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Lig. inguinale
N. femoralis

A. femoralis

V. femoralis

M. sartorius

Abb. 6.2 Punktionsstelle der V. femoralis (Pfeil) [L141/R232]

Abb. 6.3 Punktionsstellen fiir einen intraosséren Zugang
[L141]

6.1.3 Arterieller Zugang

Arterielle Zugénge eignen sich vor allem fiir ein eng-
maschiges Monitoring von Blutgasen, Elektrolyten
oder Glukose, aber auch zur kontinuierlichen Blut-
druckmessung bei hdmodynamisch instabilen Pa-
tienten. Verschiedene Gefifle sind zur Punktion ge-
eignet: A. radialis, A. ulnaris, A. femoralis, A. tibialis
posterior und A. temporalis. Von der Kaniilierung
der A. brachialis wird aus Griinden der hohen Kom-
plikationsrate abgeraten. Zweierlei Techniken bei der
Anlage des Katheters sind beschrieben:

6.1 Spezielle Arbeitstechniken 67

¢ die direkte Punktion wie beim Legen eines veno-
sen Zugangs, wobei nach erfolgreicher Punktion
eine Brauniile in das GefifSlumen vorgeschoben
wird, oder alternativ, vor allem beim Friih- und
Reifgeborenen angebracht,

¢ die Technik des Transfixierens. Dabei wird das
Gefif} eher grof3ziigig punktiert, anschliefSend die
Nadel entfernt und die eigentliche Brauniile zu-
riickgezogen, bis Blut frei fliefit. Genau in diesem
Moment wird vorsichtig die Brauniile wieder vor-
geschoben, bis sie vollstindig im Gefaf3 liegt.

6.1.4 Pleurapunktion und Pleuradrai-
nage

Eine Entlastung des Pleuraraums kann erforderlich
sein, weil sich dort entweder Luft oder Flissigkeit
angesammelt hat. In Abhingigkeit von der Dynamik
der Ansammlung und der Frage nach diagnostischer
vs. therapeutischer Punktion muss die Entscheidung
fiir eine Einmalpunktion oder eine Dauerdrainage fal-
len. Die Lokalisation der Punktionsstelle wird davon
beeinflusst, ob Luft oder Fliissigkeit drainiert werden
soll. Da die Mehrzahl der Patienten auf einer padiat-
rischen Intensivstation primar in Riickenlage versorgt
wird, sollte bei der Drainage von Luft das Ende der
Drainage im anterioren Bereich des Thorax liegen.
Umgekehrt ist es sinnvoll, im Falle der Drainage von
Fliissigkeit die Offnungen des Katheters in dem der
Unterlage des Korpers zugewandten Teil des Thorax zu
positionieren, in diesem Fall also in den posterioren
Thoraxanteilen (> Abb. 6.4).

Abb. 6.4 Punktionsstellen fiir eine Pleuradrainage [L141/R232]
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Eine Einmalpunktion kann mit einem Butterfly
oder einer Spritze mit aufgesetzter Nadel durchgefiihrt
werden. Fiir die Dauerdrainage eignen sich grofilu-
mige Drainagen mit einem Trokar zum Einfiithren
oder sog. Pigtail-Katheter, die per Seldinger-Technik
eingefiihrt werden und sich nach Ziehen des Fiih-
rungsdrahts aufrollen, wie mit dem englischen Begrift
anschaulich beschrieben.

6.1.5 Perikardpunktion und Perikard-
drainage

Die Punktion des Perikards kann im Falle einer Tam-
ponade eine lebensrettende Mafinahme sein; des-
halb sollte allen in der Intensivimedizin Tétigen die
Prozedur zumindest theoretisch bekannt sein. Der
primdr wichtige Schritt ist, an die Moglichkeit einer
Tamponade zu denken. Dies kann neben bekannten
Erkrankungen des Herzens (Perikarditis, Myokarditis)
auch bei perforierenden zentralen Kathetern vorkom-
men. Die entscheidende diagnostische Mafinahme
ist die Sonografie: Auch fiir sonografisch weniger er-
fahrene Untersucher ist eine Perikardtamponade auf
den ersten Blick gut zu erkennen.

Die Technik der Akutentlastung ist sehr einfach
und schnell durchzufiithren: Mit einer Nadel und
aufgesetzter Spritze wird zwischen dem Processus
(Proc.) xiphoideus und dem unteren linken Rippen-
bogen in Richtung der linken Schulter des Patienten
eingestochen und die Nadel unter vorsichtiger Aspi-
ration vorgeschoben, bis Erguss bzw. Blut aspirier-
bar ist (> Abb. 6.5). Fiir die Dauerdrainage gilt die
gleiche Lokalisation; hierzu kann entweder eine kon-
ventionelle Brauniile oder ein Arterienkatheter mit
Seldinger-Technik verwendet werden.

6.2 Kardiopulmonale Reanima-
tion

Die Ursachen, die bei Kindern zur Reanimation fiih-
ren, sind vielféltig und iiberwiegend respiratorisch
bedingt. Erst sekundér fithren die resultierende Azi-
dose und Hypoxédmie der Kardiomyozyten zu einer
elektrischen und mechanischen Dysfunktion dieser
Zellen.

Abb. 6.5 Punktionsstelle fir eine Perikarddrainage (a.-p.)
[L141/R232]

Auch bei der Reanimation im Kindesalter gilt das ABCD-
Prinzip: Atemwege, Beatmung, Kardiokompression, Medi-
kamente. Vor allem im Sduglings- und Kleinkindesalter
sind die zur Reanimation fiihrenden Ursachen (iberwie-
gend respiratorischer Natur. Mit zunehmendem Alter
spielen kardiovaskulare Erkrankungen eine wichtigere
Rolle.

Ursachen:

* Atemwegsinfektionen

* Bronchospasmus

* Fremdkorperaspiration

 Angeborene Herzfehler

« Rhythmusstorungen

* Krampfanfalle

* Gastroenteritis

* Sepsis

* Ertrinkungsunfall

e Trauma

« Verbrennung

6.2.1 Atemwege

Bei der Erstbeurteilung der spontanen Atemexkursion
sollte festgestellt werden, ob die Atmung erschwert
oder durch eine Obstruktion behindert ist. Im Ein-
zelfall kann Absaugen die Atemwege freimachen, in
anderen Fillen (vor allem bei schnarchender Atmung)
kann das Anheben bzw. Ziehen des Unterkiefers nach
vorn die Obstruktion beseitigen (> Abb. 6.6). Sauer-



Abb. 6.6 Effekte von Uberstrecken

und Zurlickfallen der Weichteile

und Pravention durch adaquate La-

gerung und Nach-vorn-Ziehen des

Unterkiefers

a) Obstruktion der Atemwege durch ¢
Zurlckfallen der Zunge

b) Stabilisierung der Atemwege
durch mechanische Stiitzung im
Nacken

¢) Obstruktion der Atemwege durch
iibertriebenes Uberstrecken

d) Effekt des Vorziehens von Unter-
kiefer und Zunge

e) Stabilisierung der Atemwege
mittels Guedel-Tubus [L238] e

stoff kann dann bei Bedarf iiber eine Nasenbrille ver-
abreicht werden.

Beim nicht atmenden Patienten jenseits des 1.
Lebensjahrs wird bei Verdacht auf eine Fremdkor-
peraspiration im Rahmen der Erstversorgung das
Heimlich-Manover empfohlen. Dabei wird das Ab-
domen des Patienten von hinten umfasst und fest
komprimiert (> Abb. 6.7). Falls erforderlich, kann
dieses Manover mehrfach wiederholt werden. Bei
Patienten < 1 Jahr werden bei Verdacht auf eine Atem-
wegsobstruktion durch einen Fremdkorper vier Schlé-
ge mit der flachen Hand auf den Riicken (> Abb. 6.8)
empfohlen, ggf. gefolgt von Kardiokompression.

6.2.2 Beatmung

Reicht die Anteposition des Unterkiefers nicht aus, um
eine effektive Beliiftung zu ermoglichen, kann die Be-
atmung zunéchst mit Beutel und Maske sichergestellt

6.2 Kardiopulmonale Reanimation 69

Abb. 6.7 Heimlich-Mandver mit Umfassen des Patienten von
hinten und Kompression des oberen Abdomens in Richtung
Osophagus [L238]

werden. Diese Methode der Lungenbeliiftung kann
tiber einen langeren Zeitraum effektiv beibehalten
werden —jedenfalls so lange, bis jemand mit Erfah-
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Abb. 6.8 Schlag auf den Riicken zur Entfernung von Fremd-
kdrpern aus der Trachea [L238]

rung in der Intubation von Kindern zur Verfiigung
steht oder die auslosende Problematik nicht mehr
besteht. Angestrebter Erfolgsparameter der Beat-
mung ist eine gerade sichtbare Thoraxexkursion. Die
Frequenz der Beatmung variiert mit dem Alter des
Patienten und sollte zwischen 20/ min beim Saugling
und 12/ min beim Adoleszenten liegen (Normwerte
der Atemfrequenz im Kindesalter (> Tab. 6.1).

Fiir die priahospitale Versorgung durch Laien oder
auch medizinisches Personal ohne entsprechende
Notfallausriistung wird die Mund-zu-Mund- oder
die Mund-zu-Nase-Beatmung empfohlen. Von einer
Mund-zu-Mund-und-Nase-Beatmung, wie frither
empfohlen, ist man aufgrund der hdufig nicht zu er-
reichenden Dichtigkeit des Systems wieder abgekom-
men. Unabhéngig von den verwendeten Hilfsmitteln
ist fiir den Erfolg der Beatmung entscheidend, dass
die Lunge des Patienten tatsichlich ausreichend be-
liiftet wird.

Tab. 6.1 Normwerte der Atemfrequenz im Kindesalter

Ater ______| Atemfreguenz/min

< 1 Jahr 24-38
1-3 Jahre 22-30
4-6 Jahre 20-24
6-9 Jahre 18-24
10-14 Jahre 16-22
15-18 Jahre 14-20

Physiologischerweise nehmen Atemfrequenzen vom Saug-
lingsalter bis in die Adoleszenz ab. Entsprechend sollten
auch die Beatmungsfrequenzen an das Alter des Patienten
adaptiert werden.

6.2.3 Kardiokompression

Eine Kardiokompression ist beim Kind wie auch beim
Neugeborenen indiziert, wenn die Herzfrequenz trotz
addquater Beatmung nicht hoher liegt als 60 / min.
Dabei soll die Tiefe der Kompressionen so gewéhlt
werden, dass sie zu einem palpablen Puls in der Peri-
pherie fithren. Orientierend kann man davon aus-
gehen, dass hierzu die Kompressionstiefe bei etwa
einem Drittel des a.-p. Thoraxdurchmessers liegen
sollte. Die Rate von Kompression zu Ventilation war
in der Vergangenheit immer wieder Gegenstand der
Diskussion. Grund hierfiir war eine unterschiedliche
Zielsetzung: Wahrend im Kleinkindes- und Kindes-
alter die Etablierung einer ausreichenden Lungen-
beliiftung bei der Reanimation im Vordergrund stand,
lag bei Adoleszenten und Erwachsenen die Betonung
auf der Kontinuitdt der Perfusion. Ungeachtet dieser
Tatsache empfehlen die Reanimationsrichtlinien in
ihrer aktuellen Version jenseits des Neugeborenen-
alters eine Kompressions-Ventilations-Rate von 15 : 2
bei zwei Helfern.

Eine Indikation zur Kardiokompression (und zur Ven-
tilation) besteht bei einer Herzfrequenz von < 60/min.
Altersunabhéngig (mit Ausnahme des Neugeborenen)
wird hierbei eine Kompressions-Ventilations-Rate von
15 : 2 eingesetzt, die unabhangig von der Qualifikation
der Ersthelfer ist.

6.2.4 Medikamente

Adrenalin (engl. epinephrine) ist das primére Me-
dikament in der Reanimation. Es wird sowohl bei
Asystolie als auch bei einer Bradykardie eingesetzt.
Die Dosierung ist von der Applikationsart abhingig
(0,01-0,03 mg/ kg KG intravenos bzw. 0,1 mg/kg
KG intratracheal) und kann alle 3-5 min wiederholt
werden.

Natriumbikarbonat spielt nur noch eine unter-
geordnete Rolle in der Reanimation, bei linger andau-
ernder Kardiokompression mit zu erwartender Kom-



Abb. 6.9 Reanimationsalgo-
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promittierung des Kreislaufs kann es vorzugsweise
nach Vorliegen arterieller Blutgaswerte entsprechend
dem Basendefizit dosiert werden.

Die empfohlene Dosierung von Adrenalin im Rahmen
der Reanimation betragt 0,01-0,03 mg/kg KG bei intra-
vendser Anwendung bzw. 0,1 mg/kg KG bei trachealer
Anwendung.

6.2.5 Rhythmusstérungen

Supraventrikulare Tachykardie

Die hiufigste Form von Herzrhythmusstérung im
1. Lebensjahr ist die supraventrikuldre Tachykardie.
Sie duflert sich beim Sdugling mit Herzfrequenzen
von > 220/ min und beim Kind von > 180/ min. Ist
das Kind bei Prasentation klinisch kompensiert,
kann versucht werden, die Rhythmusstérung mit
Adenosin medikament6s zu therapieren (0,1 mg/kg
KG im Bolus, ggf. mit doppelter Dosis wiederholen).
Andernfalls ist eine zeitnahe Kardioversion er-
forderlich.

Ventrikulare Tachykardie

Hiufig bei strukturellen Vitien, aber auch nach Hy-
poxdmie, Azidose, Elektrolytimbalancen oder Ver-
giftungen. Hier wird grundlegend zwischen schock-

+ Temperaturkontrolle

baren Rhythmusstérungen (Kammerflimmern und
pulslose ventrikuldre Tachykardie) und nicht schock-
baren Rhythmusstorungen (pulslose elektrische Ak-
tivitat und Asystolie) unterschieden. Entsprechend
erfolgt zuerst die Differenzierung (> Abb. 6.9), an-
schlieffend der jeweilige Algorithmus (> Abb. 6.10
bzw. > Abb. 6.11).

6.2.6 Nach der Reanimation

So zeitnah wie in der Reanimationssituation moglich
muss das Gesprich mit den Eltern gesucht werden.
Sobald klar ist, was zur urspriinglichen Reanimation
Anlass gegeben hat, soll den Eltern die Pathophysio-
logie so weit erkldrt werden, dass ihnen verstindlich
ist, ob sich eine dhnliche Situation wiederholen kann
oder nicht. Was eine Einschitzung der neurologischen
Prognose nach erfolgreicher Reanimation betrifft,
so sollte erhebliche Zuriickhaltung hinsichtlich
detaillierter Schilderungen méglicher Outcome-
Szenarien geiibt werden. Oft ist in dieser Situation
eine realistische Einschétzung gar nicht moglich und
auch fiir Eltern alles andere als hilfreich.

War die Reanimation nicht erfolgreich, soll den
Eltern ausreichend Zeit fiir ein wiirdevolles Ab-
schiednehmen gegeben werden. Eine Obduktion sollte
moglichst immer angestrebt werden. Dieses Ansinnen
in der Situation des Todes anzusprechen, verlangt ein
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gewisses Einfithlungsvermdgen. Zusétzlich kann es
sehr hilfreich sein, den Eltern im Abstand von Wochen
bzw. Monaten ein weiteres Gespréch anzubieten.

6.3 Management des zentralen
respiratorischen Versagens

6.3.1 Zentrale Atemdysregulation

In diesen Fillen handelt es sich in aller Regel um eine
gestorte Triggerung einer regelmifiigen Atemtitig-
keit; sie kann sowohl medikamentds bedingt sein
als auch z. B. im Rahmen eines Undine-Syndroms
(zentrales Hypoventilationssyndrom) auftreten. The-
rapeutisch wird entweder transient oder permanent
der Gasaustausch der Lunge extern getriggert, dies
kann sowohl invasiv als auch nichtinvasiv gesche-

Abb. 6.11 Vorgehen bei schockba-
rem Rhythmus [V786]

hen. Tatsdchlich sind die nichtinvasiven Verfahren
eher fiir die transienten Storungen geeignet, beim
Undine-Syndrom ist prinzipiell auch eine Masken-
beatmung maoglich, aber mit einer physiologischen
orofazialen Entwicklung erfahrungsgemafl nur be-
dingt vereinbar. Letztendlich bestimmt bei diesem
Krankheitsbild die Haufigkeit der Alanin-Repeats und
damit der Auspragungsgrad der klinischen Sympto-
matik inkl. der Dauer einer erforderlichen Atemunter-
stiitzung das Prozedere.

6.3.2 Intrakranielle Druckerhéhung

Eine intrakranielle Druckerhohung ist die gemein-
same Endstrecke verschiedener pathophysiologischer
Vorginge und kann nach Schidel-Hirn-Trauma, in-
trakraniellen Blutungen, Sinusvenenthrombosen
oder Malignomen auftreten. In Abhingigkeit vom
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15.1 Grundlagen

Die Inzidenz angeborener Herzfehler bei Neugebo-
renen liegt bei etwa 1 %. Damit gehoren sie zu den
hdufigsten angeborenen Fehlbildungen. Das Spektrum
angeborener Herzfehler reicht von einfachen Fehlbil-
dungen (z. B. Septumdefekte, milde Klappenstenosen)
bis hin zu komplexen Herzfehlern (z. B. Klappenatre-
sien, hypoplastische Ventrikel, Transpositionsstellung
der groflen Arterien; > Tab. 15.1).

Tab. 15.1 Mit Herzfehlern assoziierte genetische Syn-
drome (Auswahl)

Trisomie 21 AVSD, VSD, TOF

Trisomie 13 ASD, VSD, PDA,

Trisomie 18 Klappenfehlbildungen, VSD

Turner-Syndrom Aortenisthmusstenose, Aorten-
stenose, CM

Noonan-Syndrom Pulmonalklappenstenose, hyper-
trophe CM

Mikrodeletion 22q11.2 Konotrunkale Fehlbildungen
(DiGeorge-Syndrom)
CHARGE-Syndrom
Williams-Beuren-Syn-
drom (7q11.23-De-
letion)

Alagille-Syndrom

Konotrunkale Fehlbildungen

Periphere Pulmonalstenosen,
supravalvuldre Aortenstenose,
Aortenisthmusstenose

Pulmonalklappenstenose, Steno-
sen der Pulmonalarterienaste, TOF

Tuberdse Sklerose Rhabdomyome
VACTERL-Assoziation ~ VSD

Goldenhar-Syndrom ~ Konotrunkale Fehlbildungen
Holt-Oram-Syndrom ASD, VSD

Marfan-Syndrom Dilatation der Aortenwurzel —
Aneurysma, Aortenklappen In-
suffizienz, Mitralklappenprolaps
mit Insuffizienz

15.1.1 Perinatale Kreislaufumstel-
lungsprozesse

In der fetalen Zirkulation erfolgt die Sauerstoff- und
Nihrstoffzufuhr {iber die Plazenta. Der Ductus veno-
sus, das Foramen ovale und der Ductus arteriosus sind
fir die Himodynamik des fetalen Kreislaufs wichtig
(> Abb. 15.1). Blut von der Plazenta flief3t {iber die
Umbilikalvene und den Ductus venosus zum rechten
Vorhof, iiber das Foramen ovale in den linken Vorhof
(Rechts-Links-Shunt), den linken Ventrikel und in
die Kérperhauptschlagader zur priferenziellen Ver-
sorgung des Gehirns. Systemvendses (sauerstoff- und
nahrstoffarmes) Blut flief3t (iber rechten Vorhof, rech-
ten Ventrikel und iiberwiegend iiber den Ductus arte-
riosus in die Aorta descendens (Rechts-Links Shunt)
und zuriick in die Plazenta {iber die Umbilikalarterien.

15.2 Abkldrung von Herz-Kreis-
lauf-Erkrankungen

Anamnese

In der Anamnese werden Fragen zu Schwangerschaft,
Perinatalzeit und Familienanamnese sowie gezielt
nach kardialen Belastungszeichen gestellt und in der
klinischen Untersuchung objektiviert.

Zu den allgemeinen klinischen Herzinsuffizienz-
zeichen zihlen u. a. Tachykardie, Tachypnoe, Dys-
pnoe, gehdufte Infekte der unteren Luftwege, ver-
mehrtes Schwitzen sowie Blasse und eine schlechte
Mikrozirkulation. Beim Neugeborenen und Saugling
ist vor allem auf das Vorliegen von Lidédemen bzw.
Odemen im Bereich des Os sacrum, unzureichendes
Trinkverhalten (reduzierte Gesamteinfuhr, rasche
Erschopfung, Schwitzen beim Trinken) und eine un-
zureichende Gewichtsentwicklung (Perzentilenknick)
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Abb. 15.1 Fetaler Kreislauf (a) und postnatale Umstellung (b) [L141]

zu achten. Im Kindes- und Jugendalter gehdren zu den
klinischen Zeichen pritibiale und Fufiriickenddeme,
ein persistierender, insbesondere néchtlicher Husten,
Orthopnoe, im Sitzen gestaute Halsvenen sowie eine
reduzierte korperliche Leistungsfahigkeit.

Kérperliche Untersuchung

e Dokumentation der Entwicklung des Kérperldn-
genwachstums, des Gewichts und des BMI gemif}
Perzentilenkurven

e Hautkolorit und Hautturgor

¢ Atemfrequenz und Atemmuster

¢ Inspektion des Thorax

e Palpation und Auskultation

e Blutdruckmessung

e Herzauskultation

Herztone im Kindesalter: Héufig findet sich eine

physiologische Spaltung des zweiten Herztons

in der Inspiration (Pulmonalklappenschluss nach

Aortenklappenschluss). Pathologisch ist eine atem-

unabhingige, fixierte Spaltung des zweiten Herz-

tons (Pulmonalklappenschluss deutlich spiter als
Aortenklappenschluss) bei Volumenbelastung des
rechten Ventrikels durch den Shunt eines Vorhofs-
eptumdefekts oder einer hohergradigen Pulmonals-
tenose. Eine enge Spaltung des zweiten Herztons
findet sich bei pulmonaler Hypertonie (frither, lauter
Schluss der Pulmonalklappe) oder héhergradiger
Aortenstenose (verspateter Schluss der Aortenklappe).
¢ Herzgeridusche: Die Charakterisierung erfolgt

nach folgenden Kriterien:

— Lautstirke (6 Grade)

- Frequenz (nieder-, mittel-, hochfrequent)

- Klangcharakter (giefSend, rau, schabend, rum-

pelnd, musikalisch)
— Zeitliches Auftreten im Herzzyklus (frith-, mit-
tel-, spatsystolisch bzw. diastolisch)

e Lokalisation des Punctum maximum und Fort-

leitung
Organische Herzgeriusche haben ein strukturelles
Korrelat (Stenose, Insuffizienz, Shunt). Akzidentelle
Herzgeriusche finden sich hiufig bei gesunden Kin-
dern. Sie sind niederfrequent, von weichem Klang-
charakter und oft lageabhéngig. Funktionelle Herz-
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gerdusche sind Stromungsgerdusche, die durch ein
gesteigertes Herzminutenvolumen bei Fieber, Andmie
oder Hyperthyreose auftreten. Beim harmlosen ,,Non-
nensausen handelt es sich um ein kontinuierliches
vendses Stromungsgerdusch meist supraklavikuldr
rechts, das mit Kopfwendung verschwindet.

Kinderkardiologische Leitsymptome

Herzgerdusche

Herzgerdusche, die in ersten Lebensstunden auskul-
tiert werden konnen, weisen auf Stenosen der Aor-
ten- oder Pulmonalklappe, Insuffizienzen der Mit-
ral- oder Trikuspidalklappe oder Shuntvitien (kleiner
Ventrikelseptumdefekt, Ductus arteriosus) hin. Bei
grofien Ventrikelseptumdefekten (VSDs) oder sehr
groflem persistierendem Ductus arteriosus tritt der
Abfall des pulmonalarteriellen Widerstands verzogert
ein, sodass oft erst nach einigen Tagen bis Wochen ein
Systolikum auskultiert werden kann. Das Fehlen eines
Herzgerduschs schlief$t einen Herzfehler nicht aus.
Herzgeriusche, die im Rahmen einer Routineunter-
suchung bei einem ansonsten gesunden Klein- oder
Schulkind erstmals auffallen, sind héufig akzidentell
und damit harmlos. Bei Fieber und Anémie treten oft
funktionelle Herzgerdusche auf.

Zyanose
Eine Zyanose ist ein Warnsignal und muss weiter
abgekldrt werden. Wichtige anamnestische Fragen
betreffen:
e den Zeitpunkt (unmittelbar nach Geburt, im Ver-
lauf von Tagen),
e die Dauer des Auftretens,
e die Lokalisation (periphere Zyanose: Akren, zent-
rale Zyanose: Lippen, Schleimhiute, generalisiert),
¢ die Zunahme der Zyanose unter korperlicher Be-
lastung (z. B. Trinken, Weinen).
e Zyanotische Anfille:
— zyanotische Affektkrampfe (nach starkem Wei-
nen, Anhalten der Atmung und Zyanose)
— zyanotische Anfille bei Fallot-Tetralogie (gene-
ralisierte Zyanose mit vertiefter Atmung)

CAVE
Eine Polyglobulie kann eine Zyanose vortauschen, eine
Andmie die Symptome abmildern.

Thoraxschmerzen

Diese sind ein haufiger Vorstellungsgrund von Schul-

kindern und Jugendlichen. Folgende anamnestische

Fragen helfen, die Symptomatik einzuordnen:

¢ Charakter der Schmerzen (driickend, stechend,
zusammen mit schnellem / unregelméfigem
Herzschlag)

e Dauer der Schmerzen

* Abhingigkeit der Schmerzen von der Atmung

o Ausstrahlen der Schmerzen (linke Schul-
ter / Arm)

o Auftreten in Abhéngigkeit korperlicher Aktivitat

PRAXISTIPP

Zu den haufigen nichtkardialen Ursachen fiir Thorax-
schmerzen im Kindes- und Jugendalter gehéren Erkran-
kungen muskuloskelettaler Genese, Costochondritis,
Traumata, Infekte der Bronchien, Lunge und Pleura mit
Husten sowie psychogene Ursachen (Ausschlussdiagnose).
Anamnestische Angaben sind zumeist stechende, atemab-
hangige Schmerzen unabhangig von kdrperlicher Aktivitat.

Seltene kardiale, aber potenziell gefihrliche Ursa-
chen umfassen eine Myokarditis, Kardiomyopathien,
Koronararterienanomalien (angeboren, erworben
nach Kawasaki-Syndrom), Koronarischdmien bei
Aortenstenose oder schwerer pulmonaler Hyperten-
sion und Herzrhythmusstérungen. Anamnestische
Warnsignale sind driickende Schmerzen, verstarkt
durch korperliche Aktivitit und unabhéngig von der
Atmung (Ausnahme Perikarditis) in Zusammenhang
mit Palpitationen sowie abrupt einsetzendes und en-
dendes Herzrasen.

Arterielle Hypertonie

Bei mindestens dreimalig ambulant bestimm-
ten erhohten Blutdruckwerten > 90. Perzentile
oder > 130/85 mmHg ist eine 24-h-Blutdruckmessung
indiziert. Basierend auf den Perzentilenwerten der
Mittelwerte der 24-h-Blutdruckmessung oder dreier
Einzelmessungen wird die Diagnose gestellt. Die der-
zeitige Definition der Hypertonie fiir Kinder und Ju-
gendliche ist > Tab. 15.2 zu entnehmen.

Die weitere Hypertonieabklarung umfasst Anamnese,
korperliche Untersuchung (ein kraniokaudaler Blut-
druckgradient weist auf eine Stenose, typischerweise
im Aortenisthmus, hin) und eine Basisdiagnostik
(Labordiagnostik im Blut und Urin, Funduskopie,
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Tab. 15.2 Definition von Hypertonie
Normaler Blutdruck < 90. Perzentile

Hochnormaler Blutdruck 90.—94. Perzentile
Hypertonie 1°

Hypertonie 2°

95.—-99. Perzentile + 5 mmHg
> 99. Perzentile + 5 mmHg

Abdomensonografie mit Dopplersonografie der
Nierenarteriengefafle und Echokardiografie). Die
Echokardiografie erfasst zum einen insbesondere eine
Aortenisthmusstenose als Ursache einer arteriellen
Hypertonie und quantifiziert das Ausmafd einer ven-
trikularen Hypertrophie als Folge einer langer be-
stehenden Hypertonie (Endorganschaden). In Ab-
hangigkeit von den Befunden der Basisdiagnostik sind
weitere Abkldrungen indiziert. Bei einer sekundiren
Hypertonie wird zuerst die Ursache behandelt. Bei
einer medikamentdsen antihypertensiven Therapie
richtet sich die Wahl des Préparats nach der zugrunde
liegenden Erkrankung.

Verminderte kérperliche Belastbarkeit, Stridor und
Schluckbeschwerden

Erste Verdachtsmomente einer mdglichen vermin-
derten korperlichen Leistungsfihigkeit treten in der
Anamnese beim Vergleich mit Gleichaltrigen auf. Ein
(belastungsabhéngiger) Stridor kann auf eine Tra-
chealkompression durch einen Gefif8ring hinweisen.
Schluckbeschwerden konnen u. a. auch durch eine
Osophaguskompression durch eine A. lusoria ver-
ursacht werden.

EKG-Besonderheiten im Kindesalter

Aufgrund der hoheren Herzfrequenz im Kindesalter

werden die EKGs meist mit einer Papiergeschwindig-

keit von 50 mm /s abgeleitet. Die Analyse des EKG

folgt der gleichen Systematik wie im Erwachsenen-

alter. Im Folgenden werden nur einige spezifisch pa-

diatrische Aspekte genauer beschrieben.

e Altersabhingige Herzfrequenz: > Tab. 15.3

e Altersabhingiger Lagetyp (Vektor des QRS
Komplexes): Bei Neugeborenen und jungen
Sauglingen liegt aufgrund des muskelkriftigen
rechten Ventrikels ein Rechtstyp (QRS-Vek-
tor > 90°) vor. Etwa ab dem 3. - 4. Lebensjahr
entspricht die Herzachse dann einem Steiltyp / In-
differenztyp (30-90°).
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Tab. 15.3 Richtwerte fiir normale Herzfrequenzen

Neugeborenes 90-180/min
Sauglinge 80—170/min
Klein- und Vorschulkinder 70-140/min
(1.-5.1j.)

Schulkinder (6.—16. Lj.) 60-130/min
Jugendliche und junge 60—100/min

Erwachsene (> 16. Lj.)

CAVE
Ein Uberdrehter Linkstyp im Neugeborenenalter ist patho-
logisch und tritt bei atrioventrikularen Septumdefekten
und Trikuspidalatresien auf (anderer Verlauf des Reiz-
leitungssystems).

¢ Depolarisation und Repolarisation: Die PQ-
Zeit wird mit dem Alter linger und verkiirzt sich
bei hoheren Herzfrequenzen. Die QRS-Dauer
verlangert sich ebenfalls mit dem Alter (Saug-
linge < 70 ms, Kleinkinder < 90 ms, Schulkin-
der < 100 ms). Die frequenzkorrigierte QT-Dau-
er wird meist nach der Bazett-Formel in Ableitung
IT berechnet. Die ST-Strecke verlauft normalerwei-
se isoelektrisch; im Jugendalter konnen Hebungen
und Senkungen von 1 mm in den Extremitétenab-
leitungen und 2 mm in den Brustwandableitungen
noch physiologisch sein. Als frithe Repolarisation
in der Adoleszenz wird eine ST-Strecken-Hebung
ausgehend vom J-Punkt von maximal 2 mm in den
Brustwandableitungen (meist V, - V) bezeichnet
und gilt als Normvariante. Die T-Welle ist in der
ersten Lebenswoche in allen Brustwandablei-
tungen positiv. Nach der Neugeborenenperiode
sind die T-Wellen nur linksprékordial positiv. Mit
zunehmendem Alter werden die T-Wellen in allen
Brustwandableitungen wieder positiv. In den Ex-
tremititenableitungen ist die T-Welle meist mit
dem QRS-Komplex konkordant.

CAVE
Eine positive T-Welle in V; nach dem 1. Lebensmonat ist
ein Hinweis fir eine rechtsventrikuldre Belastung.

 Hypertrophiezeichen im EKG im Kindes- und
Jugendalter: Der Nachweis einer atrialen oder
ventrikuldren Hypertrophie im EKG ist oft der Aus-
16ser fiir eine weitere kardiologische Abklarung.
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- Atriale Hypertrophie: Eine P-Wellen-Am- Synkopen
plitude > 3 mm weist auf eine rechtsatriale Eine Synkope ist ein plotzlich auftretender, reversibler
Hypertrophie hin. Eine P-Wellen-Verlingerung ~ Bewusstseins- und Tonusverlust infolge einer transi-
(> 100 ms bei Kindern nach dem 1. Lebens- enten zerebralen Minderperfusion. Die Dauer betragt
jahr, > 80 ms bei Sduglingen) spricht fiir eine Sekunden bis wenige Minuten. Das Bewusstsein wird
linksatriale Hypertrophie. rasch und vollstdndig wiedererlangt.

- Ventrikulire Hypertrophie: Hinweise sind
Veranderungen der QRS-Achse, der QRS-Am- Atiologie > Tab. 15.4.
plituden, des R/S-Verhiltnisses in den Brust-

wandableitungen und der Ausrichtung des Diagnostik: Anamnese und korperliche Unter-
T-Vektors (konkordant oder diskordant mit suchung Eine strukturierte Anamnese ist meist der
dem QRS-Vektor). Schliissel zum Verstédndnis der Synkopenursache und

bestimmt die weitere Diagnostik und Therapie. Die

Tab. 15.4 Ursachen fiir Synkopen im Kindes- und Jugendalter

Storungen der autonomen Kontrolle mit orthostatischer Intoleranz

Reflexsynkopen
(neural vermit-
telte Synkopen)

Synkopen als
Folge orthosta-
tischer Hypoten-
sion (Auswahl)

Posturales Tachy-
kardiesyndrom

Neurokardiogene (vasovagale) Emotionale Belastung Angst
Synkopen Schmerz
Ekel
Arger
Orthostatische Belastung Plétzliches Versacken von
Blut in untere Extremitat
Situative Synkopen Nach Schlucken, Husten, Defakation, Miktion
Karotissinus-Syndrom Kdmmen der Haare

Dysautonome Synkope des Jugendlichen (wahrend Belastung, nach Mahlzeit, nach langerer Bettruhe)
Hypovolamie (Erbrechen, Durchfall, Blutung, Diuretika)
Familidre Dysautonomien (selten)  z.B. Riley-Day-Syndrom

Prasynkope/ chronische Symptome

Kardiale Synkopen

Synkopen bei
strukturellen
Herzfehlern/Kar-
diomyopathien
(Auswahl)

Herzrhythmus-
stérungen als
primare Ursache
(Auswahl)

Nichtoperierte Herzfehler

Korrigierte/ palliativ operierte Herzfehler

Kardiomyopathien / Myokarditis

Pulmonale Hypertension

Koronararterienanomalie (angeboren/erworben: Kawasaki-Syndrom)
Kardiale Tumoren

Tachykardien WPW-Syndrom, wenn schnelle Uberleitung auf die Ventrikel
Ventrikulare Tachy- lonenkanalerkrankungen:
kardien LQTS (DD: medikamentds induziert; www.
qtdrugs.org)

Brugada-Syndrom
Katecholaminerge polymorphe VT

Bradykardien AV-Block Grad Il angeboren, postoperativ, postinfektids,
genetisch

Schrittmacherdysfunktion



Tab. 20.6 Topografische Zuordnung der Anfalle an-
hand der klinischen Symptome

Ursprungsorte Anfallssymptome
der Anfélle

Frontallappen Atypische Absencen

Wendebewegungen von Kopf und
Augen

Ganzkdrperautomatismen
Spracharrest
Perseverationen

Supplementar-
motorisch

Tonische Haltungshewegungen mit
Vokalisationen

Spracharrest
Fechterstellung
Urininkontinenz
Par-/Dysdsthesien
Bewegungsdrang

Parietalhirn

Akustische Halluzinationen
Spracharrest
Rechts-Links-Storung
Psychische Veranderungen
Okzipitallappen  Visuelle Halluzinationen
Tinnitus
Orale Automatismen
Umdammerung

Kontraversive Wendebewegun-
gen teilweise mit ,Jacksonian
march”

ral (> Abb. 20.8), seltener aber auch temporal, parietal
und okzipital mit Aktivierung im Schlaf. Nur ca. 10 %
der Kinder mit diesen EEG-Verdnderungen zeigen
jedoch klinisch Anfille.

Therapie Bei niedriger Anfallsfrequenz ist eine
medikamentdse Behandlung nicht unbedingt er-
forderlich, ansonsten ist Sultiam Mittel der 1. Wahl
(> Tab. 20.7).

Verlauf und Prognose Es sind eingehende neuro-
psychologische Untersuchungen und bei Anfalls-
haufung bzw. Therapieresistenz eine bildgebende
Diagnostik (cMRT) erforderlich. Die Prognose ist in
typischen Fillen sehr giinstig. Die Epilepsie heilt bis
zur Pubertit oder spitestens bis zu deren Ende aus.
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Bei der Rolando-Epilepsie treten die Anfdlle typischerweise
im Schlaf in Form von motorischer Dysphasie auf, d.h., das
Kind kann infolge der Ausfélle im Mund- und Zungen-
bereich im Anfall und kurz nach dem Anfall nicht sprechen.
Die Prognose ist sehr giinstig, da die Epilepsie in der
Pubertdt spontan sistiert. Eine antikonvulsive Dauer-
medikation ist nur bei gehauften Anféllen, inshesondere
in Kombination mit Grand-Mal-Anféllen, indiziert.

Epilepsiesyndrome
Blitz-Nick-Salaam(BNS)-Krampfe (West-Syndrom)

Definition und Atiologie Sie treten ganz iiber-
wiegend zwischen dem 3. und 8. Lebensmonat auf. Die
Anfille (infantile Spasmen) manifestieren sich duflerst
selten vor dem 1. und nach dem 18. Lebensmonat.

Das West-Syndrom hat ein sehr breites Spektrum
moglicher Ursachen, die infolge moderner genetischer
Diagnostik weiter zunehmen.

Atiologisch sind hiufig pri-, peri- und postnatale
Hirnschidigungen und der Tuberdse-Sklerose-Kom-
plex, seltener neurometabolische Erkrankungen sowie
kortikale und kongenitale Malformationen verant-
wortlich.

Charakteristisch im Anfallsbild sind blitzartig auf-
tretende heftige Beugemyoklonien der Arme und
Beine mit Schleudern der Extremitdten nach vorn
sowie Nicken des Kopfes und Beugung des Ober-
korpers nach vorn, die oft insbesondere in den
Morgenstunden in Serien auftreten.

Diagnose Diagnostisch wertvoll ist die im EEG
nachweisbare Hypsarrhythmie mit irreguldren
multifokalen ,,sharp slow waves“ mit haufiger und
rascher Generalisierung (> Abb. 20.9), die teils in
Gruppierungen und teils kontinuierlich auftreten und
im Schlaf aktiviert werden konnen.

Prognose Die Prognose hingt von der Atiologie
ab. Sie ist bei der Form mit bekannter Atiologie sehr
ungiinstig; die Patienten sind meist schwer retardiert,
und die BNS-Epilepsie geht in andere Epilepsien tiber,
z.B. in ein Lennox-Gastaut-Syndrom.

Lennox-Gastaut-Syndrom (LGS)
Das LGS kann sich aus BNS-Krdmpfen entwickeln.
Betroffen sind meist hirngeschiddigte Kinder
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Abb. 20.8 Zentrotemporaler Sharp-Wave-Fokus mit Generalisierung im Schlaf-EEG eines Patienten mit Rolando-Epilepsie
[R232]

Tab. 20.7 Antikonvulsive Langzeittherapie bei Kindern mit Epilepsien

Art der Epilepsie 1. schritt ___[2.5chritt

Rolando-Epilepsie Sultiam Levetiracetam
Panayiotopoulos-Syndrom
Landau-Kleffner-Syndrom, Pseu-  Sultiam Levetiracetam
do-Lennox-Syndrom, CSWS Kortikosteroide Ethosuximid
Fokale Epilepsien (Ursache struk- ~ Carbamazepin Levetiracetam
turell oder unbekannt) Oxcarbazepin (ab 6 Lamotrigin (je nach Konstellation und mdglicher Zeit
Jahre) fiir Eindosierung)
Kindliche Absence-Epilepsie Ethosuximid Valproat
Juvenile Absence-Epilepsie Ethosuximid M: Lamotrigin J: Valproat
Juvenile myoklonische Epilepsie  M: Levetiracetam Lamotrigin
J: Valproat
Aufwach-Grand-Mal-Epilepsie M: Lamotrigin Valproat + Ethosuximid
J: Valproat
BNS-Epilepsie (West-Syndrom) Vitamin By Sultiam
Kortikosteroide nach
AWMF Vigabatrin bei TSC
Myoklonisch-astatische Epilepsie Valproat Valproat + Lamotrigin oder+ Ethosuximid oder Mesuximid
Dravet-Syndrom Valproat Valproat + Clobazam + Stiripentol+ Brom

Lennox-Gastaut-Syndrom Valproat Valproat + Rufinamid
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Abb. 20.9 Typische Hypsarrhythmie bei einem Sdugling mit West-Syndrom [R232]

zwischen dem 2. und 6. Lebensjahr. Die Anfille sind
charakterisiert durch das Auftreten verschiedener An-
fallsformen (tonisch, tonisch-klonisch, tonisch- und
myoklonisch-astatisch, fokale Anfille, Nickanfille und
atypische Absencen), wobei die tonischen Anflle ins-
besondere nachts beobachtet werden. Im néchtlichen
EEG findet sich eine Zunahme hypersynchroner Ak-
tivitdt mit Auftreten eines oft kontinuierlichen Spike-
Wave-Variant-Musters.
Die Prognose ist sehr ungiinstig.

West- und Lennox-Gastaut-Syndrom (LGS) manifestieren sich
zumeist auf der Grundlage einer schweren himorganischen
Schéadigung, z.B. perinatalen Hirnschadigungen, kortikalen
Dysplasien, ZNS-Fehlbildungen, neurometabolischen und
degenerativen Erkrankungen, tuberdser Hirnsklerose etc.
Das West-Syndrom manifestiert sich im Sauglingsalter und
das LGS im 2.—6. Lebensjahr, wobei das LGS in ca. 20 %
der Falle aus dem West-Syndrom hervorgeht.

Beim West-Syndrom mit ungeklérter Atiologie sprechen die
Patienten schneller und besser auf die Therapie an und haben
eine bessere Entwicklungsprognose (3050 %). Dabei ist
neben dem kompletten Sistieren von Anfallen und Hypsar-
rhythmie die ungestorte interiktale Hintergrundaktivitdt im
EEG ein entscheidender Faktor fiir die Prognose. Dies be-
trifft allerdings nur 5-10 % der Kinder mit BNS-Epilepsie.
Die restlichen Patienten weisen im Verlauf meist schwere
Retardierung der motorischen und mentalen Entwicklung auf.

Die Prognose des LGS ist ebenfalls sehr ungiinstig. Die An-
falle sind therapieresistent und mit haufigen epileptischen
Stati assoziiert. Es kommt zu einem gravierenden mentalen
Abbau, sogar bis zur Demenz.

Dravet-Syndrom

Die schwere myoklonische Epilepsie des Sduglings-
alters (SMEI) beginnt im 1. Lebensjahr mit febrilen
Anfillen und/oder GTKA und Halbseitenkrampfen
mit wechselnder Seitenbetonung. Die febrilen Anfille
werden am Anfang nicht selten als Fieberkrampfe
gedeutet. Im Laufe der Zeit kommen Myoklonien,
atypische Absencen sowie eine Verschlechterung der
motorischen, mentalen und sprachlichen Fahigkeiten
hinzu.

Diagnostik

Die Suche nach Atiologie und Pathogenese erfordert
neben einer griindlichen Eigen- und vor allem
Fremdanamnese sowie einer vollstindigen internis-
tisch-neurologischen Untersuchung (u.a. mit Unter-
suchung der Haut mittels Wood-Lampe) vielfach den
Einsatz weiterer Untersuchungsverfahren.
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EEG

Das Elektroenzephalogramm (EEG) ist die einzige
apparative Untersuchungsmethodik, die in Ver-
bindung mit der vorliegenden Anfallsanamnese die
Diagnose einer Epilepsie ermdoglicht. Der Nachweis
von Spikes, Spike-Wave-Komplexen und Sharp-slow-
Wave-Komplexen im EEG ist zundchst als Zeichen einer
erhohten zerebralen Anfallsbereitschaft zu werten
und nicht gleichbedeutend mit einer Epilepsie. Sie
werden auch bei einem Teil der sog. gesunden Kinder
gesehen, ohne dass klinisch jemals Anfélle beobachtet
wurden. Die Diagnose einer Epilepsie sollte nur gestellt
werden, wenn parallel zu einem Anfallsereignis iktale
epileptiforme Aktivitit im EEG aufgezeichnet wird.
Dafiir stehen das Wach- (ggf. mit Hyperventilation und
Fotostimulation), Schlaf-, Langzeit-EEG und Video-
Doppelbildaufzeichnungen zur Verfiigung. Sie miissen
allerdings als Stufendiagnostik durchgefiihrt werden.

Weitere diagnostische Verfahren

Die erweiterte Labordiagnostik (u. a. im Liquor) und
die bildgebenden Verfahren MRT, PET und SPECT,
die Einsichten in die strukturellen und biochemischen
Vorginge des epileptischen Geschehens ermdglichen,
sollten nur gezielt veranlasst werden. Sie kommen bei
Therapieresistenz sowie bei Stillstand (Knick!) und
Riickschritt (Regression!) der motorischen und/ oder
mentalen Entwicklung in Betracht.

Differenzialdiagnose

Nach jedem Anfallsereignis muss eine umfassende di-
agnostische Abklarung zum Nachweis bzw. Ausschluss
symptomatischer Ursachen und zur Differenzialdiagnose
erfolgen. Dabei ist besonders hervorzuheben, dass zahl-
reiche andere Erkrankungen mit anfallsartigen Ereig-
nissen mit Bewusstseinsstorungen und/oder motorischen
Phénomenen einhergehen kdnnen, z.B. Reflex- und kardiale
Synkopen, Affektkrdmpfe, Pavor nocturnus, psychogene An-
falle, Tics, konfusionelle Migrane, Intoxikationen oder Nar-
kolepsie. Es gibt dabei kein diagnostisches Standardkonzept.
Anamnese und klinischer Befund bestimmen die Diagnostik.

Die laborchemische Diagnostik aus Serum (u. a. die
Bestimmung der CK- und Prolaktinwerte bei V. a.
psychogene Anfille) muss daher unter Bertick-

sichtigung dieser Differenzialdiagnose durchgefiihrt
werden.

Die Analyse des Liquor cerebrospinalis sollte nach einem
Anfallsereignis nur bei V.a. entziindliche ZNS-Erkrankungen
oder neurometabolische Erkrankungen erfolgen.

Therapie

Die Prinzipien der antikonvulsiven Akuttherapie
gelten auch fiir die afebrilen Anfille und werden in
> Kap.20.8 und > Tab. 20.9 ausfiihrlich erldutert.

Voraussetzungen fiir Langzeittherapie

Die Grundvoraussetzungen fiir eine antikonvulsive

Langzeittherapie sind die Sicherung der Diagnose und

die moglichst exakte Klassifikation der Epilepsieform.

In der Literatur herrscht nach wie vor keine Einigkeit,

wann eine antikonvulsive Dauermedikation indiziert

ist. Als wesentliche Entscheidungsfaktoren haben

sich weitgehend {ibereinstimmend folgende erwiesen:

¢ Zwei unprovozierte epileptische Anfille innerhalb
von 12 Monaten

e Erster unprovozierter Anfall mit einem erhéhten
Rezidivrisiko von mindestens 60 %!

e Erster unprovozierter Anfall im Rahmen einer
syndromalen Epilepsieerkrankung. (So treten z.B.
BNS-Kridmpfe, myoklonisch-astatische Anfille,
Absencen, JME etc. nie in Form eines einzelnen
Anfalls auf. Hier muss man die Anfallsanamnese
vertiefen und unbedingt Langzeit-Video-EEG-
Untersuchungen durchfiihren.)

Antikonvulsive Langzeittherapie

Indikationen Eine antikonvulsive Langzeittherapie
sollte grundsitzlich begonnen werden, wenn inner-
halb von 12 Monaten mindestens zwei unprovozierte
epileptische Anfille aufgetreten sind. Man soll-
te aber auch nach dem ersten epileptischen Anfall
sorgfaltig tiberpriifen, ob die Indikation zu einer
medikamentdsen Dauertherapie vorliegt (s. 0.).

Vor Einleitung einer Dauertherapie muss unbe-
dingt beriicksichtigt werden, dass auch allein die Be-
handlung der Grunderkrankung und die Vermeidung
anfallsprovozierender Faktoren zum Sistieren der An-



Tab. 20.8 Definition von einfachen und komplizierten
(= komplexen) Fieberkrampfen (FK)

_ Einfache FK | Komplexe FK

Haufigkeit  ca.80% ca.20%
Risikofaktoren

* Dauer kurz (< 15 min) lang (> 15 min)
« Frequenz 1 Anfall inner- > 1 Anfall innerhalb
halbvon24h  von24h
 Ausdehnung generalisiert fokal (+ Generalisie-
rung)
Epilepsie- 1,5% 4-6%
risiko

falle und zumindest zu einer deutlichen Verringerung
der Anfallshiufigkeit fithren kénnen.

Bei wiederholtem Auftreten von Anféllen (mindestens
zwei unprovozierte epileptische Anfalle innerhalb von 12
Monaten) ist in der Regel das Risiko der unterlassenen
Therapie groBer als das der Nebenwirkungen der Anti-
epileptika (Verletzungsgefahr im Anfall, Einschrankungen
im gesellschaftlichen und beruflichen Leben, Hirn-
schadigungen durch prolongierte Grand-Mal-Anfalle).

Therapieplan  Als Richtlinie fiir die Behandlung gilt
im ersten Schritt die Monotherapie (> Tab. 20.8). Die
Gabe des Antikonvulsivums wird langsam in 2- bis
5-tagigen Abstinden bis zur vorlaufigen Enddosierung
gesteigert. Danach erfolgt unter Berticksichtigung des
Steady-State (des Flief3gleichgewichts) die Bestimmung
der Konzentration des Antiepileptikums im Serum.
Die aktuellen Behandlungsstrategien der Epilepsien
bei Kindern sind in > Tab. 20.8 zusammengefasst.

CAVE

Unter Valproat-Therapie kann eine fatale Hepato-
toxizitdt—insbesondere bei Kindern unter 2 Jahren und
bei Polytherapie—und unter Kortikosteroid-Langzeit-
therapie eine fatale Kardiomyopathie mit Hypertonie
auftreten. Entsprechend den Empfehlungen der Euro-
pean Medicines Agency (EMA) und des Bundesinstituts
fiir Arzneimittel- und Medizinprodukte (BfArM) darf Val-
proat wegen der teratogenen Risiken bei Mé&dchen
im gebarfahigen Alter nur eingesetzt werden, wenn es
keine Alternativen gibt.

Auch eine Behandlung mit Vigabatrin sollte wegen
der irreversiblen Gesichtsfelddefekte erst nach sorgfaltiger
Nutzen-Risiko-Bewertung in Erwdgung gezogen werden.
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Nach den bisherigen Studien scheint Vigabatrin in einer
Dosis von 100150 mg/kg KG/d besonders bei Kindern
mit tuberdser Sklerose und BNS-Krampfen wirksam zu sein.

Bei therapieresistenten Epilepsien sollte bereits in der
Phase der Behandlung mit Antikonvulsiva der 3. Wahl
in Kooperation mit Zentren fiir Epilepsiechirurgie
ein ,epilepsiechirurgischer Eingriff “ in Betracht
gezogen werden. Unter dieser Fragestellung sollte ins-
besondere die bildgebende kranielle Diagnostik (MRT
und evtl. SPECT) entsprechend optimiert werden.

Bei Pharmakoresistenz bestehen auch die Moglich-
keiten einer Therapie durch ,,Vagusnervstimulation®
und einer ,,ketogenen Didt

Prognose

Vorrangiges Ziel einer medikamentésen Epilepsie-
therapie ist eine moglichst rasche und andauernde
Anfallsfreiheit, verbunden mit optimaler Vertrig-
lichkeit und hoher Sicherheit. Dieses Ziel ldsst sich
etwa bei ca. drei Viertel der Patienten spitestens im
zweiten Schritt der Epilepsiebehandlung erreichen.

20.8 Fieberkrampfe

Definition und Epidemiologie Fieberkrimpfe
sind die hdufigste Manifestationsform zerebraler
Krampfanfille. 2-5 % aller europdischen und nord-
amerikanischen Kinder erleiden zumindest einen
Fieberkrampf, die meisten in der Mitte des 2. Lebens-
jahrs. Fieberkrampfe sind epileptische Gelegenheits-
anfille. Sie treten jenseits des 1. Lebensmonats im
Rahmen fieberhafter Infektionskrankheiten ohne
Beteiligung des ZNS auf. Die Korpertemperatur be-
tragt dabei mindestens 38 °C.
Ein epileptischer Krampfanfall wird nach ILAE als
Fieberkrampf definiert, wenn er
e jenseits des 1. Lebensmonats
¢ in Verbindung mit einer fieberhaften Erkrankung,
jedoch nicht durch ZNS-Infektion
* ohne vorausgegangene Neugeborenenkrampfe
oder afebrile Anfille und
e ohne Zeichen eines anderen symptomatischen
Anfalls auftritt.
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Fieberkrampfe werden als Gelegenheitskrampfe und nicht
als Epilepsie aufgefasst.

Atiologie und Pathogenese Das Fieber verringert
die Krampfschwelle, die altersabhingig, individuell
unterschiedlich und moglicherweise genetisch de-
terminiert ist.

Fieber, Altersabhédngigkeit, genetische Pradisposition
sowie pra- und perinatale Stérungen des ZNS sind die
wichtigsten atiopathogenetischen Faktoren.

Einteilung und Symptome Einfache (unkom-
plizierte) Fieberkrampfe sind mit ca. 80 % am haufigsten
(> Tab.20.8).

Diagnostik Die Diagnose eines Fieberkrampf-
anfalls ist in der Regel einfach und schnell durch das
Zusammentreffen von anamnestisch eindeutigem
zerebralem Krampfanfall, Fieber und fehlenden
Zeichen einer ZNS-Infektion zu stellen. Die Anfille
treten im Rahmen eines Infekts (Luftwegsinfekt, Otitis
media, Gastroenteritis, Harnwegsinfekt, Exanthema
subitum etc.) auf.

Als routinemaflige Laborbasisdiagnostik ist ins-
besondere bei Sduglingen die Untersuchung von Blut-
bild, CRP, AP, Elektrolyten, U-Stix und Blutzucker zu
empfehlen.

Das EEG hat nach einfachen Fieberkrampfen keine
Bedeutung. Nach komplizierten Fieberkrampfen sollte
es u.a. aus differenzialdiagnostischen Griinden abge-
leitet werden.

Eine cMRT ist nur bei V.a. (Herpes-)Enzephalitis,
insbesondere bei Kindern unter 18 Monaten mit
fokalen Anfillen, angezeigt. Die Schiddelsonografie
ist bei komplizierten Fieberkrampfen generell zu emp-
fehlen, solange es die grofle Fontanelle zulésst.

Eine generelle Verordnung von Lumbalpunk-
tionen nach Fieberkrampf ist nicht obligat und schiirt
Klinikdngste bei Kind und Eltern. Sie ist nur bei V. a.
(Herpes-)Meningoenzephalitis oder Sepsis mit gram-
positiven Kokken sowie bei Sduglingen mit unklarer
Fieberursache auch ohne eindeutige meningeale Reiz-
zeichen erforderlich. Fokale und prolongierte Krampf-
anfille bei Fieber sowie persistierende Schlafrigkeit
sollten ebenfalls mittels Lumbalpunktion abgeklért
werden.

Da der Ausschluss einer ZNS-Infektion bei Siug-
lingen und jungen Kleinkindern selbst fiir den er-
fahrenen Padiater oft klinisch nicht zu sichern ist,
ist die Indikation zu einer Lumbalpunktion in dieser
Altersgruppe sehr grof3ziigig zu stellen.

Bei positiven meningealen Reizzeichen, Petechien
(Kokkensepsis?), prolongierten fokalen Anféllen und per-
sistierender Schlafrigkeit (Herpes-Enzephalitis?) ist eine
Lumbalpunktion indiziert. Sehr groBziigige Indikation
besteht bei Sauglingen wegen der unsicheren klinischen
Meningitiszeichen. Sofortiges EEG und MRT des Gehirns
sind nur in seltenen Ausnahmeféllen (unklarer partieller
Status epilepticus, V.a. intrakranielle Druckerhéhung oder
Raumforderung, Herpes-Enzephalitis) angebracht.

Therapie Akuttherapie bei Fieberkrampf: Un-
gefahr 85-90 % aller Fieberkrampfe enden nach
3-4 min selbstlimitierend. Dauert ein Fieberkrampf
5 min und ldnger, ist das unverziigliche Unterbrechen
durch rektales Diazepam oder bukkales Midazolam
angezeigt (> Tab. 20.9).

Bei Fortbestehen des febrilen / afebrilen Status
epilepticus erfolgt die weitere Behandlung auf der ITS
unter Intubationsbereitschaft:
¢ Levetiracetam i. v.: 20 mg/kg KG iiber 5 min;

anschliefend 30 mg/kg KG/d verteilt auf 3 ED
e Valproat i. v.: 20-40 mg/ kg KG tiber 3-5 min

(max. 6 mg/kg KG/min)
¢ Phenytoin i. v.: 15 mg/kg KG iiber 20 min

(1 mg/kg/min, max. 50 mg/min)

Levetiracetam und Valproat sind wegen des fehlenden
sedativ-hypnotischen Effekts und der fehlenden kar-
dialen Nebenwirkungen dem Phenobarbital und
Phenytoin vorzuziehen.

Bei Versagen der o. a. Therapien sollten unter
Beatmungsbereitschaft auf der I'TS folgende Therapien
in Betracht gezogen werden:
 Midazolam-Dauerinfusion: Bolus 0,2-

0,5 mg/kg KG, danach 0,3-1,8 mg/kg KG/h
¢ Thiopental-Dauerinfusion: Bolus 5 mg/kg KG,

danach 3-5mg/kg KG/h
 Propofol-Dauerinfusion: Bolus 1-2 mg/kg KG,

danach 1-4 mg/kg KG/h
Die Dosierungen dieser Préparate sollten u.a. EEG-
gesteuert erfolgen (Ziel bei Midazolam Anfallskon-
trolle und bei Thiopental sowie Propofol das Burst-
Suppression-Muster). Wihrend der o. g. gesamten
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