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Fetale Kardiologie beinhaltet
nicht nur fetale Echokardiographie
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Einleitung

Die «Subspezialitaty Fetale Kardiologie ent-
stand anfangs der Achtzigerjahre mit der Ein-
fiihrung der fetalen Echokardiographie (FE).
Heutzutage ist eine transabdominale FE bei
jeder Schwangerschaft ab der 18. Schwan-
gerschaftswoche (SSW) maglich. Mit der
neuesten Ultraschallgeneration oder einer
transvaginalen Ultraschallsonde konnen FE
bereits ab der 12.-14. SSW durchgefiihrt
werden™?,

Indikation fiir eine
fetale kardiologische Abklarung

Die Inzidenz eines angeborenen Herzfehlers
liegt bei 8/1000 Lebendgeburten. Faktoren,
die das Risiko fiir eine Herzmissbildung er-
hohen, gelten als Indikation fir eine prana-
tale Abklarung. Dazu gehoren familiare,
mitterliche und fetale Risikofaktoren.

Familidres Risiko

Besteht eine familidare Belastung fiir ange-
borene Herzfehler, so steigt beim Kind das
Risiko fur einen kongenitalen Herzfehler: Ri-
siko im Fall eines betroffenen Geschwisters
oder einer vorherigen Schwangerschaft mit
fetaler Herzmissbildung 3%, im Fall eines be-
troffenen Elternteils 6-10%. Bei familiarer Be-
lastung mit einem genetischen Defekt ist das
Risiko fiir denselben Defekt und dem haufig
damit assoziierten Herzfehler erhoht und
kann bei autosomal dominantem Erbgang bis
50% betragen.

Miitterliches Risiko

Stoffwechselstorungen wie Phenylketonurie
(PKU) oder Diabetes mellitus Typ | (D.m.)
sind mit einem 3-5-mal hoheren Risiko fiir
angeborene Herzfehler assoziiert. Bestimmte
Medikamente und Drogen sowie virale In-
fektionen in der Friihschwangerschaft erho-
hen das Risiko fiir einen kongenitalen Herz-
fehler beim Kind. Dazu gehoren: Antiepilep-
tika, Dicoumarine, Lithium, Vit.-A-Sadure-
Praparate, Alkohol, Kokain und virale Infek-
te wie Rubella, Zytomegalie und Coxsackie.

Rheumatologische Erkrankungen haben ein
erhohtes Risiko fiir einen fetalen kompletten
AV-Block. Man nimmt an, dass frei zirkulie-
rende, plazentagangige Antikorper (anti-Ro
und/oder anti-La) den fetalen AV-Knoten di-
rekt schadigen.

Fetales Risiko

Extrakardiale Missbildungen und Chromo-
somenanomalien sind haufig mit Herzfehlern
assoziiert. Ein nicht immuner Hydrops kann
Zeichen einer durch einen kongenitalen
Herzfehler oder eine Rhythmusstorung be-
dingte Herzinsuffizienz sein. Im Allgemeinen
gilt der Verdacht auf einen kongenitalen
Herzfehler oder auf eine Rhythmusstorung im
Routine-Schwangerschaftsultraschall als
dringende Indikation fiir ein FE.

Bei Schwangerschaften mit erhohtem Risiko
empfiehlt es sich, 2 FE durchzufiihren, da ei-
nige Missbildungen erst im Verlaufe der
Schwangerschaft ihre echokardiographi-
schen Charakteristika vollstandig zeigen.
Werden ein Herzfehler oder gewisse Rhyth-
musstorungen intrauterin festgestellt, sind
regelmassige FE zur Beurteilung des kardia-
len Verlaufs und der sich daraus ergebenden
Prognose fiir die weitere Schwangerschaft
und das Neugeborene indiziert"”.

Fetale Echokardiographie

Die FE beginnt mit der Bestimmung der Lage
des Feten sowie des fetalen Herzens im Tho-
rax im 2D-Bild. Mittels transversem Schnitt
durch den fetalen Thorax oberhalb des
Zwerchfells wird der Vierkammerblick dar-
gestellt (Abb.7). Normalerweise zeigt die
Herzspitze nach links und das Herz liegt mit
dem rechten Ventrikel der anterioren Tho-
raxwand an. Die Aorta deszendens liegt et-
was anterior und links der Wirbelsaule. Vor
der Aorta liegt der linke Vorhof. In diesem
Schnitt lassen sich die Vorhofe, die Ventrikel,
das Vorhof- und Ventrikelseptum, die AV-
Klappen und manchmal auch die Lungenve-
nen beurteilen. In weiteren Langs- und
Querschnitten werden System- und Lun-
genvenen, der Abgang der grossen Gefasse,
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die transverse Aorta, der Duktus arteriosus
sowie der Aortenbogen (Abb.2) und der so
genannte Duktusbogen (Pulmonalishaupt-
stamm-Duktus arteriosus-Aorta deszen-
dens) dargestellt. Im M-mode lassen sich
auch Grosse und Funktion des Herzens be-
stimmen. Mit Hilfe der Doppleruntersu-
chung werden Flussrichtungen und Fluss-
muster in den Kammern und Gefassen ana-
lysiert und Klappenstenosen, -insuffizienzen
dargestellt und quantifiziert. Die Diagnose
von Rhythmusstorungen erfolgt mittels M-

mode oder Doppler”®*¢.

Moglichkeiten und Grenzen der FE

Fetale Herzfehler

Die meisten hamodynamisch relevanten
kongenitalen Herzfehler, insbesondere jene
mit pathologischem Vierkammerblick, lassen
sich pranatal diagnostizieren. In einem Zen-
trum fiir fetale Kardiologie liegen die Spezi-
fitat und der pradiktive Wert sowohl positiv
wie auch negativ liber 95%”. Schwierig fest-
stellbar sind Lungenvenenfehimiindungen
und die Aortenisthmusstenose. Schwer oder
nicht diagnostizierbar sind leichte Klappen-
stenosen und kleine Ventrikelseptumdefek-
te. Ein persistierender Duktus arteriosus und
ein Vorhofseptumdefekt sind intrauterine
Normalbefunde.

Fetale Rhythmusstérungen

Intrauterin konnen Arrhythmien, Tachykar-
dien (HF>180/min) und Bradykardien (HF
<100/min) (Abb. 3, 4) auftreten. Arrhythmien
werden meist durch supraventrikuldre Extra-
systolen (SVES), manchmal durch ventriku-
lare Extrasystolen (VES) verursacht. Sie sind
im allgemeinen benigne und verschwinden
meist spontan bis zur Geburt oder in der Neu-
geborenenperiode. Es besteht jedoch ein
kleines Risiko bis 3%, dass SVES in eine su-
praventrikuldare Tachykardie (SVT) liberge-
hen. Die intrauterine SVT stellt ein ernstes
Problem dar. Es handelt sich meistens um
eine AV-Reentry Tachykardie (AVRT), eine ek-
tope atriale Tachykardie (AET) oder ein ta-
chykardes Vorhofflattern (VHF). Manchmal
gelingt die Differenzierung in der Echokar-
diographie oder Dank der Frequenz, indem
die AET und das VHF haufig tiefere Fre-
quenzen (180-220/min) aufweisen als die
AVRT (>220/min). Tachykardien konnen
kontinuierlich oder intermittierend sein. Bei
kontinuierlichen Tachykardien besteht die
Gefahr der Herzinsuffizienz, die sich beim Fe-
ten in Form eines Hydrops manifestiert. Eine
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Abbildung 1: Tansverser Schnitt durch den fetalen Thorax.
Normaler Vierkammerblick. LA = linker Vorhof, RA = rechter Vorhof,
LV = linker Ventrikel, RV = rechter Ventrikel, Ao = Aorta deszendens, WS = Wirbelsaule.

WS = Wirbelsdule
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Abbildung 2: Sagittaler Schnitt mit Aortenbogen
und Abgang der grossen Halsgefasse.

Abbildung 3: M-mode durch Ventrikel und Vorhof
bei supraventrikuladrer Tachykardie.

Therapie mit Gabe von Antiarrhythmika an
die Schwangere zur Konversion oder zumin-
dest Frequenzkontrolle der fetalen Tachykar-
die und somit moglichen Verhinderung des
Hydrops wird erforderlich. Alle Antiarrhyth-
mika konnen auch proarrhythmogene Effekte
haben und zu Nebenwirkungen bei Schwan-
geren und Feten fiihren. Eine Hospitalisation
und genaue Uberwachung ist deshalb un-
umganglich. Die Prognose einer SVT ist gut,
sofern eine Konversion oder Frequenzkon-
trolle erreicht wird. Die Medikation muss je-
doch wahrend der Schwangerschaft und
beim Kind postpartal im ersten Lebensjahr
weitergefiihrt werden” ™. Persistierende
Bradykardien konnen durch einen hoher-
gradigen AV-Block, isoliert bei strukturell nor-
malem Herz oder in Kombination mit einem
Herzfehler, bedingt sein. Ist der AV-Block mit

Abbildung 4: M-mode durch Ventrikel und Vorhof

bei komplettem AV-Block.

einem Herzfehler kombiniert, so ist die Pro-
gnose extrem schlecht. Es handelt sich da-
bei um schwerwiegende Affektionen mit der
moglichen Folge eines Hydrops oder intra-
uterinen Fruchttodes. Beim isolierten kom-
pletten AV-Block werden bei den Schwan-
geren haufig rheumatische Erkrankungen,
oder zumindest erhohte Antikorpertiter
(Anti-Ro, Anti-La) festgestellt. Die Prognose
ist giinstiger, sehr tiefe Herzfrequenzen
(<50/min) konnen jedoch auch zur Herzin-
suffizienz und zum intrauterinen Fruchttod
fihren. Postpartal ist beim Neugeborenen
mit komplettem AV-Block meist eine Schritt-
macherimplantation notwendig, was be-
reits ab einem Geburtsgewicht von 1000 g
moglich ist. Selten ist ein Long-QT-Syndrom
fur einen hohergradigen intrauterinen AV-
Block verantwortlich” ",
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Beratung und Betreuung
betroffener Eltern

Wird ein Herzfehler oder eine Rhythmussto-
rung diagnostiziert, miissen die Eltern infor-
miert und gleichzeitig beraten werden. Fiir
eine umfassende Beratung braucht der fetale
Kardiologe eine mdoglichst akkurate Diagno-
se und Kenntnisse iiber den weiteren intra-
uterinen Verlauf der kardialen Affektion. Zum
Beispiel kann sich eine Klappenstenose zu
einer Atresie entwickeln oder das Ausmass
der Hypoplasie der Pulmonalarterien bei ei-
ner Fallot’'schen Tetralogie wesentlich zu-
nehmen. Der fetale Kardiologe muss auch
Auskunft iiber postpartale Therapiemog-
lichkeiten und -risiken im jeweiligen Zentrum
geben konnen. Viele Herzfehler sind heut-
zutage korrigierbar und haben eine gute Pro-
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gnose. Andere Herzfehler sind nicht total
oder nur palliativ korrigierbar. Diese nur pal-
liativ angehbaren Herzfehler haben haufig
eine schlechte mittlere Uberlebensprognose.
Eltern wollen aber auch iiber die Lebens-
qualitat eines Kindes mit angeborenem
Herzfehler informiert werden. Konkrete Fra-
gen Uber zu erwartende korperliche und gei-
stige Behinderungen missen so weit als
moglich beantwortet werden. Manchmal ist
die Prognose des Herzfehlers so schlecht,
dass auch Palliationsoperationen nicht sinn-
voll erscheinen. Mit diesen Eltern wird liber
Moglichkeiten des Schwangerschaftsabbru-
ches (bis 23. SSW) und des Verzichtes auf
postpartale intensivmedizinische Massnah-
men (compassionate care) diskutiert. Beim
Verlust ihres Kindes, ob intrauterin, nach Ter-
minierung der Schwangerschaft oder post-
partal, sollten die Eltern ebenfalls betreut
werden.

Management

Ist ein kardiales Problem fetal diagnostiziert
worden, miissen das Management der wei-
teren Schwangerschaft, die Geburt und die
neonatal notwendigen Massnahmen ge-
plant werden. Dazu braucht es eine gute
interdisziplinare Zusammenarbeit zwischen
Geburtshelfer, Neonatologen, Kinderkardio-
logen, Intensivisten und Herzchirurgen. Ist
eine postpartale Therapie, sei es operativ
oder katheterinterventionell, notwendig, so
sollten die Transportwege moglichst kurz ge-
halten werden. Die Geburt ist an einem Zen-
trum mit Neonatologieabteilung, Kinderkar-
diologie sowie Herzchirurgie in unmittelbarer
Nahe zu planen. Entscheiden sich Eltern, auf
eine postpartale Therapie zu verzichten,
muss eine moglichst optimale Wochenbett-
betreuung gesucht werden. Wird eine Ter-
minierung der Schwangerschaft gewiinscht,
ist eine pathologische Untersuchung des Fe-
ten zur Diagnosebestatigung und somit
Qualitatskontrolle indiziert.

Screening des fetalen Herzens

Die meisten kongenitalen Herzfehler werden
bei Schwangerschaften ohne erhohtes Risi-
ko beobachtet. Aus zeitlichen und finanziel-
len Griinden ist aber eine fetale kardiologi-
sche Untersuchung bei jeder Schwanger-
schaft nicht moglich. Ein kardiales Screening
anldsslich des geburtshilflichen Ultraschalls
ware winschenswert. Mit dem Vierkam-
merblick konnten etwa 40%, mit dem zu-
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satzlichen Beurteilen der grossen Gefasse fast
70% aller angeborenen Herzfehler diagnos-
tiziert werden. Die Sensitivitat eines solchen
Screenings ist von der Erfahrung des Unter-
suchers abhangig und liegt zwischen 5 und
60%. In der Schweiz werden aktuell um 15%
aller angeborenen Herzfehler pranatal ent-
deckt? "™,

Nutzen der pranatalen Diagnose

Der Nutzen einer pranatalen Diagnose ist vor
allem bei postpartal duktusabhangiger Lun-
gen- oder Korperperfusion gross, da mit ei-
ner sofort eingeleiteten Therapie mit Pros-
taglandin E2 der Duktus arteriosus offen ge-
halten und so eine Verschlechterung des
Zustandes des Neugeborenen in den meisten
Fallen verhindert werden kann. Mit der Pla-
nung der Geburt am Zentrum werden Trans-
portwege minimiert, und so weitere Stress-
faktoren, die zu einer Verschlechterung fiih-
ren konnen, vermindert. Eine Verbesserung
des Zustands des Neugeborenen zur Zeit der
Intervention oder Operation hat einen posi-
tiven Einfluss auf die pra- und postoperative
Morbiditat. Auf die eigentliche Operations-
mortalitat hat die pranatale Diagnose keinen
Einfluss™?”.

Schlussfolgerungen

Mit der fetalen Echokardiographie stellt der
fetale Kardiologe die Diagnose einer fetalen
kardiovaskularen Pathologie. Er ist nicht nur
fir die Durchfiihrung der Echokardiographie
zustandig, sondern beurteilt den weiteren
Verlauf, kontrolliert den Erfolg einer medi-
kamentosen Therapie und ist fiir die spezifi-
sche Beratung und Betreuung der Eltern ver-
antwortlich.

Referenzen

1) Allen L, Hornberger L, Sharland G. Textbook of Fetal
Cardiology. Greenwich Medical Media Limited. 2000.
ISBN 1900 151 63 4.

Allen LD. Echocardiographic detection of congenital
heart disease in the fetus: present and future. Br He-
art ) 1995; 74:103-6.

3) AllenL, Sharland G, Cook A. Color Atlas of Fetal Car-
diology. London: Mosby-Wolfe.1994; 9-31.
Gembruch U. Prenatal Diagnosis of Congenital Heart
Disease. Prenatal Diagnosis 1997; 17(13):1283-98.
Wheller JJ, Reiss R, Allen HD. Clinical Experience with
Fetal Echocardiography. AJDC 1990;144: 49-53.
Fasnacht MS, Jaeggi E. Pranatale und genetische
Aspekte angeborener Herzfehler. Therapeutische Um-
schau 2001. 58(2): 70-5.

Buskens E, Stewart PA, Hess J, Grobbee DE, Wladi-
mirnoff JW. Efficacy of Fetal Echocardiography and
Yield by Risk Category. Obstet Gynecol 1996; 87(3):
423-8.

N

o =2

)

X

29

8

Steinfeld L, Rappaport HL, Rossbach HC, Martinez E.

Diagnosis of Fetal Arrhythmias Using Echocadiogra-

phic and Doppler techniques. ] Am Coll Cardiol 1986;

8 (6): 1425-33.

9) Allen LD, Anderson RH, Sullivan ID, Campbell S, Holt
DW, Tynan M. Evaluation of fetal arrhythmias by echo-
cardiography. Br Heart J. 1983; 50: 240-5.

10) Crosson JE, Scheel JN. Fetal arrhythmias: diagnosis
and current recommendations for therapy. Progress
in Pediatric Cardiology. 1996; 5 (2): 141-147.

11) Jaeggi E, Fouron JC, Drblik SP. Fetal atrial flutter:
Diagnosis, clinical features, treatment, and outcome.
) Pediatr. 1998; 132: 335-339.

12) Jaeggi E, Fouron JC, Fournier A, van Doesburg N, Drblik
SP, Proulx F. Ventriculo-atrial time interval measured
on M-mode echocardiography: a determining element
in diagnosis, treatment, and prognosis of fetal supra-
ventricualr tachycardia. Heart. 1998; 79: 582-7.

13) Machado MVL, Tynan M, Curry PVL, Allen LD. Fetal
complete heart block. Br heart J 1988; 512-5.

14) McCue CM, Mantakas ME, Tingelstad JB, Ruddy S.
Congenital heart block in newborns of mothers with
connective tissue disease. Circulation 1977; 56(1)
82-90.

15) Balmer C, Fasnacht MS, Rahn M, Molinari L, Bauers-
feld U. Long-term follow up of children with comple-
te atrioventricular block and impact of pacemaker the-
rapy. Europace 2002; 4(4): 345-9.

16) Bromley B, Estroff JA, Sanders SP, Parad R, Roberts
D, Frigoletto FD, Benacerraf BR. Fetal echocardio-
graphy: Accuracy and limitations in a population at
high and low risk for heart defects. Am J Obstet
Gynaecol 1992; 166(5): 1473-81.

17) Sharland G, Allen L. Screening for congenital heart
disease prenatally. Result of a 2'/,-year study in the
South East Thames Region. Br ] Obstet Gynecol 1992;
99:220-5.

18) Stoll C, Alembik Y, Dott B, Meyer MJ, Pennerath A,
Peter MO, De Geeter B. Evaluation of Prenatal Dia-
gnosis of Congenital Heart Disease. Prenat Diagn
1998; 18: 801-7.

19) Copel JA, Tan ASA, Kleinman CS. Does a prenatal
diagnosis of congenital heart disease alter short term
outcome? Ultrasound Obstet Gynacol 1997; 10:
237-41.

20) Montana E, Khoury MJ, Cragan JD, Sharma S, Dhar P,

Fyfe D. Trends and Outcomes after Prenatal Diagno-

sis of Congenital Cardiac Malformations by Fetal

Echocardiography in a Well Defined Birth population,

Atlanta, Georgia, 1990-1994. JACC 1996; 28(7):

1805-9.

Korrespondenzadresse:
Prof. Dr. med. J. Glinthard
Kinderkardiologie

UKBB

Romergasse 8

4058 Basel

Tel. 0616856276

Fax 061685 60 20
joelle.guenthard@unibas.ch




