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Die elektroenzeplialographische Un-
tersuchung der Funktion des Zentral-
nervensystems bei Kindern mit kon-
genitalem Herzfehler ist aus mehre-
ren Grunden von besonderem Inte-
resse.

Bekanntlich sind die Entwicklungs-
anomalien verschiedener Organe hdu-
fig kombiniert vorhanden, und nicht
selten geselltsich ein Entwicklungsfeh-
ler des Zentralnervensystems zu dem
des kardiovaskuldren Systems. Nach
den Beobachtungen von Meclntosh
und Mitarbeitern [8] kommen unter
den  multiplen  Entwicklungsano-
malien solche dieser beiden Systeme
recht h&ufig vor. Die elektroenze-
phalographische Untersuchung ver-
mag bei ihrer Diagnosestellung wert-
volle Hilfe zu bieten.

Die empfindliche Reaktion des Ge-
hirns auf die Hypoxie ist gleichfalls
bekannt. Das lediglich 2% des Kor-
pergewichts ausmachende Cerebrum
bekommt etwa 17% der vom Herzen
ausgestoBenen Blutmenge und 20%
des vom Organismus verbrauchten
Sauerstoffs. Der sehr intensive Gehirn-
stoffwechsel ist fast ganz von der
Energieversorgung, von der aeroben
Glykoseoxydation abhdngig. Ange-

sichts der geringen Sauerstoff- und
Glykosereserven kann auch eine kurz-
wéhrende Kreislaufstérung schwere
Schéadigungen, neurologische und men-
tale Stérungen herbeifiihren. Bei Kin-
dern mit angeborenem Herzfehler,
insbesondere bei den zyanotischen
Kindern, finden wir hdaufig neuro-
logische Abweichungen.

Tyler [11, 12, 13] hat bei 25,4%
von 1875 Kindern mit angebore-
nem Herzfehler neurologische Ano-
malien festgestellt, unter denen vor
allem mit Bewultseinsverlust ein-
hergehende Zustande, in geringerer
Zahl Gehirnabszel3, zerebrale Gefal3-
thrombose und Embolie vorkamen.
Die groRe Mehrzahl der geschédigten
Kinder war zyanotisch. Zahlreiche
Autoren berichteten uber &hnliche
Beobachtungen. Auch wir sahen oft
zerebrale Komplikationen bei Kindern
mit angeborenem Herzfehler.

Die Durchfihrung der elektro-
enzephalographischen Untersuchung
ist also in diesen Féallen zweckméRig
und kann zur Klarstellung des Krank-
heitsbildes beitragen.

Es gibt nur verhdltnisméRig wenige
Mitteilungen, die sich mit elektro-
enzephalographischen Untersuchun-
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gen bei Kindern mit kongenitalem
Herzfehler befassen, und die Ergeb-
nisse sind nicht gleichlautend. Bei
den zyanotischen Kranken fanden
einige Autoren in den meisten Fal-
len  normale Resultate, wé&hrend
andere pathologische Verdnderungen
ermittelten. Die Untersuchungsergeb-
nisse bei den nicht zyanotischen Kran-
ken stimmen ebenfalls nicht lberein,
doch kann festgestellt werden, daR
normale EEG-Befunde in dieser
Gruppe viel haufiger vorkamen.
Shev und Robinson [10] berichte-
ten 1958 ber ihre einschldgigen
Untersuchungen. Von den bei 28
Kranken hergestellten 34 EEG-Auf-
nahmen fanden sie 22 pathologisch;
16 der 22 Aufnahmen stammten von
zyanotischen  Kranken. Breton,
Beaussart und Dupuis [2] unter-
suchten lediglich zyanotische Kinder
und stellten nur bei 3 von 22 ein
pathologisches Elektroenzephalo-
gramm fest. PETER und SZUTRELY
[9] machten bei der Untersuchung
der neurologischen Komplikationen
bei 28 Kindern mit kongenitalen Herz-
fehlern auch EEG-Aufnahmen und
fanden 11 davonabnormal; 10 der 11
Kinder waren zyanotisch. Gamalero
und R ossetto [3] untersuchten die
EEG-Kurve von 96 Kindern, von
denen 74 zyanotisch und 22 nicht
zyanotisch waren. Bei 26 Kindern
fanden sie Abweichungen, und zwar
21 mit Zyanose verbundene Herz-
fehler, 2 kongenitale Aortenstenosen,
1 Coarctatio aortae und 2 Vorhof-
septumdefekte. Lesny, Bor und
Viach [7] ermittelten bei Kindern
mit kongenitalem Herzfehler (dber-
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raschend viele krankhafte EEG-Be-
funde: bei 29 von 34 zyanotischen
bzw. bei 44 von 61 nicht zyanoti-
schen Kindern war der EEG-Befund
pathologisch.

Aufdem Neurologenkongre 1961 in
Rom teilte Gastaut [4] die Ergebnisse
der EEG-Untersuehungen von 1016
an kardiovaskuldrer Erkrankung lei-
denden Patienten mit und beschéaf-
tigte sich in diesem Rahmen mit der
EEG-Untersuchung von 303 Kran-
ken mit angeborenem Herzfehler (von
diesen waren 123 zyanotisch, 180 nicht
zyanotisch). Die bedeutende Zahl
von Féllen stammte aus 6 EEG-
Laboratorien: Budapest, Heidelberg,
Marseille, Prag, San Francisco und
Genua. Die nach einheitlichen Ge-
sichtspunkten erfolgte Auswertung,
in deren Verlauf zuvor als anomal
bezeichnete Befunde zu einem erheb-
lichen Prozentsatz in die sog. »nor-
mal-paranormale« Gruppe utberfihrt
wurden, ergab das Resultat, daB mit
der EEG-Untersuchung bei 65% der
zyanotischen und 74% der nicht
zyanotischen Kranken keine patho-
logische Abweichung nachgewiesen
werden kann. Jouve und Mitarbeiter
[6] sammelten 1963 auller den obigen
303 Fallen noch weitere 50, deren
Auswertung das bereits erwédhnte pro-
zentuale Verhéltnis praktisch nicht
&nderte.

'"Eigene Untersuchungen

Wir fihrten EEG-Untersuchungen
bei 80 an kongenitalem Herzfehler
leidenden Kindern durch. Die Auf-
nahmen erfolgten mit 10 Elektroden
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und Bipolarschaltung. Sedativa wur-
den nicht verabreicht. In samtlichen
Féallen nahmen wir die Hyperventi-
lationsprovokation vor, die bei den
nicht zyanotischen Kindern minde-
stens 3 Minuten, bei den zyanotischen
mindestens 4 Minuten dauerte.

Im Rahmen der Untersuchungen
wiinschten wir die Frage zu kléren,
ob bei den nicht zyanotischen, kardial
kompensierten Kindern mit klinisch
normalem Nervensystem mit Hilfe
der elektroenzephalographischen Un-
tersuchung Abweichungen nachgewie-
sen werden kdénnen.

Zu diesem Zweck wahlten wir 40
nicht zyanotische Kinder aus, in
deren Anamnese keine Erkrankung
des Zentralnervensystems und auch
kein zerebrales Trauma vorkam. Die
Mehrzahl der Kinder stand seit dem
2—3. Lebensjahr unter systematischer
Beobachtung der Klinik. Das durch-
schnittliche Alter betrug 8% Jahre;
das jungste Kind war 2, das dlteste
16 Jahre alt.

Von den 40 Kindern litten 15 an
Kammerseptumdefekt, 13 an Vorhof-
septumdefekt, 8 an Ductus Botalli
persistens, je 2 an kongenitaler Aor-
tenstenose und Coarctatio aortae.

Bei 37 Kranken erwies sich das
Elektroenzephalogramm als normal.
An der Grenze von normal und patho-
logisch waren 2 Befunde. Die einzige
krankhafte Abweichung sahen wir bei
einem an Coarctatio aortae leidenden
16jahrigen Méadchen in Form von
generalisiertem beta-Rhythmus.

AnléRlich der EEG-Untersuchung
von 40 kardial kompensierten, nicht
zyanotischen, an einem angeborenen

Herzfehler leidenden Kindern mit kli-
nisch intaktem Nervensystem war so-
mit lediglich in einem Fall eine Stérung
der bioelektrischen T&tigkeit des Zen-
tralnervensystems zu beobachten.

Im zweiten Teil der Untersuchun-
gen winschten wir Angaben darlber
zu gewinnen, wie oft bei zyanotischer
Herzanomalie eine elektroenzephalo-
graphisch nachweisbare Zerebralscha-
digung angetroffen werden kann und
welchen Zusammenhang diese mit dem
klinischen Bild zeigt.

Die EEG-Untersuchung erfolgte
gleichfalls bei 40 zyanotischen Kin-
dern im Alter von 2—19 Jahren; das
Durchschnittsalter betrug 9% Jahre.

Nach den Diagnosen litten 30 an
Fallotscher Tetralogie, 3 an der Eisen-
mengerschen Krankheit, 3 an Trun-
cus arteriosus, 1 an Cor triloculare, 2
an Fallotscher Pentalogie und 1
Kind an einem unklaren Herzfehler.

Ein pathologischer EEG-Befund trat
bei 13 Kranken zutage. An der Grenze
von normal und krankhaft waren 2
Befunde. In 25 Fallen erwies sich das
Elektroenzephalogramm als normal.

Die 13 pathologischen EEG-Be-
funde entfielen auf 8 Kinder mit
Fallotscher Tetralogie, 2 Kinder mit
Eisenmengerscher Krankheit, 1 Fal-
lotsche Pentalogie, 1 Truncus arterio-
sus und 1 Cor triloculare.

Bei den EEG-Verdnderungen
aufweisenden Kindern betrug die
durchschnittliche Erythrozytenzahl

6 550 000, bei den 25 Kranken mit
normalem EEG-Befund 6 100 000.
Der Unterschied ist demnach un-
wesentlich. Auch in bezug auf den
Héamatokrit- und H&moglobinwert
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ergaben sich keine wesentlichen Dif-
ferenzen zwischen den beiden Grup-
pen (63%iger bzw. 59%iger durch-
schnittlicher Hamatokritwert; 20,8
bzw. 19,8 g% Hé&amoglobin).
Verglichen wir das klinische Bild
bei den Kindern mit normalem und

vor. (Die EEG-Untersuchung geschah
bei 2 Kindern in der 4—6. Woche
nach dem letzten Anfall, bei den
anderen % —2 Jahre danach. Wah-
rend der Attacke machten wir keine
EEG-Aufnahme.) Von den restlichen
29 Kindern, die keine Anfélle hatten>

Abb. Ll P.l., 14jadhriges Madchen. Diagnose: Fallotsche Tetralogie

denjenigen mit krankhaftem Elektro-
enzephalogramm, so kamen Unter-
schiede eher zutage. Bei 11 der 40
zyanotischen Kinder war zuweilen
ein sich bis zum Bewuftseinsverlust
und zum Auftreten von Krédmpfen
steigernder, mit schwerer Hypoxie
einhergehender Dyspnoe-Zyanosean-
fall zu beobachten. Bei 6 dieser Kran-
ken lageine elektroenzephalographisch
nachweisbare zerebrale Schédigung
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wiesen 7 EEG-Abweichungen auf. In
den mit dyspnoisch-zyanotischer
Attacke einhergehenden Féllen kam
eine EEG-Anomalie somit viel hau-
figer vor.

Ein Kind litt an temporéarer und
ein anderes an permanenter Hemi-
parese. In beiden Fé&llen war eine
herdbedingte EEG-Abweichung auf
der kontralateralen Seite vorhanden
(Abb. 1).



Oy. Rakon: EEO bei Herzfehler 93

Eine mit der Hospitalisierung nicht
erklarbare geistige Unterentwicklung
sahen wir bei 7 Kindern; in 5
dieser Fdlle war der EEG-Befund
pathologisch. Die Downsche Krank-
heit war unter den Kindern nicht
vertreten.

durch eine im Verhéltnis zum Alter
betrachtliche diffuse, allgemeine Ver-
langsamung gekennzeichnet (Abb. 2).

Spikes bzw. eine Spike-Wave-
gruppe haben wir unter den erwéhn-
ten Untersuchungsbedingungen nicht
wahrgenommen.

Abb. 2. M. N., 8jahriger Knabe. Diagnose: Fallotsche Tetralogie

Von den EEG-Anomalien manife-
stierten sich 6 in fokaler Verlangsa-
mung. S&mtliche Herde standen mit
der hinteren zerebralen Region in
Kontakt: die 4/sec oder noch lang-
sameren Wellen (2,5—3/sec) mit einer
Amplitude von 100—200 //VV traten
in den biokzipitalen bzw. temporo-
oder parieto-okzipitalen Ableitungen
in Erscheinung. In den verbleibenden
7 Féllen war die EEG-Abweichung

Charakteristisch bei der Unter-
suchung  samtlicher zyanotischen
Kranken war das vollige Ausbleiben
des Hyperventilationseffektes trotz
der mindestens 4 Minuten wéahrenden
intensiven Hyperventilation.

Besprechung

Bei der Auswertung der nahezu
100%ig normalen Elektroenzephalo-
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gramme, die wir anlaRlich der Unter-
suchung unserer nicht zyanotischen
Kranken mit angeborenem Herzfeh-
ler gewonnen haben, darf nicht auBer
acht gelassen werden, dall wir ausge-
wiéhlte Kranke untersuchten und be-
strebt waren, die sich aus hdmodyna-
mischen Stérungen ergebenden etwai-
gen EEG-Abweichungen, die in den
Ergebnissen der einleitend erwé&hn-
ten Autoren enthaltensind, auszuschlie-
Ren, da wir die Absicht verfolgten, die
sich dem kongenitalen Herzfehler zu-
gesellende symptomfreie zerebrale
Anomalie nachzuweisen. Gastaut
hat eine vaskuldre Gehirnanoma-
lie unter seinen Kranken mit kongeni-
talem Herzfehler in 3 (mit zerebraler
Angiographie bekréaftigten) Fallen
beobachtet. Bei sdmtlichen 3 Kran-
ken bestand eine fokale EEG-Anoma-
lie. Unter den eigenen 40 Kranken
haben wir diese Abweichung nicht
feststellen kdnnen.

Die Haufigkeit der bei den eigenen
zyanotischen Kranken festgestellten
pathologischen Befunde stimmt mit
der von Gastaut bzw. Jouve bei
einem  erheblich umfangreicheren
Material ermittelten nahezu uberein.
Allem Anschein nach beruhen die
krankhaften EEG-Befunde in erster
Linie auf einer hypoxischen Gehirn-
schadigung. Laut Gastaut und Mit-
arbeitern bzw. Jouve und Mitarbei-
tern ist fir die am EEG wahrnemba-
ren allgemeinen Verlangsamungen die
Gehirnischamie bzw. -hypoxie ver-
antwortlich, wahrend die fokalen Ab-
weichungen die Folgeerscheinungen
einer umschriebenen zerebralen Sché-
digung darstellen. Die geringe Zahl
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unserer Falle gestattet keine diesbe-
ziiglichen Schluf3folgerungen.

Das Ausbleiben des Hyperventi-
lationseffektes bei s&mtlichen zyano-
tischen Kranken mit kongenitalem
Herzfehler héngt vermutlich damit
zusammen, dal die infolge der chroni-
schen Hypoxie geschadigten Neurone
auf die neuere hypoxische Einwir-
kung, die von der hyperventilations-
bedingten Hypokapnie bzw. von der
infolgedessen auftretenden zerebralen
Vasokonstriktion hervorgerufen wird,
nicht oder nur in verringertem Male
reagieren. AuBerdem wirkt sich die
Hyperventilation sehr wahrscheinlich
bei den in der Mehrzahl dyspnoischen
Kranken nur in geringem Male aus.

Die Tatsache, daB ein pathologi-
scher EEG-Befund haufig selbst bei
Kindern mit angeborenem Herzfehler
und schwerer Zyanose nicht beobach-
tet werden kann, 148t sich mdglicher-
weise mit den Untersuchungsergeb-
nissen von Gottstein, Bernmeister
und Bilomer [5] sowie Bodechtel
[1] erkléren, die feststellten, daB bei
zyanotischen Kranken mit kongeni-
talem Herzfehler die das Gehirn
durchstromende  Blutmenge, der
Sauerstoffverbrauch des Hirngewe-
bes und die vaskuldare Gehirnresistenz
innerhalb der normalen Grenzen lie-
gen. Dies sei ihrer Ansicht nach der
starken Vaskularisation des Gehirns
und den weiteren HirngefaBRen zu
verdanken.

Zusammenfassung
80 an kongenitalem Herzfehler lei-

dende Kinder wurden elektroenzepha-
lographisch untersucht. Unter 40
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nicht zyanotischen, kardial kompen-
sierten Kindern mit klinisch norma-
lem Nervensystem war lediglich bei
einem an Coarctatio aortae leidenden
eine Abweichung festzustellen, dage-
gen konnte bei 13 von 40 zyanotischen
Kindern mit kongenitalem Herzfeh-
ler elektroenzephalographisch eine
zerebrale Schadigung nachgewiesen

werden. Ein Zusammenhang zwischen
den hé&matologischen Befunden und
der EEG-Anomalie war nicht zu er-
mitteln. In Gberdurchschnittlicher
Zahl kamen Abweichungen unter den-
jenigen Kindern vor, bei welchen gei-
stige Unterentwicklung vorlag bzw.
mit jah zunehmender Hypoxie ein-
hergehende Dyspnoe-Zyanose-Anfélle
auftraten.
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