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§ Erkrankung des Herzmuskels, die mit
einer mechanischen oder elektrischen
Fehlfunktion des Herzens einhergeht
§ verschieden stark ausgeprägte Beschwerden
§ unterschiedliches Krankheitsverlauf

§ Inzidenz: 1.1-1.5 pro 100’000 Kindern
unter 18 Jahren

§ Primär oder sekundäre Ursachen
§ verschiedene Klassifizierungen

Einführung
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Dilatative Kardiomyopathie



Epidemiologie

§ 0.57 pro 100’000 Kinder/ Jahr
§ häufiger in 

§ Jungen
§ Afro-Amerikaner
§ Säuglingen unter 1 Jahr

§ 50% der Kardiomyopathien
§ 30 – 48 % familiär



Symptome
§ Symptome der Herzinsuffizienz:

§ Abgeschlagenheit
§ Gedeihstörung
§ Tachypnoe, Dyspnoe, Orthopnoe
§ rezidivierende Infekte
§ periphere Ausschöpfungszyanose
§ Bauchschmerzen
§ Blässe
§ Oedembildung und Kachexie

§ Arrhythmien: Tachykardien, AVblock



Klinische Untersuchung
§ Sinustachykardie
§ Gallopprythmus
§ jugular-venöse Dehnung
§ Blässe
§ kalte Hände und Füsse
§ Hepatomegalie
§ Mitralinsuffizienzgeräusch
§ Periphere Oedeme
§ Aszites



Diagnose
§ Echokardiographie
§ EKG: unspezifisch: Linksherzbelastung, Arrhythmien, 

ST –T Veränderungen,QWelle
§ Thoraxröntgenbild: Kardiomegalie
§ Laboruntersuchung:  NT-proBNP
§ Herzkatheter: Abgang Koronararterie. Biopsie
§ CT: Koronarabgang
§ MRI: Myokarditis
§ Holter
§ Spiroergometrie
§ Genetik



Sinustachykardie, ST Welle Veränderungen

EKG





Echokardiographie

§ Vergrösserung des linken Ventrikels, 
abgerundet

§ Systolische Funktionseinstellung
§ Mitralinsuffizienz
§ Pulmonale Hypertonie
§ Im Endstadium auch rechte Ventrikel

betroffen







MRI: Spätes enhancement 

subendokardial = ischaemie (ALCAPA)



MRI: Spätes enhancement 

Midmyokardial = Myokarditis



Primäre DKM

§ Familäre erbliche DKM: 30 - 48%
§ vor allem autosomal dominant
§ Gen kodierend für Zytoskelett und 

sarkomere Proteine des Herzmuskels
§ nur in 60% der Fälle findet man die 

Mutation
§ am häufigsten: lamin A/C, Barth, TAZ, 

ZASP, desmin, dystrophin



muscle fiber
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Current cardiology review 2016
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Expert Review in Cardiovascular Therapy 2016



Prognose
§ 5 Jahre Ueberlebenschance ohne

Transplantation: 60-75%
§ 20-45%: erlangen normale Herzfunktion
§ Schlechteres Ergebnis:

§ schlimmere Herzinsuffizienz
§ grössere ventrikuläre Dilatation
§ schlechtere Auswurfsfraktion
§ Alter > 6 Jahre
§ Höheres BNP



Behandlung
§ Ziele:

§ Verbesserung der Symptome
§ Prävention von hämodynamischen Störungen, die 

die Herzinsuffizienz verschlimmern könnte
§ Vorbereitung auf Herztransplantation

§ Häufige Verlaufskontrollen
§ Gute Aufklärung von Patienten und Eltern
§ Einhalten der Therapie (compliance)
§ Standardisierte pharmakologische

Therapie



Circ Res 2017



Renin-Angiotensin Antagonisten

§ Routine in Erwachsenen mit HI
§ Enalapril nach Chemotherapie
§ Captopril erhöht Herzminutenvolumen in 

DKM aber Langzeitvorteile nicht klar



Betablockers

§ Erwachsenen: Carvedilol
§ Kindern: Pediatric Carvedilol Study 

Group: 166 pts, keine signifikante
Verbesserung der HI



Digoxine

§ Verbesserung der Inotropie
§ Neurohormonale Abschwächung
§ Keine Evidenzdaten in Kindern
§ In Kindern mit ventrikulärer Dysfunktion

und Zeichen von HI ( ISHLT guidelines)



Diuretika
§ keine grossen Studien
§ bleibt Standarttherapie
§ sistieren wenn der Patient keine Zeichen

von HI mehr zeigt
§ Elektolytstörung, metabolische Alkalose, 

Deshydratation, Nephrokalcinose
§ Aldactone bekämpft myokardiale Fibrose



Kardiale Resynchronisation

§ Interventrikuläre Leitungsstörungen
§ Wiederherstellen von synchronischer

ventrikulärer Kontraktion
§ effizienterer Auswurf und diastolische

Füllung
§ Minderung von Mitralklappeninsuffizienz

§ keine formelle Empfehlung



Dekompensierte
Herzinsuffizienz

§ Diuretika
§ höhere Dosis wenn schon unter Diuretika
§ andere Diuretika hinzufügen: “ sequential nephron 

blockade”
§ Dauerinfusion

§ Vasodilatatoren
§ Nitroglyzerin, Nitroprussiate
§ Nesiritide ( recombinant human BNP)

§ verbesserte Diurese, Minderung des Füllungsdrucks, 
verbesserte funktionelle Klasse



Dekompensierte
Herzinsuffizienz

§ Inotrop
§ normale oder tiefe systemische vaskuläre Resistenz
§ Milrinone: 

§ inotrop
§ vasodilatierend
§ vermindert pulmonale Hypertonie

§ Dobutamine
§ inotop
§ vasodilatierend systemisch und pulmonal
§ aber Tachykardie, erhöhter myokardialer

Sauerstoffverbrauch



Dekompensierte HI 
§ Inotrop

§ Dopamin
§ wenn man schnell Pressoren braucht

§ Adrenalin
§ Kardiogener Schock

§ Levosimendan: Kalziumsensibilizator
§ inotrop, lusitrop, vasodilatierend

§ Assistenz:
§ Berlinherz
§ Heartware HVAD and Heartmate
§ Total artifizielles Herz
§ Kurzfristig: Centrimag, Pedimag, Impella



Assistenz
§ Resultate:

§ Ueberleben bis zur Transplantation 75%
§ KM 85%
§ Myokarditis 67%
§ Kongenitaler Herzfehler 65%

§ Schlechteres Ueberleben wenn auch
Niereninsuffizienz oder hohes Bilirubin

§ Timing
§ Ueberleben nach Herztransplantation besser

mit VAD als mit ECMO 



Assistenz

§ DKM:   sehr effizient
§ Myokarditis:  bridge to recovery
§ Destination therapy
§ Probleme:

§ zerebrovaskulärer Insult: 30% mit Berlinherz
§ Infektionen 50-70%
§ Blutungen: 50 – 60%
§ Antikörper



Herztransplantation

Figure 2

Survival and hazard curves for death after heart transplant for patients with dilated cardiomyopathy included in the
Pediatric Heart Transplant Study Registry (PHTS Registry).

J Thorac Dis 2014



Zukunftstherapien

§ Gentherapie
§ Exon- Springen (Duchenne)
§ Mutationdämpfung
§ Stammzellentherapie
§ Gezielte Therapien



Take-home message
§ Häufigste Form de KM in Kindern
§ Symptome: HI
§ Grosse Differentialdiagnose
§ Schnelles gezieltes Einsetzen von 

Therapie
§ Regelmässiges follow-up
§ kardiologische Untersuchung bei

Verwandten 1sten Grades


