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Die Screening-Untersuchung des fetalen Herzens: Guidelines fiir das einfache und das
erweiterte fetale Herz-Ultraschall-Screening

EINLEITUNG

Angeborene Herzfehler (AH) sind die Hauptursache der Neugeborenen- und Kleinkind-
Mortalitit; sie haben eine geschitzte Inzidenz von 4—13 auf 1000 Geburten (1-3). Zwischen
1950-1994 waren laut World Health Organization” 42% der kindlichen Todesfdlle durch
Herzfehler bedingt (4). Strukturelle Herzfehler gehdren zu den fetalen Fehlbildungen, die am
hdufigsten vorgeburtlich unerkannt bleiben (5-6). Die vorgeburtliche Entdeckung von AH
kann die Prognose von Feten mit bestimmten Herzfehlern verbessern (7-11).

Prianatale Erkennungsraten von AH variieren deutlich (12). Dies hidngt zum Teil von der
Erfahrung der Untersucher, miitterlicher Adipositas, der Frequenz der verwendeten
Schallkopfe, Narben, dem Gestationsalter, der Fruchtwasser-Menge und der kindlichen Lage
ab (13,14). Fortwdhrende Weiterbildung der Untersucher mit Feedback, eine geringe
Hemmschwelle, Feten zur detaillierten Echokardiographie zu {iberweisen, und ein einfacher
Zugang zu Spezialisten fiir das fetale Herz sind wichtige Faktoren, die die Aufdeckrate des
Screenings erhohen konnen (3,15). Die Erkennungsraten schwerwiegender AH zum Beispiel
verdoppelte sich, nach dem eine zweijdhriges Schulungsprogramm in einer
Untersuchungseinheit in Nordengland eingefiihrt worden war (16).

Diese Guidelines fiir das einfache und das erweiterte fetale Herz-US-Screening sollen die
Erkennungsrate AH im US wihrend des zweiten Trimester maximieren (17). Sie kénnen fiir
Feten aus einer Niedrig-Risiko-Gruppe als Bestandteil der Routineuntersuchung verwendet
werden (18-20). Dies hilft bei der Erkennung von Feten mit einem Risiko fiir genetische
Syndrome und kann niitzliche Informationen zur Beratung von Patientinnen und fiir das
geburtshilfliche Management und die interdisziplindre Betreuung geben. Bei Verdacht auf
einen AH wird eine detaillierte fetale Echokardiographie erforderlich.

ALLGEMEINE UBERLEGUNGEN
Gestationsalter

Das fetale Herz-Screening sollte am besten zwischen 18 und 22 Wochen durchgefiihrt
werden. Einige Anomalien konnen im spiten ersten und frithen zweiten Trimester erkannt
werden, insbesondere wenn eine erhdhte Nackentransparenz vorliegt (21-26). In einigen
Landern werden “friihe” Ultraschall-Untersuchungen, wenn subtilere Defekte nicht erkennbar
oder noch nicht vorhanden sind, aber von den Versicherern nicht bezahlt. Ein spéteres Herz-
Screening mit 20 bis 22 Wochen erfordert seltener eine Nachuntersuchung, um die
Beurteilung abzuschlieen, jedoch wiirden viele Patientinnen lieber in einer fritheren Woche
von einen schwerwiegenden fetalen wissen (29). Viele anatomische Strukturen kénnen auch



jenseits von 22 Wochen ausreichend dargestellt werden, besonders wenn der Fetus nicht
dorsoanterior liegt.

Ein gut eingestellter Vierkammerblick (4KB) des Herzens kann die prénatale Erkennungsrate
schwerwiegender AH, die einer operativen Behandlung bediirfen, in einer unselektierten
Population erhohten. Trotz des gut dokumentierten Nutzens dieser Einstellung mufl man sich
threr moglichen diagnostischen Einschrinkungen bewuft sein, die die rechtzeitige Erkennung
AH verhindern konnten (28-30). Die Erkennungsraten konnen durch eine eingehende
Untersuchung des Herzens optimiert werden, wobei man sich bewuf3t machen muf3, daf3 der
4KB wesentlich mehr beinhaltet als dal bloBe Abzéhlen von vier Herzhohlen, dal einige
Anomalien erst spiter in der Schwangerschaft erkannt werden koénnen und dal manche
spezifische AH (z.B. die Transposition der groen Arterien oder die Coarktation der Aorta)
nicht aus dieser Ebene allein diagnostiziert werden konnen.

Technische Uberlegungen

Schallkopfe

Schallkopfe mit einer hoheren Frequenz erhdhen die Wahrscheinlichkeit, dafl subtilere
Defekte entdeckt werden konnen, dies allerdings auf Kosten der akustischen
Gewebedurchdringung. Es sollte die hochstmdgliche Schallkopffrequenz fiir alle
Untersuchungen verwendet werden, wobei man sich der Abwigung zwischen Penetration und
Auflosung bewufit sein muBl. ,,Harmonic imaging” kann die Bildqualitit besonders bei
Patientinnen mit dickeren Bauchdecken im dritten Trimester verbessern (31).

Bild-Parameter

Die Grau-Skala-Bilddarstellung ist immer noch die Basis einer verldBlichen fetalen
Herzuntersuchung. Das US-System sollte auf eine hohe Bildfrequenz mit einem erhohten
Kontrast eingestellt werden. Es sollten eine niedrige Bild-Persistenz, eine einzelne Focuszone
und ein relative schmaler Sektor verwendet werden.

Zoom und Cine-Loop

Die Darstellung des Herzen sollte soweit vergrofert werden, dal das Herz mindestens ein
Drittel des gesamten Bildschirms ausfiillt. Wenn verfiigbar kann eine Cine-Loop-Funktion bei
der Beurteilung von Ventrikelseptum-Defekten oder der Herzklappen im Verlauf eine
Herzzyklus niitzlich sein.

DIE EINFACHE SCREENING-UNTERSUCHUNG

Die einfache fetale Screening-Untersuchung umfalit den Vier-Kammer-Blick (32,33). Diese
Sicht darf nicht fiir ein bloles Abzdhlen der Herzhohlen mi3verstanden werden, denn sie
beinhaltet eine sorgfaltige Beurteilung von spezifischen Kriterien (Abb. 1).

Die wichtigsten Elemente der einfachen Screening-untersuchung sind in Tabelle 1
zusammengefalt. Ein normales Herz ist in der Regel nicht groBer als eine Drittel der
Querschnittsflache des Brustkorbs. In einigen Einstellungen kann ein kleiner hypoechogener
Saum um das Herz erkennbar sein, der falschlicherweise fiir einen Perikardergu3 gehalten
werden kann. Wenn dies isoliert auftritt, handelt es sich meist um eine Normvariante (34,35).



Table 1. Die einfache fetale Herz-Screening-Untersuchung

Allgemein
Normaler Herz-Situs, -Achse und —Position

Das Herz nimmt ein Drittel der Thoraxflache ein

Das Herz liegt mehrheitlich in der linken Thoraxhélfte

Vier Herzhohlen sind nachweisbar

Keine Perikardergul3 oder eine Hypertrophie sind erkennbar

Atrien

Die Atrien sind etwa gleichgrof3

Die Foramen-ovale-Klappe schldgt im linken Atrium
Das Septum primum ist vorhanden

Ventrikel

Die Ventrikel sind etwa gleichgrof3

Es besteht keine Hypertrophie

Das Moderatorband ist in der Spitze des rechten Ventrikels erkennbar
Das Ventrikelseptum ist durchgehend (vom Apex bis zur Crux)

AV-Klappen
Beide AV-Klappen 6ffnen und bewegen sich frei

Das septale Trikuspidal-Segel inseriert weiter apikal als das septale Mitral-Segel

Abbildung 1. Vier-Kammer-Blick eines fetalen Herzens. Schliisselelemente des normalen 4KB
umfassen ein intaktes Ventrikelseptum und atriales Septum primum. Der linke (LV) und der
rechte Ventrikel (RV) sind etwa gleichgrof3. Das Moderatorband hilft bei der Identifizierung
des rechten Ventrikels. Beachte die differentielle Insertion der septalen AV-Klappensegel am
Crux cordis (Abbildung nach 17).

Die Herzfrequenz und der Rhythmus sollten untersucht werden. Die normale Herzfrequenz
liegt zwischen 120 to 160 Schldgen pro Minute. Eine transiente milde Bradykardie kann bei
normalen Feten im zweiten Trimester bestehen. Eine dauerhafte Bradykardie, besonders wenn
die Herzfrequenz dauerhaft unter 110/min liegt, erfordert zeitnah eine Untersuchung auf einen
moglichen Herzblock. Wiederholte Dezelerationen im dritten Trimester konnen durch ,fetal
distress’ bedingt sein. Gelegentliche Extrasystolen erhéhen typischerweise nicht das Risiko
fiir das Vorliegen eines AH, konnen aber mit einer klinisch relevanten Frequenz- oder
Rhythmusstérung einhergehen und stellen dann eine Indikation zur fetalen Echokardiographie
dar. Eine milde Tachykardie (>160/min) kann wihrend fetalern Bewegungen normal sein.
Eine persistierende Tachykardie mul auf ‘fetal distess’ und auf relevante Tachydysrhythmien
abgeklart werden.

Die Herzachse ist normalerweise ungefiahr um 45 + 20 (2 SD) Grad zur linken Seite des Feten
gewendet (Abbildung 2) (37). Die Herzachse und —Position sollten besonders sorgfaltig
beurteilt werden, denn sie konnen auch bei nur unzureichend moglicher Darstellung des 4KB
einfach beurteilt werden (38).



Abbildung 2. Fetale Herzachse und -Position. Die Herzachse kann im 4KB gemessen werden.
Eine Linie durch die interventrikuldre Achse wird zur posterioren Begrenzung des Herzens
verldingert, wo sich der Punkt P befindet, dessen Lage zur Definition der Herzachse
verwendet werden kann. (nach 37).

Situsanomalien konnen bestehen, wenn das fetale Herz und der Magen nicht beide auf der
linken Seite dargestellt werden konnen. Eine abnorme Herzachse erhoht das Risiko fiir das
Vorliegen eines Herzfehlers, wobei dann besonders die AusfluBBtrakte betroffen sein konnen.
Solche Anomalien kénnen mit einer Aneuploidie assoziiert sein. Einige fetale Herzen liegen
in einer abnormen Lage, weil sie aus ihrer iiblichen Lage anterior links im Brustkorb
verdrangt sind. Eine abnorme Herzlage kann durch einer Zwerchfellhernie oder eine andere
Raumforderung wie eine zystische adenomatoide Lungemalformation bedingt sein.
Lageanomalien konnen auch sekundir durch Lungenhypoplasie oder —Agenesie bedingt sein.

Beide Atrien erschienen normalerweise gleichgrof, und die Foramen-ovale-Klappe sollte sich
in das linke Atrium 6ffnen. Ein niedrig ansetzender Rand des Vorhofseptum-Gewebes, das
Septum primum, sollte nachweisbar sein. Das Moderatorband hilft, den morphologisch
rechten Ventrikel zu identifizieren. Beide Ventrikel sollten dhnlich grof3 sein und ohne Anhalt
fiir Wandverdickungen. Eine milde GroBendiskordanz der Ventrikel kann als Normvariante
vorkommen, aber das hypoplastische-Linksherz-Syndrom und die Koarktation der Aorta sind
wichtige mogliche Ursachen fiir eine solche Diskordanz (39,40).

Das Ventrikelseptum sollte sorgfiltig auf Wanddefekt vom Apex bis zum Crux untersucht
werden. Gelegentlich kann eine Defekt félschlicherweise vermutet werden, wo eine
akustische Ausloschung, das "drop-out-Artefakt”, besonders dann entsteht, wenn die
Herzspitze direkt auf den Schallkopf oder direkt von ihm weg zeigt. Kleine Septumdefekte (1-
2 mm) kénnen im Ultraschall sehr schwer erkennbar sein, wenn das Ultraschallgerét keine
ausreichend hohe lateral Auflosung hat und besonders wenn anderer technische Faktoren wie
fetale GroBe und Lage erschwerend dazukommen.

Zwei getrennte atrio-ventrikuldre Klappenapparate (rechts Triksupidalis, links Mitralis)
sollten getrennt und frei 6ffnend erkennbar sein. Das septale Segel der Trikuspidalklappe
inseriert am Septum weiter apikal als das der Mitralklappe (d.h. sie bilden im Normalfall eine
»Stufe). Eine abnorme Ausrichtung der Atrioventrikularklappen kann ein Hinweiszeichen fiir
einen strukturellen Herzfehler, insbesondere fiir einen atrio-ventrikuldren Septumdefekt sein.

DIE ERWEITERE SCREENING-UNTERSUCHUNG

Wenn immer technisch mdglich sollte in der Routine versucht werden, die AusfluBtrakte im
Sinn der “erweiterten Screening-Untersuchung” darzustellen. Die Beurteilung der
AusfluBitrakte kann die Detektionsrate schwerwiegender AH iiber das mit dem 4KB Mogliche
hinaus erhoéhen (41,42). Zusitzliche Sichten iiber die einfache Screening-Untersuchung
hinaus werden eher konotrunkale Anomalien wie die Fallot’sche Tetralogie, die Transposition
der groflen Arterien, den ,,double-outlet-right-ventricle und den Truncus arteriosus
aufzeigen.

Die erweitere Screening-Untersuchung erfordert als Minimum, daf3 die groen Arterien mit
etwa gleich grolem Durchmesser und ihre Uberkreuzung etwa im rechten Winkel, wo sie aus



dem jeweiligen Ventrikeln entspringen, dargestellt werden. Wenn dies bei ausreichenden
Schallbedingungen nicht gelingt, mul3 eine weitergehende Untersuchung veranlafit werden.

Abbildung 3. Screening-Untersuchung des fetalen Herzens. Der Vierkammerblick wird von
einer axialen Ebene durch den Thorax eingestellt. Die entsprechenden Sichten der links- und
rechtsventrikuldren Ausflufstrakts (Left/Right Ventricular Outflow Tract, LVOT/RVOT)
kénnen durch Abwinkeln des Schallkopfes in Richtung auf den Kopf erzielt werden (nach 17).

Untersuchungsablauf

Die AusfluB8trakte werden iiblicherweise durch Abwinkeln des Schallkopfes zum fetalen Kopf
aus einem 4KB, in dem das interventrikuldre Septum tangential zum US-Strahl liegt,
eingestellt (Abbildung 3). Eine andere Methode, die AusfluBBtrakte zu untersuchen, wurde
beschrieben, wenn aufgrund der fetalen Lage das interventrikuldre Septum quer zum US-
Strahl liegt (43). Dann wird aus dem 4KB der Schallkopfes gedreht, bis der LVOT erscheint.
Wenn diese Sicht erzielt wurde, wird der Schallkopf nach kranial gekippt, bis der RVOT in
einer Ebene senkrecht zur Aorta erscheint. Yoo und Kollegen haben den “Drei-Gefa3-Blick™
beschrieben, in dem die Arteria pulmonalis, die aszendierende Aorta und die obere Hohlvene
in Bezug auf ihre relativen Lagen und GroBen untersucht werden (Abbildung 4) (44,45).
Andere Autoren haben auf die Bedeutung dieses Blicken in Bezug auf die Lage der Gefille
zur fetalen Trachea hingewiesen (46,47)

Abbildung 4. Drei-Gefdf3-Blick des fetalen Herzens. Diese Sicht zeigt die relative Lage der
Pulmonalarterie (PA), der Aorta (Ao) und der oberen Hohlvene (superiore Vena cava, SVC)
im oberen Mediastinum. Beachte die Anordnung sowie die Groffenverhdltnisse der drei
Gefdfpe. Die PA hat den grofsten Durchmesse und liegt am weitesten anterior, die SVC ist am
schmalsten und liegt am weitesten posterior (Bild von Professor J.S. Carvalho).

Der linksventrikuldre Ausfluftrakt (,, Left Ventricular Outflow Tract* LVOT)

Die Darstellung des LVOT bestitigt den Abgang einer groBen Arterie aus dem linken
Ventrikel (Abbildung 5). Es sollte die Kontinuitdt zwischen der anterioren Wand der Aorta
und dem Ventrikelseptum dokumentiert werden. Die Aortenklappe bewegt sich frei und ist
nicht verdickt. Wenn der LVOT tatsdchlich der Aorta entspricht, kann dieses Gefal in seinen
Bogen verfolgt werden, von dem drei Arterien zum Hals abgehen. Die Identifikation dieser
drei Gefile aus dem Aortenbogen sollte nicht als Teile der erweiterten Screening-
Untersuchung betrachtet werden. Der LVOT kann bei der Erkennung von Ventrikelseptum-
Defekten und konotrunkalen Anomalien helfen, die bei der einfachen Screening-
Untersuchung nicht erkannt werden.

Abbildung 5. Der linksventrikuldre Ausfluftrakt (Left Ventricular Outflow Tract, LVOT).
Diese Ansicht zeigt die grofse Arterie, die aus dem linken Ventrikel entspringt. Die Segel der
Aortenklappe sollten sich frei bewegen und nicht verdickt sein (nach 17).



Der rechtsventrikuldre AusflufStrakt (,, Right Ventricular Outflow Tract*, RVOT)

Die Darstellung des rechtsventrikuldren Ausflultrakts (RVOT) belegt den Abgang einer
groflen Arterie aus dem morphologisch rechten Ventrikel mit dem Moderatorband (Abbildung
6).Die Pulmonalarterie entspringt normalerweise aus dem rechten Ventrikel und verlduft links
der mehr posterior aufsteigenden Aorta. Beim Feten ist sie ist iiblicherweise etwas weiter als
die Aortenwurzel und kreuzt die aszendierende Aorta ungefihr im Winkel vom 90°
unmittelbar iiber ihrem Ursprung.

Abbildung 6. Der rechtsventrikuldre Ausflufstrakt (Right Ventricular Outflow Tract, RVOT).
Diese Ansicht bestdtigt, daf3 eine grofie Arterie aus dem morphologisch rechten Ventrikel
(RV) entspringt. Die Bifurkation ist hierbei nicht immer deutlich zu sehen. Beachte daf3 der
RVOT am Ursprung aus dem Ventrikel den aortalen Ausfluftrakt im Winkel von etwa 90°
kreuzt. Gelegentlich kann die rechte obere Hohlvene als das am weitesten posterior gelegene
Gefafs erkannt werden (nach 17).

Die Klappen der Pulmonalarterie bewegen sich frei und sollten nicht verdickt sein. Der
RVOT kann nur dann als Pulmonalarterie bestdtigt werden, wenn sein distales Ende eine
Bifurkation zeigt, obwohl diese Aufteilung aufgrund der fetalen Lage nicht immer erkennbar
ist. Die distale Pulmonalarterie teilt sich normalerweise nach links in den Ductus arteriosus,
der weiter in die deszendierende Aorta miindet. Die rechte Seite zweigt in die rechte
Pulmonalarterie ab

In einer groflen geburtshilflichen Untersuchung wurden iiber 18000 Feten standardisiert
untersucht, wobei die einfache Screening-Untersuchung des fetalen Herzens in einen 30-
miniitigen Screening-Ultraschall integriert wurde (48). Wenn immer technisch moglich wurde
auch die erweiterte Screening-Untersuchung der Ausflultrakte durchgefiihrt. Unter den
Untersuchungen mit eine adidquaten Darstellung des 4KB waren bei den meisten (93%) auch
die Ausflultrakte ausreichend darstellbar. Die Raten an Untersuchungen mit unzureichend
dargestellten Strukturen waren: fiir LVOT: 4.2%, RVOT: 1.6%, LVOT und RVOT: 1.3%.

DIE VOLLSTANDIGE FETALE ECHOCARDIOGRAPHIE

Eine fetale Echokardiographie sollte dann erfolgen, wenn erkannte Risikofaktoren eine
erhohte Wahrscheinlichkeit fiir einen angeborenen Herzfehler iiber das Mal3 anzeigen, das in
einer niedrig-Risiko-Population erwartet wird. Leider betrifft aber ein groBer Anteil der
vorgeburtlich erkennbaren Félle von AH Patientinnen ohne irgendwelche Risikofaktoren oder
extrakardiale fetale Anomalien (49).

Die Details dieser spezialisierten Untersuchung sprengen den Rahmen dieser Guidelines. Die
in diesem Bereich Titigen sollten aber die Indikationen zur Uberweisung zur fetalen
Echokardiographhie kennen (50) (Tabelle 2). Zum Beispiel ist eine erweiterte ,nuchal
translucency’ (NT) von mehr als 3,5mm zwischen 11-14 Wochen eine Indikation zur
detaillierten Echokardiographie, auch wenn dieses Mal} bei einer spéteren Verlaufskontrolle
wieder im Normbereich liegt (51-54).



Die fetale Echokardiographie sollte durch Spezialisten durchgefiihrt werden, die mit der
prinatalen Diagnose angeborener Herzfehler vertraut sind. Zusitzlich zu den Informationen
aus der Screening-Untersuchung kann eine detaillierte Analyse der Herzstrukturen und —
Funktion den viszeroatrialen Situs, die Verbindungen der systemischen und der Lungenvenen,
die atrioventrikuldren Verbindungen, die ventrikuloarteriellen Verbindungen, die
Lagebezichen der groBen Gefdle und die sagittalen Ansichten des Aorten- und des
Pulmonalisbogens weiter beschreiben.

Erweiterte sonographische Techniken konnen zur Untersuchung des fetalen Herzens
angewendet werden. Mittels Doppler-Ultraschall z.B. konnen BlutfluBgeschwindigkeiten
gemessen oder abnorme FluBmuster an den Herzklappen oder in den Herzkammern erkannt
werden. M-Mode-Echokardiographie ist eine wichtige Technik zur Analyse kardialer
Herzrhythmusstorungen, bei vermuteter ventrikuldrer Dysfunktion und bei anomaler
Wanddicke.

Tabelle 2. Typische Indikationen fiir die fetale Echokardiographie

Maternale Indikationen

Familienanamnese
betroffenen erstgradige Verwandte

praexistente Stoffwechselerkrankungen
Diabetes
Phenylketonurie

Maternale Infektionen
Parvovirus B19
Roteln

Coxsackie

Exposition mit kardialen Teratogenen
Retinoide

Phenytoin

Carbamazepin

Lithium

Valproinsdure

Maternale Antikorper
anti-Ro (SSA)
anti-La (SSB)

Fetale Indikationen

vermuteter Herzfehler

fetale Aneuploidie

schwerwiegende extrakardiale Fehlbildung




erhohte “Nuchal Translucency”
NT von >= 3.5 mm vor 14+0 Wochen

fetale Herzfrequenz- oder —Rhythmusstérung
persistierende Bradykardie

persistierende Tachykardie

persistierende Arrhythmie
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