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Sekretariat Zentrum fiir angeborene Herzfehler

Patienten, Zuweiser und Interessenten
erreichen unser Team unter: - Kinderkardiologie

Tel.: 031 632 95 62
Fax: 031 632 80 50

- GUCH

Tel.: 031 632 78 59
Fax: 031 632 80 50

- Herzchirurgie

Tel.: 031 632 23 10
Fax: 031 632 29 19

Email: zah@insel.ch




Vorwort Facetten der Klinik

Das zweite Jahr des Zentrums flr angeborene Herzfehler war gepréagt durch einen Ausbau der

Zusammenarbeit mit verschiedenen Partnern auf lokaler, nationaler wie internationaler Stufe, in
vielfdltiger Art und Weise.

Auf lokaler Ebene ermoglicht z.B. die Zusammenarbeit mit der Abteilung flir Praventive Kardiologie
und Sportmedizin Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern ein individuell angepasstes Trainings-
programm anzubieten, mit der Absicht, sie in ihrer Leistungsfahigkeit zu verbessern und ihnen neue
Freude am Sport zu vermitteln. Die gemeinsam durchgefiihrten Héhenuntersuchungen auf dem
Jungfraujoch waren sozusagen das Tupfelchen auf dem i.

Auf nationaler Ebene ist der Ausbau der Kooperation der Kinderherz-Kliniken der Universitatsspitaler
Basel und Bern zu einem gemeinsamen Uberregionalen Schwerpunktzentrum von Bedeutung. Kinder
aus Basel werden in Bern am Herzen operiert. Umgekehrt profitiert das ZAH von den MRI-Méglich-
keiten am Kinderspital Basel, das Herz-MR-Untersuchungen an kleinen Kindern in Narkose auf eine
unkomplizierte Art und Weise erméglicht.

Auf Initiative der Herzchirurgie wurde 2014 die Corelina Stiftung fur herzkranke Kinder gegriindet.
Die Stiftung fordert die medizinische Behandlung und Betreuung von herzkranken Kindern und
deren Familien. Sie ermoglicht gemeinsam mit der Inselspitalstiftung und der Hilfsorganisation Terre
des hommes lebensrettende Herzoperationen an Kindern aus Entwicklungslandern. Fiir 2015 steht
die Unterstitzung und Durchfiihrung von humanitéren Einsdtzen des Kinderherzteams vor Ort in
den Herkunftslandern der kleinen ausldndischen Herzpatienten an.

Das zweite Jahr ZAH hat uns weiter wachsen lassen. Wir mochten uns bei allen Mitarbeitern und
Partner, die uns dies ermoglicht haben, herzlichst bedanken.

" Prof. Jean-Pierre Pfammatter Prof. Alexander Kadner Prof. Markus Schwerzmann

Bereichsleiter Bereichsleiter Bereichsleiter
Kinderkardiologie kongenitale Herzchirurgie GUCH / Zentrumsleiter




Kinder-Herznetz Bern-Basel.
Kooperation Bern-Basel in der Betreuung kongenitaler Herzvitien

Aufs Jungfraujoch

Die Teammitglieder
der Kardiologie am
UKBB sind:

Leitung:
Prof. Dr. Birgit Donner

Stv. Leitung:
Dr. Dieter Bolz

Dr. Susanne Navarini-
Meury, Oberarztin

Dr. Nicole Haffner
Oberarztin

Prof. Jean-Pierre Pfammatter, Prof. Birgit Donner

Im Herbst 2013 wurde eine Kooperation Bern-Basel in der Betreuung kongenitaler Herzvitien vertrag-
lich im Rahmen der Vereinbarung Medizin Bern-Basel (MBB) festgelegt. Grundlage dieser Zusammen-
arbeit ist die Absicht der medizinischen Direktionen des Inselspitals und des Kinderspitals beider Basel
UKBB im Bereich der kongenitalen Herzmedizin einen Schwerpunkt der hochspezialisierten Medizin
zu etablieren. Mit dieser Vereinigung der beiden Zentren zu einem gemeinsamen universitdren
Zentrum fir Kinderkardiologie und Kinderherzchirurgie soll eine umfassende Versorgung herzkranker
Kinder und Jugendlicher auf hochstem Niveau auch in Zukunft im Einzugsgebiet Bern-Basel gewdhr-
leistet werden.

Innerhalb kurzer Zeit konnte bereits durch den aktiven Willen beider Partner eine sehr fruchtbare

und verlassliche Zusammenarbeit aufgebaut werden. Regelméssig stattfindende gemeinsame Fallbe-
sprechungen alternierend in Basel und in Bern geben die Basis fiir das gemeinsame Management der
Patienten. Eltern von Kindern mit einem invasiv behandlungsbedurftigen Herzfehler aus Basel kénnen
schon friihzeitig den Herzkatheterinterventionalisten oder den Kinderherzchirurgen in einer gemein-
samen Sprechstunde am UKBB kennenlernen und werden so im persénlichen Gespréch optimal auf
den Krankenhauseintritt vorbereitet.

Invasive Abklarungen mittels Herzkatheter, katheter-basierte Interventionen und kinderherzchirur-
gische Eingriffe werden am Inselspital durchgefiihrt, wéhrend die spezialisierte kardiale Bildgebung
mittels MRI interdisziplindr durch Experten beider Standorte am Universitats-Kinderspital beider Basel
erfolgt. Die exzellente Infrastruktur am UKBB ermdglicht auch bei kleinen Kindern eine sichere und
kompetente Betreuung.

Damit wurden im ersten vollen Jahr der Zusammenarbeit beider Kliniken etwa 10% der in Bern
invasiv kardiologisch behandelten Kinder (therapeutische Herzkatheter und Kardiochirurgie) von der
Kardiologie des UKBB zugewiesen.

Es ist unser Ziel, diese sehr gut angelaufene Kooperation auch in Zukunft in allen Bereichen der Kin-
derkardiologie weiter zu vertiefen und auszubauen. Ein Schwerpunkt wird der Aufbau eines gemein-
samen Curriculums fur die Ausbildung von Padiatern zum Kinderkardiologen sein. Auch soll durch
Fortbildungsangebote an beiden Standorten eine Plattform fir den Dialog mit interessierter Kollegen
geschaffen werden. Die bereits bestehenden elektronischen Vernetzungen zum schnellen Daten-
austausch zwischen den Spitdlern sollen, insbesondere auch fur die kardiale Bildgebung, optimiert
werden.

Unsere Bilanz nach einem ersten Jahr der kinderkardiologischen Zusammenarbeit Inselspital - UKBB
ist durchwegs sehr positiv und bestérkt uns, den eingeschlagenen Weg fortzusetzen.

Die Unterstlitzung der leitenden Gremien beider Spitéler und der Wille aller Teammitglieder, als zu-
sammenhdngendes funktionierendes Zentrum aufzutreten, macht diese Zusammenarbeit fundiert und
stark.

Prof. Markus Schwerzmann

Was fir die meisten von uns eine Selbstverstdndlichkeit ist, ist fiir bestimmte Herzfehler-Patienten
mit Fragezeichen und Unsicherheiten behaftet: Kann ich problemlos mit Familie oder Freunden einen
Ausflug in die Berge unternehmen? Tatsache ist, dass der Sauerstoffgehalt in der eingeatmeten Luft
mit zunehmender Héhe entsprechend abnimmt. In 3500 m Hohe, zum Beispiel auf dem Jungfrau-
joch, hat es in der Luft 1/3 weniger Sauerstoff als auf Meereshohe, auf 1800 m Hohe ist es rund 1/6
weniger Sauerstoff. Je nach Herzfehler kann sich dieses Fehlen des Sauerstoffes mehr oder weniger
ausgepragt auf die Leistungsfahigkeit auswirken.

Um dies genauer zu untersuchen, haben wir im Sommer 2014 Erwachsene mit einer Fontan-Zirku-
lation flir einen Tag aufs Jungfraujoch begleitet und dabei verschiedene Messungen durchgefiihrt.
Uns interessierte, wie stark ihre Leistungsfahigkeit im Vergleich zu Herzgesunden in dieser Hohe
abnimmt und was Griinde fiir diese Leistungsabnahme sein konnten. Fontan-Patienten haben eine
Art von Herzfehler, der so kompliziert ist, dass er nicht von Grund auf korrigiert werden kann. Mit der
«Fontan-Operation» werden die Auswirkungen des Herzfehlers korrigiert, in dem auf eine eigent-
liche Pumpkammer fur den Lungenkreislauf verzichtet wird. In der Theorie kdnnte sich dadurch ein
Sauerstoffmangel in der eingeatmeten Luft besonders nachteilig auf die Forderleistung des Kreislaufes
auswirken.

Wir konnten nachweisen, dass der kurzzeitige Hohenaufenthalt fir alle Beteiligten ein gefahrloses
Erlebnis war. Die Messungen bei der gesunden Kontrollgruppe ergaben Werte, wie wir sie aufgrund
theoretischer Uberlegungen erwarteten. Zu unserem Erstaunen verhielten sich die Leistungen bei den
Fontan-Patienten aber anders als erwartet. Ihre Leistungsféhigkeit war verglichen mit Herzgesunden
natdrlich eingeschrankt, doch hatte hier die Hohe im Gegensatz zur Kontrollgruppe keinen zusétzlich
negativen Effekt. Wie es scheint, greifen bei Fontan-Patienten unsere Vorstellungen der Kreislaufre-
gulation zu kurz.

Ermoglicht wurde die Studie durch eine enge Zusammenarbeit des ZAH mit dem Team der kardialen
Rehabilitation, Pravention und Sportmedizin sowie mit den Sprechstunden fiir Erwachsene mit ange-
borenen Herzfehlern von Basel, Ziirich und St. Gallen.

Ausblick von der kleinen Scheidegg

e : - : Unser Studienteam bei der Arbeit



«lch heisse Corelina»

Dr. Paul Libera

Bei Baby-Vornamen kennt die menschliche Phantasie stolzer Eltern keine Grenzen. Und dennoch, wer
glaubt, «Corelina» sei ein weiblicher Vorname, gar romanischen Ursprungs, der irrt. Denn «Corelina»
ist eine lautmalerisch wohlklingende Wortneuschopfung, am 14. Méarz 2014 aus der Taufe gehoben —
als Namensgeberin fiir eine Schweizer Stiftung, der Stiftung fiir das Kinderherz, wie es in der offizi-
ellen Stiftungsurkunde heisst.

So scheint der gut gewdhlte Stiftungsname Corelina, obschon kein Wesen aus Fleisch und Blut, doch
irgendwie menschlich, gleichsam als Schutzpatronin mit grossem Herz der eigenen Stiftung voran-
zustehen. Nichts anderes hatte wohl der Stifter, der bekannte Herzchirurg Professor Thierry Carrel,
im Sinn.

Ebenso im Stiftungsrat vertreten: Spezialisten der Kinderherzmedizin vom Inselspital Bern, dazu
Persdnlichkeiten mit bekannten Namen: Guido Fluri, CEO der GF Group Holding, Nicole Loeb, VR-
Delegierte der Loeb Holding, Marc Lithi, VR-Delegierter der SCB Eishockey AG und Simone Niggli-
Luder, die 23-fache OL-Weltmeisterin.

«Wir wollen kranken Kinderherzen aus aller Welt in der Schweiz einen Rettungsanker bieten», erldu-
tert Dr. Damian Hutter, Oberarzt der Kinderkardiologie und der kardialen Intensivmedizin am Inselspi-
tal: «Es gibt nichts Schoneres auf der Welt, als einem kranken Kind und seinen Eltern wieder Hoff-
nung geben zu kénnen. Kranke Kinder, das sind die Schutzwrdigsten und Schwachsten in unserer
Gesellschaft.»

Auch diese Kinder sollen sich trotz schwieriger gesundheitlicher Bedingungen nach einem oft lebens-
rettenden Eingriff weitgehend unbeschadet und gliicklich entwickeln kdnnen. Deshalb engagieren
sich im achtkopfigen Stiftungsrat von Corelina gleich vier Herzspezialisten, sie sind allesamt Kinder-
kardiologen und Kinderherzchirurgen vom Inselspital in Bern.

Die Stiftung, so legen es die Statuten fest, férdert in erster Linie die medizinische Behandlung und
Betreuung von herzkranken Kindern aus der Schweiz und dem Ausland. Angehérige von betroffenen
Kindern kénnen dariiber hinaus auch finanzielle Unterstiitzungen erhalten. Ebenso unterstiitzt wer-
den Forschungsprojekte. Daneben wird Corelina kiinftig aber auch international vor Ort tatig sein.
Sie wird, auch in Zusammenarbeit mit Terre des hommes, humanitiare Missionen von Berner Herz-
spezialisten im Ausland unterstiitzen.

Herz-Kreislauferkrankungen sind nach wie vor Todesursache Nummer 1 in den Industrienationen.
Da Uberrascht es nicht, dass sich eine Reihe von Herz-Stiftungen beim Thema Herz-Kreislaufer-
krankungen engagieren und entsprechende Projekte, meist Informationsveranstaltungen oder die
Forschung am Herz, fordern. Corelina jedoch, die sich direkt und unmittelbar fur die Behandlung
von herzkranken Kindern einsetzt, geht einen anderen Weg.

«Wir wollen den unmittelbar Betroffenen, meist aus medizinisch unterversorgten Drittweltlandern,
mit der richtigen Diagnostik und Therapie direkt helfen», sagt Professor Alexander Kadner:
«Entweder vor Ort, was leider nicht immer medizinisch-technisch méglich ist, oder bei uns hier in
der Schweiz.» Kadner ist Leitender Arzt fir Chirurgie angeborener Herzfehler am Inselspital und
Stiftungsrat bei Corelina. Er hat bereits Erfahrung mit Operationen bei herzkranken Kindern aus
Afrika und Nahost, da das Inselspital seit 2011 mit der Stiftung Terre des hommes zusammenarbei-
tet. Die Kinder werden durch Mitarbeitende von Terre des hommes in ihren jeweiligen Heimat-
landern voruntersucht und dem Inselspital dann zur Herzoperation vorgeschlagen: Etwa 20 Kinder

Wiéhrend Terre des hommes die Kosten fir die gesamte logistische Abwicklung, den Transport und
die Vor- und Nachsorge dieser Kinder trdgt, ist man bei den unmittelbaren Behandlungskosten auf
die Hilfe von Corelina und das Entgegenkommen des Inselspitals angewiesen. Corelina hat sich zum
Ziel gesetzt, dass diese Kinder weiterhin am Inselspital operiert werden kénnen und wird, so der
Stiftungsprésident Professor Carrel, die Behandlungen in Zukunft finanziell unterstiitzen. «lch méch-
te», so Carrel weiter, «dem Verwaltungsrat des Inselspitals ausdricklich fur seine grossartige Bereit-
schaft, dieses Projekt zu unterstltzen danken. Dank dieser optimalen Bedingungen am Inselspital
wird das komplexe Projekt mit mehreren Partnern Gberhaupt erst moglich».

Tatsachlich tritt neben Corelina, Terre des hommes und dem Inselspital eine weitere Institution in den
Kreis der Unterstiitzer ein. Corelina ist Kooperationspartner der Miss Schweiz Organisation, zwei
Partner deren Kerngeschéft, so konnte man glauben, nicht unterschiedlicher sein konnte. Medizi-
nische Notwendigkeiten, Leid und Hilfsbedurftigkeit auf der einen Seite, Glanz und Glamour auf der
anderen Seite. Doch die Wahl hat mit der amtierenden Miss Schweiz eine vollige Neuausrichtung
erfahren. Die Krone der aktuellen Miss Schweiz Laetitia Guarino wurde zur «Krone mit Herz». Laetitia
Guarino setzt sich wahrend ihres Amtsjahres fir die Anliegen der Stiftung in der Schweiz und auch

im Ausland ein.

Als die Medizinstudentin Guarino, einundzwanzigjéhrig, am 10. Oktober 2014 im Swiss Dome auf
dem Berner Bundesplatz die Herzen der Wahljury und der Zuschauer im Sturm eroberte, wusste sie
noch nicht, dass sie kaum sechs Tage spdter bei einem Besuch herzkranker Kinder am Inselspital auch
die Herzen von einigen der ganz Kleinen «beriihren» wiirde. Als Medizinstudentin assistierte sie den
Herzspezialisten vor Ort. Sie weiss: Fast jedes hundertste neugeborene Kind hat einen angeborenen
Herzfehler. Diese Kinder leiden oft schwer darunter und fiir die Eltern bedeutet es eine psychische
und emotionale Belastung. «Ich werde diesen Besuch nie vergessen. Jeder Mensch hat ein Recht auf
ein schones und gesundes Leben, am meisten die unschuldigen Kinder» wird sie nach dem Besuch
spater in einem Blick-Interview sagen. Corelina lebt vom Einsatz und dem Enthusiasmus vieler. Co-
relina ist, wie eingangs erwédhnt, liberraschenderweise gar kein Vorname. Doch es wére nicht weiter
verwunderlich, vielleicht im Kindergarten schon bald zu héren: «Ich heisse Corelina».

Der Autor Dr. med. Paul Libera ist Klinikmanager und Arzt am Inselspital.
Der Artikel ist urspriinglich erschienen in Herzblatt, EVHK, Ausgabe 03/15

Miss Schweiz Laetitia Guarino beim Besuch am Inselspital.
Rechts im Bild Prof. Alexander Kadner, Leiter Chirurgie angeborener Herzfehler

jahrlich unterschiedlicher Nationalitaten, aus dem Irak, Bénin, Mauretanien, Marokko, Togo und Stiftungsprasident Prof. Dr. Thierry Carrel
Senegal werden Uber diese humanitdre Kooperation am Inselspital behandelt.



Klinik-externe Kinderherzsprechstunden

Prof. Jean-Pierre Pfammatter

Nebst dem Angebot der kinderkardiologischen Sprechstundentatigkeit in der Universitétsklinik bieten
die Kinderkardiologen auch externe Kinderherzsprechstunden als Serviceleistung fiir periphere Zu-
weiser an.

Diese Leistung geht auf eine Initiative der Oberwalliser Kinderdrzte zuriick und begann bereits im Jah-
re 2000 mit einer quartalsweise durchgefiihrten Konsultation im Rahmen der padiatrischen Abteilung
am Oberwalliser Spitalzentrum. Die Idee dahinter war, dass dadurch den in der Peripherie unseres
Zuweisungsgebietes liegenden Patienten eine Erleichterung angeboten wird, indem nicht 15 Fami-
lien je einen Tagesausflug nach Bern machen, um die kardiale Untersuchung durchfiihren zu lassen,
sondern dass der untersuchende Spezialist vor Ort die Patienten in ihrer heimischen Umgebung und
leicht erreichbar konsultiert. Dank der Kooperation und des Interesses des lokalen Erwachsenenkardio-
logen konnte dies unproblematisch realisiert werden, indem die Infrastruktur (Echogerdt und andere
technische Hilfsmittel) vor Ort genutzt werden kénnen.

Diese vorgelagerte Sprechstunde kann auch zu Teaching-Zwecken genutzt werden, einerseits indem
regelmassig Fortbildungsveranstaltungen fir das lokale Spital-Staff durchgefiihrt werden, anderer-
seits indem die peripher tatigen Assistenzérzte und Studenten an diesen Sprechstunden teilnehmen
kénnen.

Solche externen Spezialsprechstunden miissen natiirlich auch im Einklang mit der Strategie des Ge-
samtspitals stehen und so wurden diese Sprechstunden durch Vertrage zwischen dem Inselpital und
der gastgebenden Klinik offizialisiert.

Aktuell werden drei Standorte mit solchen externen Kinderherzsprechstunden bedient und im Rahmen
der spitalstrategischen Ausrichtung sind diese Standorte in den Grenzgebieten des Insel-Zuweisungs-
rayons angesiedelt. Es handelt sich neben dem Oberwallis um den Kanton Fribourg, dort werden

auf der padiatrischen Abteilung des Kantonsspitals wegen dem grossen Bedarf sogar wochentlich
Kinderherzsprechstunden durchgefuihrt, der 3. Standort ist das Biirgerspital Solothurn, wo in der dort
angegliederten Gemeinschaftspraxis fur Kinder und Jugendliche ebenfalls quartalsweise Kinderherz-
sprechstunden angeboten werden.

Die Resonanz und Akzeptanz dieser externen Sprechstunden durch Patienten und Eltern zeigt, dass
dieses sehr kundenfreundliche Modell langfristig weitergefiihrt werden sollte.

Nicht zuletzt besteht dadurch auch die Méglichkeit, die chronisch tberlastete Sprechstunde innerhalb
der Klinik zu entlasten und damit die Wartefristen fiir die spezialdrztliche Untersuchung zu verkirzen.
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Lungenhochdruck (Pulmonale Hypertonie)

Prof. Markus Schwerzmann

Unser Herz pumpt Blut in zwei verschiedene Kreisldufe — den Lungenkreislauf und den Koérperkreis-
lauf. Die Kreisldufe unterscheiden sich in ihrer Lange, der Lungenkreislauf ist viel kleiner als der
Korperkreislauf, und in ihren Druckverhdltnissen. Der mittlere Druck im Lungenkreislauf liegt bei

15 mmHg, der mittlere Druck im Korperkreislauf bei 90 mmHg. Dies hat zur Folge, dass die Herz-
hélften, die Blut in die Kreislaufe pumpen, unterschiedlich kréftig gebaut sind. Die linke Herzhélfte,
die fur den Korperkreislauf verantwortlich ist, ist eine muskelstarke Pumpe, die Blut gegen hohen
Widerstand auswirft. Die rechte Herzhalfte ist muskelschwach, arbeitet effizient und wenig Energie
benétigend in einem Tiefdruck-Kreislauf. Ahnlich wie im Kérperkreislauf kann auch im Lungenkreis-
lauf der Blutdruck krankheitsbedingt ansteigen. In schweren Féllen kann der Lungenhochdruck (auch
pulmonale Hypertonie genannt) ein solches Ausmass annehmen, dass der Lungendruck den Kérper-
druck tbersteigt.

Die pulmonale Hypertonie ist im Zusammenhang mit angeborenen Herzfehlern gut bekannt.
Herzfehler, die zu einer Uberflutung der Lungen mit Blut fiihren, l&sen in der Lungenstrombahn

eine Gegenantwort aus, die den Lungendruck ansteigen lisst und einer Uberflutung entgegenwirkt.
Wird der Herzfehler zu spét erkannt oder korrigiert, entwickelt sich aus dieser Gegenantwort eine
fortschreitende pulmonale Hypertonie, die auch nach Korrektur des Herzfehlers weiterbesteht und
zunimmt. Aus diesem Grund gilt der Grundsatz, dass gewisse Herzfehler nur bis zu einem bestimmten
Alter korrigiert werden kénnen.

Der Lungenhochdruck fiihrt zu einer Uberlastung der muskelschwachen rechten Herzkammer und
ist mit einer schlechten Prognose vergesellschaftet. Eine spate Korrektur des Herzfehlers ist keine
Losung. Der Lungenhochdruck wiirde trotz Operation fortbestehen und das rechte Herz durch die
Operation zusatzlich geschwécht werden. Die Mittel der Wahl in dieser Situation sind Medikamente.
Es gibt verschiedene Klassen von Medikamenten, die auch miteinander kombiniert werden kénnen,
um noch wirksamer den Lungenhochdruck zu senken. Allen Medikamenten ist gemeinsam, dass sie

den Hochdruck mildern, aber nicht heilen kénnen. Von den ca. 1 500 Patienten, die wir in unserer
Sprechstunde betreuen, leiden 2% an einer schweren Form des Lungenhochdruckes. Ihre Zahl wird
in Zukunft abnehmen, da es heute kaum mehr vorkommt, dass Herzfehler im Kindesalter nicht mehr
rechtzeitig erkannt und deswegen nicht korrigiert werden kénnen.

Lungengefass

mit «plexiformen»
Veranderungen,
typisch fur die
pulmonale Hyper-
tonie
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Mit der Zeit gehen: Die neue Herzkompass-App!

Corina Thomet, Pflegexpertin APN

Wir empfehlen Eltern und Patienten, sich einen Ordner mit allen Berichten zu Diagnose, Operation
und Verlauf des Herzfehlers anzulegen, um jederzeit informiert zu sein und Auskunft geben zu
konnen. Je nach Schweregrad des Herzfehlers wird ein Bundesordner nétig und das Herumtragen
eine Qual.

Bedenken wir jedoch, dass heute bereits fast jede zweite Person in der Schweiz ein internettaugliches
Handy besitzt, wobei die Verbreitung unter Jugendlichen noch ausgeprégter ist und mobile Applika-
tionen (App) eine rasante Entwicklung erleben, ist es an der Zeit, dass auch wir mit der Entwicklung
Schritt halten. Dank der mobilen Technologie haben sich die Méglichkeiten beziiglich «mobile health»
(mHealth) vervielfacht. mHealth bietet die Chance, Gesundheitsinformationen schneller, einfacher
und jederzeit verfligbar anzubieten.

So entstand die Idee, unseren Patienten Informationen und Unterlagen individuell auf ihren Herzfeh-
ler zugeschnitten elektronisch zur Verfligung zu stellen. Sie sollen die Moglichkeit erhalten, jederzeit
und Uberall Zugriff auf ihre Patientendaten zu erhalten.

Wir haben die App «Herzkompass» genannt. Sie besteht aus den fiinf Bereichen Allgemein, Notfall,
Erkrankung, Medizinisch und Attachments. Informationen rund um den Herzfehler werden durch
den zustandigen Kardiologen ausgefullt, wahrend allgemeine Informationen wie Krankenkasse oder
Hausarzt durch den Patienten selber eingegeben werden kénnen. Weitere Informationen zur App
finden Sie auf unserer Homepage unter www.ang-herzfehler.ch.

Bislang haben rund 50 Patienten die App bei sich installiert. Die Riickmeldungen sind durchwegs
positiv. Die Eltern sind froh, dass der Sohn oder die Tochter in einem Notfall die relevanten Herzinfor-
mationen bei sich tragt. Aber auch die Patienten selber berichten, dass ihnen die App eine

gewisse Sicherheit vermittelt.

TRAGEN SIE IHR
HERZ MIT SICH!

HOLEN SIESICHDIE
HERZKOMPASS-APP!
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Schweizerisches GUCH-Register

Dr. Kerstin Wustmann

Die Anzahl der Patienten mit angeborenen Herzfehlern, die das Erwachsenenalter erreichen, wéachst
stetig dank den Fortschritten in der Herzchirurgie, Diagnostik und Behandlung von Arrhythmien

und perkutanen Behandlungsméglichkeiten, aber auch dank der besseren medizinischen Betreuung
an spezialisierten Zentren. In der Schweiz werden erwachsene Patienten mit komplexeren Herzfeh-
lern wie TGA, Fallot Tetralogie, Ebstein Anomalie, univentrikuldrer Physiologie mit/ohne Fontan-
Zirkulation oder Eisenmenger-Physiologie vornehmlich in den Zentren flir angeborene Herzfehler

bei Erwachsenen betreut. Bereits seit 4 Jahren treffen sich GUCH-Spezialisten aus diesen Zentren in
3-monatlichen Abstanden zu Kolloquien, um komplexe Patienten vorzustellen und in einem Konsens
diagnostische und therapeutische Schritte fur die individuellen Patienten zu diskutieren. Denn obwohl
internationale Guidelines fiir die Betreuung und Behandlung von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern existieren, ist die Variabilitdt innerhalb der Herzfehler bezlglich Anatomie, Physiologie
und Langzeitkomplikationen sehr hoch und so sind haufig individuelle Patientenverlaufe und - be-
handlungsméglichkeiten nicht einfach innerhalb der aktuellen Guidelines zu beantworten.

Zur schweizweiten Angleichung von diagnostischen und therapeutischen Standards im Sinne der
Qualitétssicherung als auch zur demographischen Erfassung der Herzfehler in der Schweiz wurde im
April 2014 ein nationales GUCH-Register ins Leben gerufen, an dem all die spezialisierten Schweizer
GUCH-Zentren teilnehmen. Ziel ist neben der Erfassung aller erwachsener Patienten mit angeborenen
Herzfehlern, der detaillierten Erfassung der Anatomie sowie Zeitpunkt und Art chirurgischer Interven-
tionen auch die Angabe tiber mogliche Komplikationen im Langzeitverlauf. Dieses Register eroffnet
auch die Méglichkeit, retrospektive und prospektive Studien innerhalb der kooperierenden Zentren
durchzufiihren und somit international dhnlich dem niederlandischen CONCOR-Register und dem
dénischen nationalen Register zuktinftig Studien zu konzipieren und zu publizieren.

Das Register ist web-basiert und schliesst prospektiv Patienten ein, welche wéhrend der Sprechstunde
dartiber informiert werden und sich einverstanden erkldren, dass ihre Daten anonym verschlisselt
eingegeben werden. Neben den anatomischen und chirurgischen Diagnosen werden kardiovaskuldre
Risikofaktoren, medikamentdse Therapie sowie Untersuchungsergebnisse der Echokardiographie, EKG
und des Belastungstests eingegeben. Im Langzeitverlauf werden Ereignisse wie Hospitalisationen,
perkutane Eingriffe, elektrophysiologische Komplikationen und notwendige Schrittmacher-Implanta-
tionen oder Ablationen sowie chirurgische Interventionen erfasst.

Die Datenerfassung ist zeitintensiv und im Moment werden Sponsoren gesucht, die bereit sind das
Projekt finanziell zu unterstitzen.
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Marfan-Sprechstunde

Dr. Florian Schonhoff

In unserer Spezial-Sprechstunde betreuen wir Patienten mit verschiedensten Formen von angebo-
renen Bindegewebserkrankungen. Unser Schwerpunkt sind Patienten, bei denen die Hauptschlaga-
der, meist in Form von Erweiterungen oder Einrissen, betroffen ist. Die grosste Gruppe sind hierbei
Patienten mit einem Marfan-Syndrom, einer angeborenen Binde-gewebsstérung mit einer Haufigkeit
von ca. 1:5 000, die mit Erweiterungen der Hauptschlagader, sowie Skelettauffalligkeiten und Augen-
problemen einhergeht. Weiterhin sehen wir seit einigen Jahren zunehmend mehr Patienten mit einem
Loeys-Dietz Syndrom. Dies sind oft Patienten, bei denen die Erweiterung der Hauptschlagader schnell
voranschreitet und die daher besonders engmaschige Kontrollen benétigen.

Unser erklértes Ziel ist es, diese Patienten vollumfassend in einer Sprechstunde zu betreuen. Dazu
gehoren in erster Linie natlrlich Untersuchungen und Operationen des Herzens und der Haupt-
schlagader, genetische Beratungen, aber auch orthopédische und augenérztliche Fragestellungen,
sowie psychologische Betreuungsangebote. Gemeinsam mit unseren Kollegen aus der Kardiologie,
der Kinderkardiologie, Augenklinik, der Genetik und einer Vielzahl anderer Spezialisten betreuen
wir Patienten vom Neugeborenen bis ins hohe Alter. Gerne sind wir Ansprechpartner fir Hausarzte
und Kardiologen rumd um das Thema Marfan und angeborene Bindegewebserkrankungen.

Erkrankungen der Hauptschlagader im Rahmen von Bindegewebsstérungen bilden auch einen der
Forschungsschwerpunkte unserer Klinik. Wir engagieren uns in zahlreichen nationalen und internatio-
nalen Studien und Registern zu diesem Thema und die daraus gewonnen Erkenntnisse fliessen un-
mittelbar wieder in die Betreuung unserer Patienten mit ein. Eine Auswahl unserer Publikationen
finden Sie am Ende dieses Artikels. Unsere Arbeit Gber die Auswirkungen der akuten Aortendissektion
auf den Langzeit-Verlauf unserer Marfan-Patienten wurde 2014 mit dem mit 20 000.- SFr dotierten
Preis der Schweizer Gesellschaft fiir Herzchirurgie ausgezeichnet.

Wir engagieren uns ebenfalls im Bereich der Patientenselbsthilfe als medizinische Ansprechpartner
und im Rahmen von Vortragen oder Kongressen.

Besonders wichtig ist uns daher ein moglichst einfacher Zugang zu unserer Sprechstunde. Patienten
werden meist durch die betreuenden Hausérzte und Spezialisten zugewiesen, koénnen sich aber bei
Fragen jederzeit auch direkt an uns wenden.

Ansprechpartner: - Prof. Dr. med. Thierry Carrel
Klinikdirektor

— Dr. med. Florian Schénhoff
Leitung Marfan-Sprechstunde

Normal grosse Hauptschlagader Stark vergrosserte Hauptschlagader Ersatz der Hauptschlagader mit einer
Kunststoffprothese

. Schoenhoff F, Kadner A, Czerny M, Jungi S, Meszaros K, Schmidli J, Carrel T. Should aortic arch replacement be

performed during initial surgery for aortic root aneurysm in patients with Marfan syndrome? Eur J Cardiothorac Surg
2013;44:346-51.

. Schoenhoff FS, Jungi S, Czerny M, Roost E, Reineke D, Matyas G, Steinmann B, Schmidli J, Kadner A, Carrel T.

Acute aortic dissection determines the fate of initially untreated aortic segments in Marfan syndrome. Circulation.
2013;16:1569-75.

. Morissette R, Schoenhoff F, Xu Z, Shilane DA, Griswold BF, Chen W, Yang J, Zhu J, Fert-Bober J, Sloper L, Lehman J,

Commins N, Van Eyk JE, McDonnell NB. Transforming growth factor- and inflammation in vascular (type IV)
Ehlers-Danlos syndrome. Circ Cardiovasc Genet. 2014;7:80-8.

. Schoenhoff FS, Mueller C, Czerny M, Matyas G, Kadner A, Schmidli J, Carrel T. Outcome of aortic surgery in patients

with Loeys-Dietz syndrome primarily treated as having Marfan syndrome. Eur J Cardiothorac Surg. 2014;46:444-9.
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fibromuscular dysplasia is a systemic disease with altered TGF- expression and connective tissue features. FASEB J.
2014;28:3313-24.
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in Marfan Syndrome. Circulation 2009;120:526-32.

. Holm TM, Habashi JP, Doyle JJ, Bedja D, Chen Y, van Erp C, Lindsay ME, Kim D, Schoenhoff F, Cohn RD, Loeys BL,

Thomas CJ, Patnaik S, Marugan JJ, Judge DP, Dietz HC. Noncanonical TGF signaling contributes to aortic aneurysm
progression in Marfan syndrome mice. Science 2011;332:358-61.

. Habashi JP, Doyle JJ, Holm TM, Aziz H, Schoenhoff F, Bedja D, Chen Y, Modiri AN, Judge DP, Dietz HC. Angiotensin Il
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root replacement. Eur J Cardiothorac Surg. 2015, in press
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Abb. 1:

Abb. 2:

Abb. 3:

PD Dr. Mladen Pavlovic

Seit dem letzten Jahr konzentrieren wir uns im Bereich der Ultraschalldiagnostik neben der struktu-
rellen Darstellung anatomischer Fehlbildungen verstarkt auf die neuesten Mdglichkeiten die Funktion
des Herzmuskels zu untersuchen. Seit Jahrzehnten wird die systolische Myokardfunktion routinemas-
sig mit der Messung von Verkiirzungsfraktion (1) oder Ejektionsfraktion (2) bestimmt. Das Problem
beider Methoden ist, dass die Messwerte beeinflusst werden vom Volumenstatus und Wandbewe-
gungsstorungen, sowie dass sie eine bestimmte Geometrie lediglich annehmen. Wir haben nun die
Moglichkeit die systolische Funktion mittels dreidimensionaler Echokardiographie zu quantifizieren.
Diese Methode beruht ebenfalls auf Veranderungen des Volumens im Herzzyklus — allerdings werden
diese Werte tatsachlich gemessen und sind somit sehr viel verldsslicher. Es hat sich zudem gezeigt,
dass die errechnete Ejektionsfraktion sehr gut mit viel aufwendigeren MRI-Messungen korreliert (3).

Neben der Evaluation der globalen Pumpfunktion des Ventrikels (Verkirzungs- und Ejektionsfraktion)
kann die systolische Funktion mit modernen Methoden auch mit der Kontraktilitdt der Myokardfasern
verschiedener Segmente der Ventrikel aber auch der Vorhofe beschrieben werden. Die Bewegung
dieser Segmente kann mit dem Gewebedoppler (tissue doppler imaging, TDI) gemessen werden (4),
welcher die regionale Bewegung des Herzmuskels misst. Da die Messwerte abhédngig sind vom Win-
kel des Dopplerstrahls eignet sich das TDI primdr fir die Messung der Bewegung in der Ldngsachse
des Herzens (also von der Basis zur Herzspitze). Die sogenannte «speckle tracking»-Echokardiogra-
phie war ein Meilenstein fir die Beurteilung der myokardialen Funktion. Sie beruht auf dem Prinzip,
dass die Bewegung kleiner akustischer Signale einzelner Myokardsegmente mit dem Ultraschall in be-
liebigen Richtungen verfolgt werden kann (5). Die Methode ist unabhédngig vom Volumenstatus und
der Ventrikelgeometrie (insbesondere des rechten Ventrikels) und misst die Deformation («strain»)
des Myokard einzelner definierter Segmente, sowie die Anderung der Deformation iber die Zeit
(«strain rate»). Die Bewegung wird Ublicherweise in der Langsachse (longitudinaler strain) gemes-
sen, allerdings wird zusatzlich in der kurzen Achse eine Aussage Uber die Rotation (zirkumferentieller
strain) und die Verdickung des Myokards (radialer strain) méglich (Abb. 1).

Radialer strain («speckle tracking», linker Ventrikel kurze Achse: die verschiedenen Segmente sind in
verschiedenen Farben dargestellt; rechts: positiver Ausschlag aller Segmente als Ausdruck ihrer Verdi-
ckung wéahrend der Systole).

Insbesondere die Funktion des rechten Ventrikels kann aufgrund seiner komplexen Geometrie mit
Standardverfahren nicht optimal berechnet werden. Die modernen Methoden, wie die dreidimensi-
onale Echokardiographie oder das «speckle tracking», welche unabhéngig sind von geometrischen
Annahmen sind in diesem Hinblick allerdings verldsslicher und reproduzierbarer(Abb. 2).

Radialer strain («speckle tracking», linker und rechter Ventrikel kurze Achse: die verschiedenen
Segmente sind in verschiedenen Farben dargestellt).

Die «speckle tracking»-Echokardiographie eignet sich fiir die Untersuchung verschiedener Segmente
beim normalen Herzen wie auch bei komplexen Herzfehlern (Abb. 3).

Longitudinaler strain hypoplastisches Linksherz-Syndrom («speckle tracking», rechter und linker Ven-
trikel apikaler Vier-Kammerblick: die verschiedenen Segmente sind in verschiedenen Farben darge-
stellt; rechts: ausgepragt dyssynchrone Bewegung der rechts- vs. linksventrikuldren Segmente; oben
Kurven, unten farbkodiert, blau = Verlangerung, rot = Verkiirzung).

Ublicherweise wird die «speckle tracking»-Echokardiographie im Rahmen standardisierter Schnitte der
zweidimensionalen Untersuchung durchgeftihrt (apikale lange Achse, Zwei-Kammerblick, Vier-Kam-
merblick, parasternale kurze Achse), um alle Herzsegmente zu erfassen. Uber die dreidimensionale

Abb. 1:

Abb. 2:

Referenzen

Echokardiographie konnen wir diese verschiedenen Informationen mit einem einzigen Datensatz
(«full volume») aufzeichnen.

Der wichtigste Fortschritt dieser neuen Parameter ist, dass sie Einblick geben in subklinische Funkti-
onseinschrankungen lokaler Myokardregionen, noch bevor es zu einer globalen systolischen Dysfunk-
tion kommt. Aufgrund dessen ist die «speckle tracking»-Echokardiographie eine viel versprechende
Methode, insbesondere bei subtilen und potentiell reversiblen Einschrankungen der Myokardfunktion
(z.B. kardiotoxische Chemotherapie). Aufgrund dieser Moglichkeiten werden unsere neuen Methoden
Uber eine verstarkte Zusammenarbeit mit der Abteilung fiir Padiatrische Onkologie wie auch mit der
Kardio-Onkologie des Inselspitals bereits in der klinischen Routine direkt den Patienten angeboten.

Eine prospektive Studie im Hinblick auf die Friherkennung subtiler Funktionsstérungen des Myokards
nach kardiotoxischer Chemotherapie wird derzeit etabliert.
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Erste klinische Erfahrungen mit dem Einsatz eines geschlossenen
MECC Systems in der Kinderherzchirurgie

Piramit-Studie

Alexander Kadner, Erich Gygax, Hansjorg Jenni, Etienne Zermatten, Bettina Langhammer, Martha
Veit, Balthasar Eberle, Thierry Carrel

MECC (miniaturisierte extrakorporale Zirkulation) Systeme kommen routinemadssig in der koronaren
Bypasschirurgie bei Erwachsenen zum Einsatz. Dabei konnten signifikante Vorteile dieses Perfusions-
systems, wie eine abgeschwachte Entziindungsreaktion, eine verminderte Hamodilution, weniger
postoperative Blutungen mit einem konsekutiv geringerem Transfusionsbedarf, eine verbesserte neu-
rokognitive Funktion, sowie eine bessere postoperative Nierenfunktion aufgezeigt werden. Aufgrund
dieser Aspekte ware ein Einsatz eines geschlossenen MECC Systems bei padiatrischen Herzeingriffen
von grossem Interesse.

Wir berichten Uber erste klinische Erfahrungen mit dem Einsatz von einem von unserem Team ent-
wickelten geschlossenen MECC-Systems bei extrakardialen wie auch intrakardialen Operationen bei
Kindern.

Das MECC-System besteht aus folgenden Komponenten: einer koaxialen Pumpe (Delta stream,
Medos), einem Oxygenator (Affinity Pixie, Medtronic or Hilite 800, Medos), einem minimierten
Schlauchsystem und einem modifizierten Kardiotomiesauger (Medos). Einhergehend mit dem Konzept
des MECC Systems wurde die low-volume Kardioplegielosung Cardioplex™ mit einem Volumen von
1.5ml/kg Korpergewicht fiir die Kardioplegie und — protektion eingesetzt. Nach Testung des Systems
in-vitro wurde eine schrittweise klinische Evaluationen durchgefiihrt, beginnend mit extrakardialen
Eingriffen (Anlage von zentralen aorto-pulmonalen Shunts, Fontan-OP, Glenn-OP) tiber offene
kardiale Operationen am schlagenden Herzen (Pulmonalisconduitwechsel), zu offenen komplexeren
Korrekturoperationen ( Aortenklappenrekonstruktion, VSD-Verschluss, AV-Kanal-Korrektur, Fallot-
Tetralogie Korrektur). Alle Operationen konnten erfolgreich und ohne Wechsel auf eine offene
Herz-Lungen-Maschine durchgefiihrt werden. Allerdings stellte die Korrektur von zyanotischen Herz-
fehlern mit aortopulmonaler Kollateralperfusion eine Herausforderung dar und verlangt ein spezielles
Management.

Pédiatrische extra- und intrakardiale Korrekturoperationen kénnen erfolgreich am geschlossenen mini-
malen extrakorporalen Kreislaufsystems (MECC) durchgefiihrt werden. Mittels vergleichender Studien
werden die Vorteile beim Einsatzes des MECC Systems gegeniber einem offenen ECC Systems in der

Kinderherzchirurgie evaluiert.

Concept of Minimal-invasiv Pediatric CHS

Ped-MECC Low volume Minimal-invasive
cardioplegia correction

VSD-closure via axillary Thoracotomy

Dr. Kerstin Wustmann

Lungenhochdruck oder pulmonale Hypertonie ist eine seltene Erkrankung mit ungiinstiger Prognose.
Sie kommt aber gehduft im Zusammenhang mit angeborenen Herzfehlern vor.

In einer klinischen Studie untersuchen wir, welche Untersuchungen und Parameter Hinweise auf
das langfristige Outcome erlauben. Gerade die Fahigkeit des rechten Ventrikels (RV) die chronische
Druckbelastung auf lange Zeit hin zu tolerieren, ist entscheidend fiir die Prognose. Aufgrund der
chronischen pulmonalen Druckerh6hung kommt es im Verlauf zu einer rechtsventrikuldren Hyper-
trophie als Antwort auf den erhéhten Wandstress. Im Endstadium zeigen sich allerdings auch eine
zunehmende RV-Dilatation, progrediente Trikuspidalklappeninsuffizienz und Abnahme der systo-
lischen RV-Funktion und des Cardiac outputs.

Die aktuellen Richtlinien empfehlen echokardiographische Kontrollen der RV-Funktion, wobei nicht
bekannt ist, welche der echokardiographischen RV-Parameter die Prognose am besten einschatzen
kann: TAPSE, DTI oder FAC.

Die Rolle des Herz-MRI zur Erfassung der RV-Funktion ist bei der pulmonalen Hypertonie noch nicht
abschliessend untersucht. Soweit bekannt, ist das MRI aber der Echokardiographie tiberlegen wenn
es um die genaue Quantifizierung der RV-Funktion geht. Aus diesem Grunde erfassen wir in unserer
Langzeitstudie bei Patienten mit pulmonaler Hypertonie neben der Echokardiographien und anderen
Parametern (6-Minuten-Gehtest, BNP) auch mit dem Herz-MRI die enddiastolischen und -systo-
lischen RV-Volumina, die RV-Masse und systolische RV-Funktion sowie den Cardiac output und die
Dehnbarkeit der zentrale Pulmonalarterien in der Systole im Vergleich zur Diastole (Distension). Ziel
dieser Studie ist es, die Vorhersagbarkeit der Prognose bei dieser ernsten Erkrankung zu verbessern.
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