock umgehend zu beenden. Es
dauerte allerdings noch bis zum Ende der 1980er Jahre bis die
Technik des ICD auch bei Kindern eingesetzt werden konnte.
Hierzu mussten die Gréfle und die Elektronik der Aggrega-
te sowie die Eigenschaften der Elektroden an die Verhiltnisse
dieser Altersgruppe angepasst werden. Da neben der HCM die
ICDs sich auch bei anderen Herzerkrankungen im Kindesalter
als hilfreich erwiesen, stieg die Anzahl der Implantation jedoch
relativ rasch an. Dies ist umso bemerkenswerter, da fiir deren
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Tabelle 1

Risikofaktoren fiir das drohende
Auftreten eines Plotzlichen Herztods
bei Patienten mit einer Primdren Hyper-
trophen Kardiomyopathie (HCM)

» Wiederholtes Auftreten von Synkopen/
Prasynkopen

unerklarte Zustande mit dem Verlust von Kérperkraft
(Sturz) und Bewusstsein (Ohnmacht)

» Notwendige WiederbelebungsmaRnahmen bei
fehlender Herzfunktion
sog. ,uberlebter Pl6tzlicher Herztod" ( SCD )

» Wiederholte selbstlimitierende Kammer-
tachykardien (NSVT)

anfallsartiges Herzrasen von den Herzkammern
ausgehend, welches nach kurzer Zeit (< 3 Minuten)
spontan endet

» Familiengeschichte mit einem ungeklarten
Plotzichen Herztod

Angehdoriger ersten Grades, jlinger als 30 Jahre ohne
gesicherte HCM, unabhangig vom Alter bei gesicherter
HCM

» Erhebliche Verdickung (Hypertrophie) des

linken Ventrikels

Dicke der Trennwand zwischen den beiden Herzkam-
mern, sog. interventrikuldres Septum (IVS), Ubersteigt
das 3-Fache der Altersnorm

» Fehlender oder zu geringer Blutdruckanstieg

bei Belastung

Abschnurung der linksventrikuldren Ausflussbahn oder
unzureichende Fillung der zu kleinen, steifen Herz-
kammer

» Rasche Progredienz der Symptome oder der
Befunde am Herzen

hauptséchlich von Bedeutung fiir Kinder jiinger als
10 Jahre

Anwendung in dieser Altersgruppe noch bis heute keine allge-
mein verbindlichen Richtlinien vorliegen. Die Implantation
eines ICDs ist eine Entscheidung mit lebenslangen Konse-
quenzen, bei der gerade im Kindes- und Jugendalter wegen
der zu erwartenden lingeren Zeit des Bedarfs Nutzen und Ri-
siko genau gegeneinander abgewogen werden miissen. In der
Praxis wird heute ein ICD bei Kindern und Jugendlichen als
sogenannte Primir- oder Sekundirprivention des Plotzlichen
Herztods bei der HCM eingesetzt.

Sekundirprivention bedeutet, dass bei dem Betroffenen
bereits ein lebensbedrohliches Ereignis, meist in Form eines
reanimationspflichtigen Kammerflimmerns, stattgefunden
hat, welches aber gliicklicherweise tiberlebt wurde. Bei diesen
Kindern ist die Wahrscheinlichkeit eines weiteren Ereignisses
mit eventuell todlichem Ausgang grof, was durch die Implan-
tation eines ICD dann aber verhindert werden soll.

Primirintervention bedeutet dagegen, dass bereits vor ei-
nem ersten lebensbedrohlichen Ereignis prophylaktisch ein
ICD ecingesetzt werden soll. Dabei ist jedoch zu bedenken, dass
bei manchen dieser Betroffenen iiber Jahre, iiber Jahrzehnte
oder in ihrem gesamten Leben sich keine derartige bedrohli-
che Situation ereignen wird. Zur Abschitzung des individuel-
len Risikos werden in diesen Fillen die zuvor beschriebenen
Risikofaktoren (7zb. 1) verwendet. Es herrscht gegenwirtig
weitgehende Ubereinstimmung dariiber, dass, wenn sich mehr
als 1 Risikofaktor findet, heute auch bei Kindern und Jugend-
lichen mit HCM ein ICD zur Primirprivention implantiert
werden soll. Die endgiiltige Entscheidung hieriiber ist jedoch
von dem Betroffenen, den Eltern und dem behandelnden Kar-
diologen in jedem Einzelfall gemeinsam zu treffen und im wei-
teren Fortgang regelmifig zu Gberpriifen. Eine ICD-Implan-
tation als Routinemafinahme fiir einen Betroffenen mit HCM
ohne erhohtes Risiko fiir einen SCD, zum Beispiel wegen des
Wunsches, hierdurch intensiveren Leistungssport betreiben zu
konnen, wird allerdings nach allgemeiner kardiologischer Auf-
fassung abgelehnt.

Risiken und Belastungen nach einer ICD-Implantation
sind hauptsichlich sogenannte inadiquate Entladungen des
Systems. Das bedeutet die Abgabe eines Schocks durch das
Aggregat in Folge fehlinterpretierter Informationen, das heifSt
ohne dass cine lebensbedrohliche Situation bei dem ICD-
Triger vorgelegen hat. Innerhalb eines Beobachtungszeit-
raums von 25 Jahren bei HCM-Patienten jiinger als 20 Jahre
bei der Implantation zeigten ICDs mit der Indikation einer
Sekundirprivention in 47 Prozent der Fille adiquate, also
lebensrettende, und in 14 Prozent der Fille inaddquate, das
heif3t fehlerhafte Entladungen. Bei ICDs als Primarprivention
waren dies im selben Zeitraum 14 Prozent addquate und 12
Prozent inadiquate Aktionen. Alle Patienten waren wihrend
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Abb. 11: Implantierbarer Kardio-Defibrillator (ICD). Der ICD ist ein schrittmacherdhnliches Aggregat, das in der Lage ist, iiber eine Sonde, die
durch eine Vene bis in die Herzspitze vorgeschoben ist, irreguldre Eigenaktivitaten des Herzens (gelbe Sternchen) als sog. Kammerflimmern

(Kurve im schwarzen Rechteck) zu erkennen, und daraufhin automatisch einen starken elektrischen Impuls aus dem Aggregat abzugeben.

Durch diesen elektrischen Schock wird das Herz wieder in die Lage versetzt, in einem reguldren Eigenrhythmus weiter zu schlagen. (Medtronic)

dieser Zeit unverindert unter medikamentéser Behandlung.
Komplikationen mit Funktionsausfillen des ICDs waren in
erster Linie Elektrodenbriiche oder -16sungen in 12 Prozent
aller Fille. Todesfille ereigneten sich wihrend dieser Zeit bei 4
Prozent der Patienten, die jedoch auf die weitere Entwicklung
der jeweiligen HCM zuriickzufithren waren und nicht mit
dem ICD-System in Verbindung standen. Bei Kindern und
Jugendlichen muss damit gerechnet werden, dass Elektroden
oder Aggregate wegen Erschopfung oder Fehlfunktionen im
Verlauf ihres Lebens mehrmals ausgetauscht werden miissen.
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Psychosoziale Betreuung Jugendlicher mit HCM

Die Konfrontation und Auscinandersetzung mit dem Betrof-
fensein von einer genetisch bedingten, potentiell lebensbe-
drohlichen vererbten Herzkrankheit verlangt von den Betrof-
fenen neben der Erwartung eventuell zukiinftig auftretender
korperlicher Auswirkungen auch eine zunichst unerwartete
lebenslange Bewiltigung psychischer und sozialer Probleme.
Die Diagnose wird heute meist im Kindesalter, oft zwischen
dem 10. und 15. Lebensjahr gestellt, nicht selten im Rahmen
einer Screening-Untersuchung des engeren Umfelds eines be-
troffenen Familienmitglieds. Bereits die mit der Diagnose ver-
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Hypertrophe Kardiomyopathie:

Das Wichtigste in Kiirze

» Die primdre hypertrophische Kardiomyopathie (HCM)
ist eine genetisch bedingte, angeborene Anomalie des
Herzmuskels. Dabei nimmt die Muskelmasse der linken
Herzkammer progredient zu, wodurch diese erheblich
dicker und weniger funktionsfahig wird, was auf Dauer
zu lebensbedrohlichen Komplikationen fiihrt. Sogenann-
te sekundare Kardiomyopathien gehen mit anderen
Grunderkrankungen des Korpers einher. Sie sind insge-
samt deutlich seltener.

» Die HCM ist mit einem Auftreten bei 1: 500 Men-
schen die hdufigste genetisch bedingte Herzerkrankung.
Merkbare Symptome sind im Kindesalter seltener und
meist geringer ausgepragt als bei Erwachsenen. Dage-
gen ist die Sterblichkeitsrate vor allem bei der soge-
nannten frilhen Manifestation im 1. Lebensjahr deutlich
hoher als bei Erwachsenen.

» Die Symptome der HCM sind ausgesprochen vielfaltig
und hinsichtlich ihrer Art, ihrer Schwere und dem Zeit-
punkt ihres ersten Auftretens dulerst unterschiedlich.
Die groRte Gefahr stellt der Plotzliche Herztod (SCD)

bundenen Empfehlungen fiir die unfreiwillige Anpassung der
eigenen Lebensweise an die neue Situation sowie die Notwen-
digkeit zur dauerhaften Einnahme von Medikamenten stellen
fiir einen sich bis dahin gesund fithlenden jungen Menschen
in der Regel plétzlich das Gefiihl der persénlichen Minder-
wertigkeit dar. Schwer annehmbar ist auch der Gedanke an
die Maglichkeit der Entwicklung ernsthafter Symptome oder
gar an die Moglichkeit eines plotzlichen Herztods, besonders
dann, wenn ein solcher sich gerade im engeren Familienkreis
ereignete und eventuell Anlass zu dem Screening-Test gewe-
sen war. Die Erfahrung zeigt jedoch, dass die einschneidendste
Verinderung im tiglichen Leben fiir die meisten dieser Neu-
betroffenen die Auflagen fiir die Restriktion der korperlichen
Aktivititen vor allem im Sport darstellen. In der Praxis be-
deutet das nicht nur den Verzicht auf hiufig tiber eine lin-
gere Zeit vorausgeplante Leistungsziele, sondern oft auch den
zunehmenden Verlust sozialer Kontakte durch die verinderte
eigene Position innerhalb der sozialen Netzwerke, gerade bei
Jugendlichen. Die sich eventuell ergebende Notwendigkeit zur
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dar, der jeden Betroffenen jederzeit und unerwartet ereilen
kann. Oft wird die Diagnose erst im Rahmen einer kardio-
logischen Screening-Untersuchung nach dem unerklarten
Todesfall eines jiingeren Mitglieds der Familie gestellt.
Molekularbiologische genetische Untersuchungen tragen
zur Identifizierung und Typisierung der Anomalie bei.

» Die diagnostischen Moglichkeiten fir die HCM wurden
in den letzten zwei Jahrzehnten vor allem durch den Einsatz
der Echokardiographie und der Kernspintomographie
entscheidend verbessert, sodass mit einer prophylaktischen
Behandlung frither begonnen werden kann.

» Eine Heilung der genetisch bedingten Anomalie des
Herzmuskels ist aus prinzipiellen Griinden nicht moglich.
Das therapeutische Management hat daher folgende Ziele:
die Besserung vorhandener Symptome, die Vermeidung
des Plotzlichen Herztods und die Verlangerung des Lebens
mit einer befriedigenden Herzfunktion. Die Behandlung ist
lebenslang und muss der jeweiligen individuellen Entwick-
lung angepasst werden.

Implantation eines Kardio-Defibrillators (ICD) fithrt bei etwa
einem Drittel der davon Betroffenen zur Entwicklung psychi-
atrisch behandlungsbediirftiger Angste oder Zustinden einer
reaktiven Depression.

Neben diesen psychischen Belastungen geht eine HCM
auch mit einer ganzen Reihe zu bewiltigender sozialer Pro-
bleme einher. Der Erlangung eines Fiihrerscheins steht im
asymptomatischen Stadium zunichst kein Hindernis im Weg,.
Das Auftreten von Symptomen, die zusitzlich zur Medika-
tion eine ICD-Implantation erforderlich machen, kann im
Einzelfall aber zu zum Teil nicht unerheblichen Verzégerun-
gen oder einem zeitlichen Ruhen der Fahrerlaubnis fiihren.
Eine Fahrerlaubnis fiir sogenannte ,professionelle Lenker®
wird bei der HCM niche erteilt. Dies hat mit einer ganzen
Reihe anderer Faktoren nicht unerhebliche Auswirkungen auf
die perspektivische Berufswahl. Hierzu stehen in Stidten mit
grofSeren Beratungseinrichtungen spezialisierte Einrichtungen
zur Behindertenberatung zur Verfiigung. Ein Schwerbehin-
dertenausweis kann beantragt werden, wobei die Festsetzung
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» Asymptomatische Betroffene, das heilt Mutationstrager
ohne Verdickung des Herzmuskels, sind keine Patienten. Sie
bediirfen keiner Medikation, sollten aber ihre Lebensweise
an bestimmte Gegebenheiten anpassen. Kein Sport unter
Leistungsdruck, keine Stimulantien, aber zum Beispiel psy-
chosoziale Beratung.

» Symptomatische Patienten, zum Beispiel mit Herzste-
chen, Ohnmachtszustanden oder Herzrhythmusstérungen,
werden zundchst medikamentos mit hochdosierten Betare-
zeptorenblockern (Propranolol) oder Calciumantagonisten
(Verapamil) behandelt. Andere Therapieoptionen sind in
der Regel an Symptome gebunden, die eher im Erwach-
senenalter auftreten. Chirurgische Eingriffe in Form einer
sogenannten Septalen Myektomie, das heiRt der operativen
Entfernung von Muskulatur aus dem linken Herzen, haben
sich gerade bei Kindern auch langfristig als vorteilhaft
erwiesen.

» Da der Pl6tzliche Herztod (SCD) in der Regel durch
spontan auftretendes Herzflimmern verursacht wird, hat die
technische Entwicklung von sogenannten Kardio-Defibrilla-
toren (ICD) und deren Implantation auch im Kindesalter den
grolten Schritt zur Pravention dieser todlichen Komplikati-
on bei der HCM mit sich gebracht. Dabei wird das flimmern-
de Herz mit einem automatisch ausgeltsten Elektroschock

des Grades der Behinderung bei der HCM ohne dauerhafte
Beeintrichtigung bei 10 Prozent liegt. Nach der Implantation
eines ICD steigt dieser Grad generell auf 50 Prozent an. Private
Krankenversicherungen kénnen bei der Diagnose HCM auch
unabhingig von jeder Symptomatik einen Risikozuschlag in
wechselnder Hohe erheben.

Der Mensch hat kein Sinnesorgan fiir elektromagnetische
Felder. Diese sind unsichtbar aber dennoch wirksam. Im All-
tag heutiger Jugendlicher ist dies von vorrangiger Bedeutung
beim Umgang mit Mobiltelefonen. Diese sollten, um keine
Stérung der Einstellung oder der Aktivitit eines ICD zu er-
zeugen, nach Maglichkeit nicht niher als 15 cm zum Aggre-
gat gebracht werden. Andere elektrische Gerite im hiuslichen
Umfeld wie zum Beispiel Fon, Fernbedienungen etc. sind im
Gegensatz zu Induktions-Kochfeldern ohne besonderes Risiko
fiir einen ICD. Im medizinischen Bereich sind kernspintomo-
graphische Untersuchungen (MRT) noch absolut zu unter-
lassen. MRT-taugliche Aggregate und Elektroden sind derzeit
jedoch in Entwicklung.
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wieder zu einer koordinierten Aktion zurtickgefthrt. Da
diese Behandlungsmethode mit einigen unerwiinschten
Begleiterscheinungen einhergehen kann und die Implan-
tation lebenslang beibehalten werden muss, ist im Kin-
desalter eine sorgfdltige Risikoabwdgung vorzunehmen.

» Trotz der Fortschritte in der Diagnostik und der Be-
handlung der HCM bleiben Betroffene auch heute noch
lebenslang mit psychischen und sozialen Problemen
konfrontiert. Bereits die Notwendigkeit zur unfreiwil-
ligen Veranderung der Lebensweise und die Aussicht
auf eine lebenslange Abhangigkeit von Medikamenten
fiihren in der Regel zu einem Gefiihl der personlichen
Minderwertigkeit. Der unabwendbare Gedanke an die
Méglichkeit eines Pl6tzlichen Herztods ist nicht sel-

ten die Ursache von reaktiven depressiven Stérungen.
Soziale Probleme, zum Beispiel durch Restriktionen
beim Erwerb eines Fiihrerscheins oder die Einstufung als
Behinderter bei der Berufswahl, konnen mit dem Verlust
sozialer Kontakte im sozialen Netzwerk Jugendlicher
fiihren. Gerade bei Problemen dieser Art ist eine kom-
petente, nach Méglichkeit Generationen tibergreifende
Langzeitbetreuung in Form einer medizinischen Lebens-
begleitung fiir die Betroffenen von groRer Bedeutung.
Sie kann aber fiir den betreuenden Arzt zu einer groRBen
Befriedigung fiihren.

Insgesamt betrachtet ist die hypertrophe Kardiomyopathie als
ein genetisch bedingter Defekt des Herzmuskels zwar keine
prinzipiell heilbare Erkrankung, sie ist aber heute, nach be-
deutsamen Fortschritten in der Diagnostik und Behandlung
sowie einem individuellen Management, in der Mehrzahl
der Fille zu einer mit einem weitgehend zufriedenstellenden
Leben vereinbaren Anomalie des Herzens geworden.

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer
Universitdtsklinikum Heidelberg
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Hypertrophe Kardiomyopathie:
Haufige Fragen

Wie sieht die Langzeitprognose meines Kindes mit
einer Hypertrophen Kardiomyopathie (HCM) aus?

Viele Menschen mit einer HCM kdnnen ein relativ normales
Leben fuhren, sobald die Diagnose bekannt ist und eine der
individuellen Situation angemessene Behandlung begonnen
hat. Die Langzeit-Prognose hangt ganz von der im einzelnen
Fall vorliegenden Auspragung ab. Alle Kinder mit HCM sollten
regelmdRig an einem Kinderherzzentrum vorgestellt werden,
bei dem Expertise mit dieser Anomalie sowie mit komple-
xen Herzrhythmusstérungen, mit ICDs bei Kindern und mit
Herztransplantation vorliegt, um sicher zu sein, dass auf jede
prinzipiell mégliche Entwicklung rechtzeitig und addquat
reagiert werden kann.

Kann ich mit einer HCM am Schulsport teilnehmen?

Schulsport ist medizinisch betrachtet als sportliche Betd-
tigung unter Leistungsdruck aufzufassen, an dem daher in
strengem Sinn nicht teilgenommen werden sollte, auf keinen
Fall wenn Symptome bestehen oder ein ICD implantiert
wurde. Rechtlich liegt die Entscheidung tber die Pflicht zur
Teilnahme am Schulsport jedoch bei der regionalen Schul-
behorde. Diese richtet sich aber erfahrungsgemaf nach den
Empfehlungen des behandelnden Arztes.

Wie lange ist die Funktionsdauer eines ICD?
Ein ICD kann je nach Typ und Umfang der geforderten Aktio-

nen zwischen 6-9 Jahren mit seinem Energievorrat zurecht-
kommen. Je weniger Entladungen der ICD durchfiihren muss,

desto langer ist die Funktionsdauer des Aggregats anzusetzen.
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Ist ein ICD unter der Kleidung sichtbar?

Bei Kleidung, die die Schulterregion bedeckt, ist ein ICD in
der Regel von aulRen nicht erkennbar. Die ICD-Aggregate sind
mittlerweile nicht viel groRer als eine Taschenuhr.

Kann der ICD meine Herzkrankheit heilen?

Nein, die HCM kann als eine genetisch bedingte Herzmus-
kelanomalie prinzipiell im klassischen Sinn nicht geheilt wer-
den. Der ICD kann jedoch lebensbedrohliches Herzflimmern
als die haufigste Todesursache bei HCM durch eine automati-
sche Schockabgabe beenden und damit das Leben retten und
erhalten.

Darf ich spater trotz eines ICD schwanger werden?

Viele Patientinnen mit einem ICD haben normale Schwan-
gerschaften gehabt. Eine Schwangerschaft sollte in einem
solchen Fall jedoch nach Moglichkeit nicht ungeplant und erst
nach Riicksprache mit dem behandelnden Arzt erfolgen.

Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer
Universitdtsklinikum Heidelberg
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[] Aortenisthmusstenose - Viel mehr als eine angeborene Engstelle der Hauptschlagader (KSD024)

goooooooogogoon

[1 Herzrhythmusstérungen nach der Operation angeborener Herzfehler (KSD021)

[] Wenn das Herz aus dem Takt kommt (KSD027)

[] Pulmonalstenose - Verengung an der Klappe, unter der Klappe und iiber der Klappe (KSD026)
[1 Myokarditis: Herzmuskelentziindung - eine oft unterschitzte Erkrankung des Herzens (KSD029)
[] Sport und Bewegung mit angeborenem Herzfehler (KS02)

[] Supraventrikuldre Tachykardien bei Patienten mit einem angeborenen Herzfehler (KS30)

[1 Hypertrophe Kardiomyopathie bei Kindern und Jugendlichen (KS32)
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Hilfe bei sozialrechtlichen Fragen

Planen Sie fiir sich und Thr Kind eine Reha und es bestehen
noch Unklarheiten? Mochten Sie Betreuungs- und Entlas-
tungsleistungen bei der Pflegekasse beantragen? Haben Sie
Fragen zu den Pflegegraden oder zum Schwerbehindertenaus-
weis? Melden Sie sich bei unserer Sozialrechtlichen Beratungs-
stelle — dort hilft man Thnen gerne weiter.

Die Sozialrechtliche Beratungsstelle ist ein gemeinsames An-
gebot von Kinderherzstiftung und Herzkind e.V. Schon seit
iiber sechs Jahren unterstiitzt sie Eltern herzkranker Kinder

und Erwachsene mit angeborenem Herzfehler bei allen Fragen
rund um das Sozialrecht.

Sie erreichen die Mitarbeiter montags bis donnerstags von

9 bis 15 Uhr und freitags von 9 bis 12 Uhr unter der Num-
mer 0531 220 6612. Sie kénnen auch eine E-Mail an die
Adresse ahf-beratung@email.de senden oder Ihre Frage der
Kinderherzstiftung unter www.kinderherzstiftung.de/
beratung stellen.

Bundesweite Kompetenz:

Der Wissenschaftliche Beirat der Sektion Kinderherzstiftung /Angeborene Herzfehler

Prof. Dr. med. Hashim Abdul-Khalig,
Homburg/Saar

Prof. Dr. med. Philipp Beerbaum, Hannover

Prof. Dr. med. Michael Hofbeck, Tiibingen
Prof. Dr. med. Roland Hofstetter, Bickenbach
Dr. med. René Hohn, Freiburg

Prof. Dr. med. Thomas Paul, Géttingen

Prof. Dr. med. Wolfgang Ruschewski, Géttingen

Prof. Dr. med. Felix Berger, Berlin

Prof. Dr. med. Johannes Breuer, Bonn
Prof. Dr. med. Konrad Brockmeier, KéIn
Prof. Dr. med. Gernot Buheitel, Augsburg

Prof. Dr. med. Ingo Dahnert, Leipzig
Prof. Dr. med. Sven Dittrich, Erlangen

Prof. Dr. med. Peter Ewert, Miinchen

Prof. Dr. med. Matthias Gorenflo, Heidelberg
Prof. Dr. med. Ralph Grabitz, Halle/Saale

PD Dr. med. Karl J. Hagel, Frankfurt am Main
Prof. Dr. med. John Hess, Miinchen

Prof. Dr. med. Dr. h.c. Roland Hetzer, Berlin
Dr. med. Andreas Heusch, Wuppertal
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Prof. Dr. med. Hans Carlo Kallfelz, Isernhagen
Prof. Dr. med. Christoph Kampmann, Mainz

Prof. Dr. med. Deniz Kececioglu, Bad Oeynhausen
PD Dr. med. Wolfram Kéhler, Erfurt

Prof. Dr. med. Hans-Heiner Kramer, Kiel

Prof. Dr. med. Peter E. Lange, Berlin
Prof. Dr. med. Ruidiger Lange, Miinchen

Dr. med. Trong-Phi L&, Bremen

Prof. Dr. med. Anton Moritz, Frankfurt am Main
Dr. med. Reinald Motz, Oldenburg

Prof. Dr. med. Dr. h.c. Heinrich Netz, Miinchen

Prof. Dr. med. Renate Oberhoffer, Miinchen
Prof. Dr. med. Hellmut Oelert, Mainz

Prof. Dr. med. Dr. h. c. Christian Schlensak,
Tiibingen

Dr. med. Marc Schlez, Neustadt

Prof. Dr. med. Prof. h.c. Achim A. Schmaltz, Essen
Prof. Dr. med. Klaus G. Schmidt, Heidelberg

Prof. Dr. med. Peter Schneider, Leipzig

Prof. Dr. med. Dietmar Schranz, GiefSen

Prof. Dr. med. Helmut Singer, Niirnberg

Prof. Dr. med. Brigitte Stiller, Freiburg

Dr. med. Frank Uhlemann, Stuttgart
Prof. Dr. med. Herbert E. Ulmer, Heidelberg

Prof. Dr. med. Johannes Vogt, Miinster
Prof. Dr. med. G6tz von Bernuth, BD Vaals/NL

Prof. Dr. med. Jochen Weil, Miinchen
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