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9. Internationaler Tag der Seltenen
K

rankheiten in der Schw
eiz

am
 2. M

ärz 2019

«A
us der Isolation ins N

etzw
erk»

Luzerner Zentrum
 für angeborene H

erzfehler:

K
inderspital Luzern und Luzerner K

antonsspital

Fetus –
K

inder –
Jugendliche –

Erw
achsene:

«A
lle unter 1 D

ach»

Prof. Thom
as J. N

euhaus und D
r. Joachim

 Kohl



Luzerner Zentrum
 für angeborene H

erzfehler



G
U

C
H

= G
row

n
up

w
ith

C
ongenitalH

eart D
isease



4

Frau /
M

utter

Schw
anger

schaft

G
eburt

K
ind

Fam
ilien

planung



B
eispiel für eine erw

eiterte B
etreuung:

Patientin in ihrer ersten Schw
angerschaft

5

�
M

it beidseitigen H
andfehlbildungen und kurzem

 R
adius geboren

�
Korrektur-O

Ps im
 Kindesalter

�
2 Jahre zuvor genetische D

iagnostik: H
olt-O

ram
-Syndrom

 
�

Autosom
al-dom

inante Erkrankung, W
ahrscheinlichkeit für Kinder: 50%

�
Kardiologisch abgeklärt: H

erz strukturell gesund 
aber: H

erzrhythm
usstörungen, beta-Blocker

�
N

un N
EU

 bei 11 Schw
angerschaftsw

ochen:
Schw

indel, O
hnm

acht, spürbare H
erzrhythm

usstörungen

=>  K
ardiologie / G

U
C

H
-Sprechstunde



Patientin in ihrer ersten Schw
angerschaft, 

11 Schw
angerschaftsw

ochen
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�
N

un D
iagnose einer neuen H

erzrhythm
usstörung

�
Im

plantation eines H
erzschrittm

achers
�

Absprache der im
 R

ahm
en von N

arkose und Behandlung erlaubten M
edis

m
it 

G
eburtshelfer

�
Angebot der Vorstellung in der Pränataldiagnostischen

Sprechstunde bei 
50 %

igerVererbungsw
ahrscheinlichkeit auf das Kind



K
indlicher U

ltraschall

7

Knochen: D
aum

en beiderseits angelegt, R
öhrenknochen norm

al
ABER

: H
erzfehler (AV-Kanal)

FR
AG

E: H
olt-O

ram
? Andere U

rsache?
�

Eltern ganz klar: keine genetische Abklärung
�

Zuzug K
inderkardiologe zur Beratung bezüglich kindlicher Versorgung nach der 

G
eburt und zur späteren O

P, Beantw
ortung elterlicher Fragen

�
Zw

eitm
einung

in Zürich



8

W
achstum

sverlauf des Kindes über die Schw
angerschaft

G
ew

icht
Elle rechts

R
adius rechts

=> Verdacht: auch K
ind hat H

olt-O
ram

-Syndrom



G
eburt / K

ind

9

N
atürliche G

eburt am
 Term

in im
 Perinatalzentrum

Luzern
Kinderärzte anw

esend
Kind braucht Atem

unterstützung und w
ird überw

acht

�
Zuzug K

inderkardiologie
�

Bestätigung der vorgeburtlichen D
iagnose

�
Kind w

ird stabilisiert
�

Kind geht m
it M

utter nach 2 Tagen nach H
ause

�
M

ittlerw
eile 2 H

erzoperationen in Zürich (5 M
onate und 18 M

onate alt)
�

W
eitere Begleitung durch Kinderkardiologie in Luzern
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U
nd bei Fam

ilienplanung?

Allgem
ein:

Beratung m
öglich, w

enn gew
ünscht

Je nach Fragestellung:
Individuelle Besprechung von 
�

Besonderheiten für M
utter und Kind

�
Allfällig Abklärungen organisieren

�
Abschätzung allfälliger R

isiken
�

Betreuungsplan

?



H
ypoplastisches Linksherz-Syndrom

:
B

eispiel einer seltenen, lebenslangen Erkrankung

�
«viel zu kleine» linke H

erz-K
am

m
er

�
A

orten-/M
itralklappe verschlossen 

oder stark verengt

�
kleine A

orta (H
auptschlagader)

�
offene Verbindungen zw

ischen 
K

örper-und Lungen-K
reislauf 

lebensnotw
endig = D

uctus 
arteriosus

und Foram
en

ovale



H
ypoplastisches Linksherz-Syndrom

: W
ie häufig?

Selten
→

 ca: 1: 5’000 G
eburten

→
 in Luzern seit 2005: 11 Patienten

�
6 K

inder sind im
 K

inderspital betreut

�
1 K

ind m
it H

erz-Transplantation im
 K

inderspital 
Zürich

�
4 sind bereits Erw

achsene und in der «G
U

C
H

»-
Sprechstunde
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Pränatales und neonatales
M

anagem
ent

Pränatal

�
D

iagnostik m
it fetaler Echokardiographie

�
A

ufklärung und Inform
ation der Eltern durch

das interdisziplinäre Team

N
eonatal

�
Planung der G

eburt am
 operativen Zentrum
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W
as sind die Therapie-O

ptionen 2019 ?

H
erzoperationen und M

edikam
ente

�
3-stufige H

erzoperation: «Fontan
Procedere»

�
N

orw
ood-O

P unm
ittelbar nach G

eburt
�

2. O
P m

it 4 –
6 M

onaten
�

3. O
P m

it 2 –
3 Jahren

�
in Einzelfällen H

erz-Transplantation

aber auch
�

Palliative C
are beim

  N
eugeborenen14



→
 Fontan-K

reislauf kom
plettiert 

→
 Lungen-und K

örperkreislauf sind
getrennt

�
blaues B

lut aus oberer und unterer 
H

ohlvene fliesst ohne pum
pende 

K
am

m
er in die Lunge

�
rotes B

lut fliesst aus Lunge über linken 
Vorhof in rechten Vorhof und dann in 
rechte K

am
m

er –
und von dort in A

orta

15

R
esultat nach 3 O

perationen



Luzerner Zentrum
 für angeborene H

erzfehler: 
U

nsere Ziele
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�
G

enerationsübergreifende B
etreuung:

Fetus  →
  K

ind  →
  Jugendlicher  →

 Erw
achsener

�
Angeborene H

erzfehler als lebenslange Erkrankung begreiflich m
achen

�
Vernetzung regional: Pränataldiagnostik, Kinder-und Erw

achsenenkardiologie 
und
Vernetzung überregional: Zürich, Bern, Lausanne für H

erzoperationen

�
Q

ualitätskontrolle verbessern –
Zahlen offen publizieren

�
Aus-und W

eiterbildung verbessern




