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Mijnheer de Rector Magnificus, hooggeleerde collegae, zeer
gewaardeerde toehoorders,

De titel van mijn rede luidt: “ Samenspel op Maat”.

De kindercardiologie houdt zich bezig met de diagnostiek en
behandeling van kinderen met hartafwijkingen. Hoewel in de
afgelopen decennia een enorme vooruitgang is geboekt, over-
lijden in Nederland nog steeds gemiddeld 155 kinderen per
jaar aan een hartaandoening, waarvan driekwart ten gevolge
van een aangeboren hartafwijking. Ook wanneer het kind ou-
der wordt kan na een succesvolle hartoperatie de kwaliteit van
leven op den duur ernstig beperkt worden door het ontstaan
van hartfalen en hartritmestoornissen. De grote uitdaging waar
ons vak nu samen met de kinderhartchirurgie voor staat, is om
de vooruitzichten van deze kwetsbare groep kinderen op korte
maar vooral ook op lange termijn te verbeteren. Concentra-

tie van zorg, teamwerk en specialisaties vormen hierbij de
ingrediénten voor succes. Mij is de leeropdracht gegeven om
binnen de kindercardiologie het vakgebied hartritmestoornis-
sen verder te ontwikkelen en ik zal u later toelichten waarom
dit belangrijk is.!

Introductie aangeboren hartafwijkingen

Veruit het grootste deel van de hartafwijkingen bij kinderen
is aangeboren. In de eerste weken van de zwangerschap is

het hart niet meer dan een holle buis, waarin het bloed door
golfbewegingen wordt voortgestuwd. In een aantal weken tijd
ontwikkelt deze simpele holle buis zich tot een geavanceerde
pomp, bestaande uit vier compartimenten met vier kleppen.
Deze pomp wordt ingenieus aangestuurd door het prikkelge-
leidingssysteem.

U kunt zich voorstellen dat kleine misstappen tijdens dit pro-
ces kunnen leiden tot soms ernstige hartdefecten. Zo kunnen
er vele soorten bouwfouten ontstaan: een verkeerde aanslui-
ting van de aders of de slagaders of het openblijven van een
verbinding tussen beide harthelften. Er kunnen zelfs volledige
slagaders of hartkamers ontbreken. Het zal duidelijk zijn dat

deze afwijkingen belangrijke gevolgen kunnen hebben voor de
bloedsomloop: door een toegenomen longdoorbloeding kan
een kind kortademig en snel vermoeid raken. Door een tekort
aan zuurstofrijk bloed in het lichaam zal het kind een blauwe
kleur krijgen, cyanotisch worden.

Bij het ontstaan van hartafwijkingen kunnen verschillende
factoren een rol spelen. In een klein deel van de gevallen wordt
de oorzaak gevonden in een genmutatie. Daarnaast gaan veel
chromosomale afwijkingen gepaard met een verhoogde kans
op het ontstaan van hartafwijkingen. Een bekend voorbeeld

is het Syndroom van Down. Bij 85 % van de gevallen wordt
echter de oorzaak gezocht in een samenspel tussen omgevings-
invloeden en genetische factoren.? Voorbeelden van bekende
schadelijke omgevingsfactoren zijn suikerziekte van de moeder
en medicijn- of alcoholgebruik in de eerste maanden van de
zwangerschap.

Aangeboren hartafwijkingen zijn niet zeldzaam. In Neder-
land worden 180.000 kinderen per jaar geboren, waarvan er
ongeveer 1.300 een hartafwijking hebben. Gelukkig zijn deze
afwijkingen, zoals een klein gat tussen de kamers, niet altijd
ernstig.!

Er bestaan meer dan 1.800 verschillende typen aangeboren
hartafwijkingen. U zult begrijpen dat sommige van deze
afwijkingen dus wel degelijk erg zeldzaam zijn en men ook na
een jarenlange carriére als kindercardioloog nog steeds met re-
gelmaat nieuwe varianten tegenkomt. Dit maakt het vakgebied
zeer uitdagend en interessant, maar het betekent ook dat diag-
nostiek en behandelingen vaak niet volgens een strak protocol
kunnen worden uitgevoerd, maar moeten worden afgestemd
op de individuele patiént.

Kindercardiologie richt zich niet alleen op de behandeling van
kinderen met aangeboren hartafwijkingen, maar ook op de
behandeling van andere aandoeningen, zoals cardiale infecties,
hartspierziekten en hartritmestoornissen.

Geschiedenis
De geneeskunde is honderden jaren een beschrijvend vak
geweest en zo ook is de vroege kindercardiologie ontsprongen
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uit beschrijvende studies van aangeboren hartafwijkingen. In
1777 al berichtte de Leidse hoogleraar Eduard Sandifort over
de klinische verschijnselen van een jong kind, dat hij de blauwe
jongen noemde. Omdat de jongen geen klachten had bij de
geboorte, meende hij dat het om een verworven aandoening
ging. Echter bij de obductie na het overlijden van de jongen op
12 jarige leeftijd, toont Sandifort aan dat er wel sprake is van
een aangeboren hartafwijking, die hij beschrijft als een opening
tussen de hartkamers en een kleine vernauwde longslagader.
Hij beredeneert “de aorta ontspringt uit beide kamers en moet
dus wel bloed van beide ontvangen”.’ Hiermee beschrijft San-
difort een Tetralogie van Fallot 100 jaar voordat Etienne-Louis
Fallot zijn naam aan deze cyanotische hartafwijking verbindt.
De ontwikkeling van de stethoscoop door Laennec in 1819

en later het elektrocardiogram van Einthoven in 1902 gaf de
clinicus middelen in handen om aangeboren hartafwijkingen
te diagnosticeren tijdens het leven, maar helaas bleef behande-
ling nog heel lang achterwege.

In 1944 in Baltimore kwam hierin verandering toen een eerste
verbinding, een kunstmatige ductus Botalli, werd aangelegd
tussen de aorta en de longslagader ter verbetering van de
longdoorstroming bij een blauw kind. De door kindercardio-
loge Helen Taussig bedachte operatie werd verricht door Alfred
Blalock. Deze ingreep wordt nog steeds de Blalock-Taussig
shunt operatie genoemd en heeft de redding betekend van vele
blauwe kinderen.

Met de komst van de hartkatheterisatie, waarbij een katheter
via de lies wordt opgeschoven naar het hart, werd het mogelijk
aangeboren hartafwijkingen zichtbaar te maken met behulp
van angiografie. Aanvankelijk tijdens onderkoeling en later
met behulp van een hart-longmachine werd het mogelijk om
afwijkingen in het hart chirurgisch te corrigeren.

Kinderartsen met belangstelling voor de cardiologie, zoals
sommige cardiologen ons nog steeds graag noemen, leid-

den zichzelf op en in 1963 werd de European Association for
Pediatric Cardiology opgericht. De afgelopen decennia heeft de
kindercardiologie samen met de kinderhartchirurgie een snelle
en spectaculaire ontwikkeling doorgemaakt.

In Leiden was het kinderarts Caro Bruins die na haar training
bij Helen Taussig in 1949 als eerste Nederlandse kindercardio-
loge werkzaam was. Zij werkte samen met thoraxchirurg Brom,
die in de 50-er jaren de eerste hartoperaties bij kinderen in
Nederland uitvoerde. In deze pioniersjaren waren de diag-
nostische mogelijkheden nog beperkt en regelmatig werd een
hartafwijking pas duidelijk tijdens de operatie of helaas zelfs
pas na de operatie als de patiént was overleden. De morfologi-
sche studies van aangeboren hartafwijkingen uit onder meer
Leiden en Amsterdam zijn in deze begintijd van groot belang
geweest voor andere patiéntjes. Met de verkregen kennis over
de verschillende anatomische structuren konden operatietech-
nieken worden aangepast en complicaties, zoals het optreden
van hartblok door beschadiging van het geleidingssysteem,
worden vermeden.

De komst van de echocardiografie en later de cardiale MRI
heeft een grote rol gespeeld bij de verdere ontwikkeling van de
diagnostiek van aangeboren hartafwijkingen. Door de verbete-
ring van de chirurgische technieken, de diagnostiek en de zorg
rondom een operatie is de overleving van kinderen met aan-
geboren hartafwijkingen de afgelopen jaren sterk toegenomen.
In de 60-er jaren overleed ongeveer 1 op 4 kinderen na een
openhartoperatie. Ingewikkelde hartafwijkingen werden niet
geopereerd. Nu zijn er vrijwel geen hartafwijkingen die onbe-
handelbaar worden geacht en de gemiddelde operatiesterfte is
gedaald tot 2 a 4 %. Een deel van de hartoperaties is inmiddels
vervangen door minder ingrijpende behandelingen via een
hartkatheterisatie, ook wel genoemd katheterinterventies.
Door al deze ontwikkelingen bereikt tegenwoordig 85 %

van patiénten met aangeboren hartafwijkingen de volwas-

sen leeftijd. Op dit moment zijn er in Nederland ongeveer
evenveel kinderen als volwassen patiénten met een aangeboren
hartafwijking, in totaal ongeveer 50.000. Helaas zit er ook een
keerzijde aan dit succesverhaal; met de toename van overleving
en het ouder worden van patiénten met soms complexe hart-
afwijkingen, kunnen ook weer nieuwe aandoeningen ontstaan.
Hartritmestoornissen en hartfalen zijn bekende problemen

bij deze ouder wordende patiéntengroep. Hier komt bij dat
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veel patiénten in hun leven vaak meerdere keren opnieuw
geopereerd moeten worden om bijvoorbeeld kleplekkages,
vernauwingen in slagaders of andere resterende afwijkingen te
corrigeren.*

Superspecialisaties binnen de kindercardiologie

In het Nederlands Tijdschrift voor Geneeskunde in januari
2009 schreef prof. Levi, hoogleraar algemene interne genees-
kunde in het AMC, een commentaar met de titel “de generalist
in de moderne specialistische geneeskunde: uitstervend ras of on-
misbaar?”’ Hij houdt een vurig pleidooi voor het behoud van
generalisten in academische ziekenhuizen. Hij voert aan dat
het voor een goede geneeskunde belangrijk is om de patiént in
zijn geheel te beschouwen en hem niet op te splitsen in slechts
organen. Subspecialisatie -volgens Levi athankelijk van het ego
ook superspecialisatie genoemd- kan leiden tot kokerzien. Dit
prikkelende commentaar heeft zoals te verwachten geleid tot
vele ingezonden brieven van vooral voorstanders van deelspe-
cialisaties.

De discussie over allrounders en subspecialisten is ook actueel
binnen de academische kindergeneeskunde en kindercardio-
logie. Het brede vak kindergeneeskunde is in de loop der jaren
opgedeeld in subspecialisaties. De kindercardiologie vormt
samen met andere gebieden zoals bijvoorbeeld de neonatolo-
gie, de kinderoncologie en de kinderintensive Care een van de
subspecialismen van de kindergeneeskunde.

De ontwikkelingen van het subspecialisme kindercardiolo-

gie zijn echter de afgelopen jaren zo snel gegaan, dat het niet
meer mogelijk is om alle facetten van de kindercardiologische
diagnostiek en behandeling bij te houden en te beheersen.

Als aanvulling op algemene kindercardiologie is het hierdoor
noodzakelijk geworden om deelspecialisaties, die ik toch maar
superspecialisaties zou willen noemen, te ontwikkelen om de
“state of the art” zorg voor een kind met een hartafwijking

te garanderen. Hierbij geldt het eenvoudige principe dat een
moeilijke verrichting veiliger, sneller en beter wordt uitgevoerd
door deze door één persoon 100 keer per jaar te laten uitvoeren
dan door 5 verschillende personen 20 keer per jaar. Voor de

ouders van een kind met een hartafwijking lijkt dit voor de
hand te liggen gezien de veel gestelde vraag: “dokter, hoe vaak
heeft u deze behandeling gedaan™?. Dit principe lijkt in elk
geval aan te sluiten bij de huidige slogan van het LUMC “meer
met minder”.

Een kindercardiologisch team moet daarom mijns inziens

zijn opgebouwd uit zowel allround kindercardiologen als
superspecialisten, die intensief samenwerken om het hele hart
en vooral het hele kind te blijven overzien en zo te komen tot
kindercardiologische zorg op maat. Dit lukt alleen wanneer
een kinderhartcentrum zo groot is, dat er voldoende aanbod
is van patiénten voor de verschillende deelspecialisten om de
expertise op hun terrein te onderhouden. Concentratie van
patiéntenzorg is hierbij een voorwaarde.

In 1995 werd een belangrijke stap genomen door de drie
academische ziekenhuizen, het Amsterdamse AMC en VU
medisch centrum, en het Leidse LUMC, om de zorg voor
patiénten met aangeboren hartafwijkingen te concentreren.
Dit heeft geresulteerd in de oprichting van het “Centrum voor
Aangeboren Hartafwijkingen Amsterdam-Leiden”, het CAHAL.
Deze vrijwillige concentratie bracht het aantal kinderhartcen-
tra in Nederland in 1995 terug van 6 naar 5. In augustus 2009
werd op initiatief van de Overheid het aantal kinderhartcentra
verder teruggebracht tot 4. Het CAHAL, dat inmiddels 15 jaar
bestaat, functioneert als één centrum met één kindercardio-
logisch en één kinderhartchirurgisch team en wordt door de
Overheid als voorbeeld gezien voor het succesvol centraliseren
van bijzondere zorg.

Op dit moment worden jaarlijks ongeveer 400 hartoperaties
en 220 katheterinterventies bij kinderen en volwassenen met
aangeboren hartafwijkingen uitgevoerd in het CAHAL, meer
dan 30 % van het totale aantal congenitale hartinterventies in
Nederland. Ten gevolge van de schaalvergroting hebben zich
binnen het CAHAL kindercardiologische superspecialisten
kunnen ontwikkelen op het gebied van cardiale beeldvorming,
katheterinterventies, perioperatieve zorg, foetale cardiologie,
hartritmestoornissen, enzovoorts.

Daarnaast heeft de schaalvergroting de ontwikkeling moge-
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lijk gemaakt van een zogenaamde “dedicated team approach”
waarbij kwetsbare patiéntengroepen poliklinisch worden
behandeld door een vaste kindercardioloog binnen een van
de drie ziekenhuizen. Voorbeelden hiervan zijn de zorg voor
postoperatieve kinderen met het hypoplastisch linkerhartsyn-
droom, complexe pulmonalisatresie en congenitaal gecorri-
geerde transpositie van de grote arterién.

Om u een beter beeld te schetsen van de noodzakelijkheid om
vergaand te specialiseren binnen ons vakgebied zal ik dieper
ingaan op 3 groeiende gebieden van superspecialisatie: de
interventiecardiologie, de foetale cardiologie en “last but not
least” de behandelingen van hartritmestoornissen bij kinderen,
ook wel kinderelektrofysiologie genoemd.

Interventiecardiologie

Decennia lang vormden hartkatheterisaties de basis van

de kindercardiologische diagnostiek en behoorden tot de
werkzaamheden van iedere kindercardioloog. Door de nieuwe
beeldvormingtechnieken, zoals echocardiografie, MRI en CT-
scan, raken de diagnostische hartkatheterisaties echter op de
achtergrond en het kost tegenwoordig zelfs moeite om fellows
kindercardiologie tijdens hun 3-jarige opleiding de verplichte
100 hartkatheterisaties te laten verrichten. Men kan zich zelfs
afvragen of deze opleidingseis nog zinvol is.

Tegenwoordig kunnen met Doppler-echocardiografie in 90 %
van de gevallen de anatomie en hartfunctie van zelfs de meest
ingewikkelde hartafwijkingen nauwkeurig in kaart worden
gebracht. Om u een idee te geven van het belang van de echo-
cardiografie: in ons centrum worden jaarlijks meer dan 10.000
echo-onderzoeken uitgevoerd en nog slechts 100 diagnostische
katheterisaties.

Hartkatheterisaties worden tegenwoordig meer en meer
toegepast ter vervanging van een chirurgische ingreep. Bij deze
zogenaamde katheterinterventies kunnen de kinderen de dag
na de ingreep weer naar huis. De nadelen van een hartoperatie,
zoals de pijn en het langzame herstel, het litteken op de borst
en de nadelige effecten van de hart-longmachine worden op
deze manier vermeden.

De afgelopen 30 jaar zijn er veel nieuwe katheterinterven-
tietechnieken bijgekomen en deze ontwikkeling zal zich de
komende jaren blijven voortzetten. Tegenwoordig bestaat het
arsenaal van de kinderinterventiecardioloog uit ballonka-
theters, naalden, metalen gaasjes of stents, spiraaltjes en een
variatie aan plugjes en parapluutjes. Met deze gereedschappen
en materialen kunnen vernauwingen van hartkleppen en grote
bloedvaten worden opgeheven en openingen tussen beide hart-
helften of tussen grote vaten worden gesloten of juist worden
geopend.®

Vanaf het begin hebben kindercardiologen in Leiden en later
het CAHAL zich ingezet om nieuwe interventietechnieken

toe te passen. Zo introduceerde prof. Rohmer in 1988 in
Nederland de dubbele-paraplutechniek voor de sluiting van

de ductus Botalli. Sindsdien zijn er vele nieuwe behandeltech-
nieken geintroduceerd, zoals de sluiting van openingen tussen
boezems of kamers met opvouwbare plugjes.

In 2006 hebben wij via katheterisatie de eerste hartkleppen,
afkomstig van kalveren, bij kinderen geplaatst en de resultaten
van de 25 behandelde patiénten zijn uitstekend te noemen.
Deze spectaculaire en veilige nieuwe techniek biedt grote voor-
delen bij patiénten met aangeboren hartafwijkingen zoals een
Tetralogie van Fallot, die meerdere keren in hun leven een ver-
vanging van een longslagaderklep moeten ondergaan. In plaats
van een ziekenhuisopname van een week en een revalidatiepe-
riode van enkele weken kan de patiént nu de volgende dag naar
huis.” Dit wordt overigens niet door alle kinderen gewaardeerd:
sommigen hopen toch tenminste een paar schooldagen te
missen.

Een hele nieuwe en veelbelovende behandelmethode zijn de
hybride behandelingen, waarbij chirurgische technieken en
katheterisatietechnieken worden gecombineerd. Sinds kort
passen wij deze techniek toe bij zuigelingen met het hypoplas-
tisch linkerhartsyndroom, een ernstige vorm van een éénka-
merhart. De huidige chirurgische behandeling bestaat uit drie
grote operaties, waarbij het sterfterisico van de eerste, de Nor-
woodoperatie, aanzienlijk is. Deze eerste operatie hebben wij
vervangen door een hybride procedure, die veiliger en minder
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ingrijpend kan worden uitgevoerd. Tijdens deze procedure legt
de chirurg bandjes aan rondom beide longslagaders en plaatst
de kindercardioloog een stent in de ductus Botalli. In tegenstel-
ling tot de gebruikelijke operatie, hoeft het hart hierbij niet
geopend te worden. Wij verwachten dat deze experimentele
aanpak de prognose van deze complexe hartafwijking verder
za] verbeteren.®

Het zal duidelijk zijn dat katheterinterventies bij patiénten
met aangeboren hartafwijkingen uitsluitend moeten worden
uitgevoerd door een kleine groep gespecialiseerde interventie-
cardiologen. Alleen door voldoende procedures uit te voeren
kunnen zij hun technische expertise onderhouden en verder
ontwikkelen.

Foetale Cardiologie

Zoals ik heb aangegeven heeft de kindercardiologie zich
vanwege de betere overlevingskansen van de patiént verbreed
naar een oudere populatie. Echter ook aan de onderzijde van de
leeftijdgrens breidt het vak zich verder uit. De foetale cardiolo-
gie is een deelgebied dat zich richt op het hart van het ongebo-
ren kind. Foetale cardiologen werken hierbij nauw samen met
obstetrici en neonatologen en echocardiografie speelt hierbij
een sleutelrol.’ Sinds begin 2007, relatief laat in vergelijking met
de ons omringende landen, wordt in Nederland een standaard
prenatale echoscreening uitgevoerd bij 20 weken zwanger-
schapsduur. Sindsdien worden in ons centrum ongeveer 2 maal
zoveel aangeboren hartafwijkingen voor de geboorte ontdekt en
dit aantal zal naar verwachting verder stijgen.

Vroege detectie van aangeboren hartafwijkingen biedt de
mogelijkheid om ouders voor te bereiden en de opvang van

de pasgeborene te optimaliseren. In sommige gevallen kan
worden besloten een zwangerschap af te breken, maar een
dergelijk moeilijke beslissing zal door ouders pas genomen
kunnen worden na zorgvuldige en objectieve informatie over
de prognose en behandelopties na de geboorte. Hoewel cijfers
nog ontbreken, lijkt het aannemelijk dat de 20 weken echo
door een toename van zwangerschapsafbrekingen zal leiden tot
een afname van een aantal ernstige aangeboren hartafwijkin-

gen, zoals het hypoplastisch linkerhartsyndroom.

Vroege detectie van hartaandoeningen kan ook de mogelijk-
heid bieden om deze al tijdens de zwangerschap te behandelen.
In de foetale periode kunnen hartritmestoornissen optreden en
wanneer deze langdurig aanhouden kan de foetus ten gevolge
van hartfalen overlijden. Door de moeder te behandelen met
een anti-aritmisch geneesmiddel dat de placenta passeert, kan
in de meeste gevallen de ritmestoornis bij de foetus effectief
worden behandeld. Echter, bij het falen van deze behande-
ling kan bij de foetus ook rechtstreeks via een punctie in de
navelstreng een anti-aritmisch geneesmiddel worden toege-
diend. In het LUMC zijn deze levensreddende behandelingen
in samenwerking met de afdeling Verloskunde meerdere keren
succesvol uitgevoerd.

Vroege detectie biedt zelfs mogelijkheden om de ontwikkeling
van een aangeboren hartafwijking voor de geboorte gunstig te
beinvloeden. Door een ernstige vernauwing van een aortaklep
of de longslagaderklep vroeg in de zwangerschap kan de ont-
wikkeling van 1 van de 2 hartkamers achterblijven, waardoor
een éénkamerhart ontstaat. Met een foetale katheterisatie-
techniek is het mogelijk om de vernauwde hartklep op te
rekken, waardoor de ontwikkeling van de hartkamer gunstig
kan worden beinvloed. Bij deze techniek wordt het hart van
de foetus in de baarmoeder met een naald aangeprikt door

de buik van de moeder en via deze naald wordt een ballon-
katheter opgevoerd en opgeblazen in de vernauwde hartklep.
Deze behandeling is tot dusver alleen nog in het buitenland
uitgevoerd. De afdeling Verloskunde in Leiden, een landelijk
centrum voor prenatale behandelingen, heeft samen met de
afdeling kindercardiologie protocollen ontwikkeld en de eerste
stappen genomen om deze zeer experimentele behandeling in
geselecteerde gevallen uit te voeren.'

Hartritmestoornissen bij kinderen

Kindercardiologen zijn vooral gefascineerd door de anatomie
en de hemodynamiek van aangeboren hartafwijkingen en
hebben in de regel veel minder aandacht voor de elektrische
aansturing van het hart. De kindercardiologie in Nederland en
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ook in Leiden heeft lange tijd nauwelijks interesse gehad in de
behandeling van hartritmestoornissen bij kinderen. Hartritme-
stoornissen werden met digitalis ofwel vingerhoedskruid be-
handeld en als dit niet hielp werd een cardioloog om medicatie
advies gevraagd. Het is aan de pioniers Paul Gillette en Tim
Garson in het Texas Heart Institute te danken dat hartritmebe-
handelingen bij kinderen, de kinderelektrofysiologie, zich heeft
ontwikkeld tot een serieus specialisme.'! Al in het begin van

de 70-er jaren onderzochten zij het mechanisme van ritme-
stoornissen bij patiénten met aangeboren hartafwijkingen met
behulp van geprogrammeerde elektrische stimulatie van het
hart. De voortrekker in Nederland was kindercardiologe dr.
Bink-Boelkens uit Groningen, die begin 80-er jaren naar het
Texas Heart Institute ging om opgeleid te worden tot kinder-
elektrofysioloog. Zij heeft zich op dit gebied ontwikkeld tot een
internationale expert."

Mijn persoonlijke belangstelling voor hartritmestoornissen
berust overigens grotendeels op toeval. Op 2 oktober 1994,
voorafgaand aan mijn eerste werkdag als kindercardioloog in
opleiding in Leiden, werd onze dochter Sira geboren. Na 10
dagen werd, overigens niet door mij maar door mijn vrouw,
bij Sira een veel te snelle hartslag geconstateerd. Door collega
Lubbers werd in het AMC de diagnose Wolff-Parkinson-White
of kortweg WPW syndroom gesteld. Sira werd haar eerste le-
vensjaar ingesteld op betablokkers en bleef vervolgens tot haar
puberteit klachtenvrij.

In deze periode begin jaren ’90 was een nieuwe behandelme-
thode in opkomst, waarbij met behulp van katheterablatie
bepaalde ritmestoornissen, waaronder het WPW syndroom,
definitief genezen konden worden.” In Leiden werd deze
veelbelovende methode toegepast door prof. Schalij. Binnen de
kindercardiologie was men zeer geinteresseerd om deze tech-
niek in samenwerking met de cardiologie verder te ontwikkelen
voor de behandeling van kinderen. Het zal u niet verbazen dat
mijn opleider prof. Ottenkamp als vanzelfsprekend aannam dat
ik een kindercardioloog zou zijn met een meer dan gebruike-
lijke belangstelling voor ritmestoornissen en hij faciliteerde dat
ik mij in deze richting heb kunnen specialiseren.

Hartritmestoornissen komen voor bij 1 op 250 kinderen

en in de meeste gevallen is het hart normaal aangelegd. De
hartritmestoornis is doorgaans het gevolg van een extra ver-
binding tussen de boezems en de kamers van het hart. Via deze
extra verbinding kan een lekstroom ontstaan van de kamers te-
rug naar de boezems, waardoor de elektrische impuls in cirkels
blijft rondgaan en de hartslag plotseling verdubbelt.

Deze hartritmestoornis wordt het WPW syndroom genoemd
en bij kinderen manifesteren de aanvallen zich vooral in de
maanden rond de geboorte en vervolgens in de periode rond
de puberteit. Patiénten met het WPW syndroom hebben een
klein risico op plotse hartdood, wanneer bij boezemfibrilleren
een levensbedreigend snelle kamerfrequentie ontstaat. Dit
treedt gelukkig zeer zelden op bij jonge kinderen, maar een
reanimatie van een tiener op het schoolplein als eerste presen-
tatie van het WPW syndroom komt voor en is een dramatische
gebeurtenis.'

Met katheterablatie kan door verhitting of bevriezing via de tip
van een ablatiekatheter een extra verbinding effectief worden
uitgeschakeld. Niet alleen het WPW syndroom kan zo worden
gecorrigeerd, maar ook andere hartritmestoornissen, zoals AV
nodale tachycardieén en boezemritmestoornissen.

De eerste jaren werd deze techniek in Nederland met veel
terughoudendheid toegepast bij kinderen vanwege mogelijke
schadelijke effecten van littekens in een groeiend hart, het
verhoogde risico op complicaties en de onervarenheid met
deze techniek bij jonge kinderen.'>'* Om deze redenen werden
katheterablaties uitgesteld en werden kinderen met veel klach-
ten soms jarenlang behandeld met vaak meerdere geneesmid-
delen tegelijk om de ritmestoornissen te onderdrukken. Naast
bijwerkingen van deze geneesmiddelen bleef de angst voor het
optreden van een ritmestoornis dagelijks aanwezig, waardoor
deze jonge patiénten vaak niet deelnamen aan sport of andere
sociale activiteiten en gezinnen jarenlang niet op vakantie
durfden te gaan.

In 1992 werd in het LUMC de eerste katheterablatie bij een
tiener verricht en sindsdien hebben we ons ingezet om abla-
tiebehandelingen ook bij jongere patiénten uit te voeren. Door

Pror.DR. N.A. BLom



ervaring, de verfijning van de techniek en de inbedding van de
kinderelektrofysiologie binnen de volwassen elektrofysiologie,
is er de afgelopen 10 jaar een succesvol pediatrisch ablatiepro-
gramma ontwikkeld voor kinderen uit alle leeftijdsgroepen:
tegenwoordig kunnen wij zelfs zuigelingen veilig en effectief
behandelen.'”!® In het LUMC betekent dit, dat katheterabla-
ties voor een belangrijk deel verschoven zijn van de volwas-
sen leeftijd naar de kinderleeftijd. Het succespercentage van
ablatie bij het WPW syndroom ligt boven de 95 %. Ook mijn
dochter Sira heeft, toen haar klachten rond haar puberteit
weer terugkeerden, inmiddels in Leiden een succesvolle ablatie
ondergaan.

Een tweede groeiende groep patiénten, waarbij we kathete-
rablatie toepassen, zijn de patiénten met aangeboren hartaf-
wijkingen. Zoals ik in het begin van deze rede heb genoemd,
ontstaan bij 1 op de 5 patiénten ritmestoornissen, als compli-
catie van destijds uitgevoerde chirurgische correcties. Deze rit-
mestoornissen treden meestal 10 tot 20 jaar na een hartopera-
tie op en ontstaan doordat de elektrische impuls blijft cirkelen
rondom een of meerdere littekens in de boezem of de kamer."
Boezemritmestoornissen zijn moeilijk met geneesmiddelen
onder controle te krijgen en leiden vaak tot hartfalen. Katheter-
ablatiebehandeling bij deze patiénten is mogelijk, maar vormt
een grote uitdaging. De slagingskans is echter aanzienlijk ver-
beterd door de ontwikkeling van 3-dimensionale karterings-
systemen: door het projecteren van de elektrische activiteit in
een 3-dimensionale afbeelding van het vaak anatomisch zeer
afwijkende hart, worden de elektrische circuits ruimtelijk in
kaart gebracht, waardoor de gewenste positie voor ablatie beter
kan worden bepaald. Al vanaf 1998 passen we deze techniek
in Leiden toe en we hebben goede behandelingsresultaten
behaald, zelfs bij de meest complexe groep patiénten, zoals
patiénten met een éénkamerhart na een Fontan-operatie.*?!
Naast boezemritmestoornissen kunnen bij patiénten met aan-
geboren hartafwijkingen ook kamerritmestoornissen optreden.
In veel gevallen gaat dit gepaard met het wegvallen van de
pompfunctie van het hart, waardoor een acuut levensbedrei-
gende situatie ontstaat.

De kans op plotse hartdood ten gevolge van een kamerritme-
stoornis is athankelijk van de afwijking 25 tot 100 maal hoger
dan in de algemene populatie.”

Kamerritmestoornissen komen niet alleen voor bij patiénten
met aangeboren hartafwijkingen, maar ook bij ogenschijnlijke
gezonde kinderen zonder cardiale voorgeschiedenis. U kent
wellicht de verhalen over kinderen die tijdens een voetbal-
wedstrijd plotseling wegraken en overlijden, of na een duik in
het zwembad verdrinken zonder goede verklaring. U begrijpt
dat het voor ouders en omgeving een dramatische gebeurte-
nis is om op deze wijze een kind te verliezen. Ook de uitkomst
na een succesvolle reanimatie is onzeker met een grote kans
op blijvende neurologische schade. Exacte gegevens zijn niet
bekend maar naar schatting sterven er jaarlijks in Nederland
ruim 30 kinderen en tieners aan een hartstilstand ten gevolge
van een kamerritmestoornis. Hiervan zijn er ongeveer 15 die
schijnbaar helemaal gezond waren.?>?

Bij deze groep worden kamerritmestoornissen overwegend
veroorzaakt door erfelijke ritmestoornissen en erfelijke hart-
spierziekten. Erfelijke ritmestoornissen worden meestal ver-
oorzaakt door fouten in de aanleg van ionkanalen, die kalium
of natrium de hartspiercel in- of uitlaten en hebben in het
algemeen een 50 % kans op overerving. Een bekend voorbeeld
is het lange QT syndroom, wat zichtbaar is door een verlengde
QT-tijd op het elektrocardiogram.

Het onderzoek naar de genetische oorzaken en de behande-
ling van deze erfelijke hartziekten is de afgelopen 10 jaar in
een stroomversnelling geraakt. Tegenwoordig kan in 70 % van
de gevallen een erfelijke ritmestoornis met behulp van DNA
diagnostiek worden aangetoond.*** Door uitgebreid familie-
onderzoek worden steeds vaker asymptomatische kinderen
opgespoord, die drager zijn van een erfelijke ritmestoornis.
Het blijft dan vervolgens erg moeilijk om een juiste behandel-
strategie te bepalen. Het dragerschap van een erfelijke aanleg
voor kamerritmestoornissen is namelijk te vergelijken met het
dragen van een tijdbom, die op ieder moment van het leven
kan afgaan, maar misschien ook wel nooit.

In de meeste gevallen kunnen de ritmestoornissen effectief
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worden voorkémen door dagelijks betablokkers in te nemen.
Deze medicatie moet echter levenslang worden gebruikt
ondanks bijwerkingen. Dit is aan de meeste patiénten goed uit
te leggen, behalve aan opstandige pubers die zich door andere
gevoelens laten leiden, terwijl het risico op ritmestoornissen

en plotse dood juist in deze actieve en emotionele fase van het
leven hoog is.

De introductie van de inwendige defibrillator (ICD) heeft de
prognose van patiénten met kamerritmestoornissen drastisch
verbeterd en deze therapie wordt ook bij kinderen steeds meer
toegepast.”** Een ICD is een pacemaker die een levensbedrei-
gende ritmestoornis kan onderbreken door het afgeven van
een elektrische schok. Vroeger kregen alleen kinderen die een
hartstilstand hadden doorgemaakt een ICD, maar tegenwoor-
dig wordt ICD therapie steeds vaker toegepast nog voordat er
ernstige ritmestoornissen zijn opgetreden.

De huidige ICD-systemen zijn ontwikkeld voor volwassenen
en door de grootte ervan helaas niet geschikt voor jonge kinde-
ren. Om deze groep toch te kunnen behandelen, wordt de ICD
elektrode niet in het hart gelegd, maar onder de huid hoog in
de linkerflank. Het ICD apparaat zelf wordt onder de buikspier
geplaatst in plaats van op de borst, waardoor er toch een ef-
fectieve schok door het hart gegeven kan worden. Deze aanpak,
hoewel geheel geimproviseerd, is veilig en effectief gebleken en
wordt zelfs bij zuigelingen toegepast. U zult begrijpen dat de
24-uurs bescherming door een ICD het kind en de ouders de
mogelijkheid biedt om weer een min of meer normaal leven

te leiden. Een van onze tieners is zelfs dankzij een ICD in staat
om succesvol topsport te bedrijven op nationaal niveau.

Er is echter ook een belangrijke keerzijde: een ICD systeem
kent een aantal complicaties. Juist bij kinderen treedt wel

eens draadbreuk op als gevolg van groei en van activiteit. Het
verwijderen van een kapotte ICD-draad kan zeer lastig en zelfs
gevaarlijk zijn, omdat de draden de neiging hebben om vast te
groeien in het hart of aan de vaatwand. Maar nog ingrijpen-
der zijn de elektrische schokken, die soms onnodig worden
afgegeven. De elektrische schokken zijn pijnlijk en kunnen zeer
beangstigend zijn en u kunt zich voorstellen dat het gewenst is

om het kind en de ouders psychologisch te begeleiden om te
leren leven met een ICD.

Het wetenschappelijke onderzoek

Ik heb u een beeld geschetst van de topklinische zorg van de
kindercardiologie en in het bijzonder kinderelektrofysiologie
in Leiden en in het CAHAL. De chirurgische en kindercar-
diologische behandelingstechnieken ontwikkelen zich in
hoog tempo. Hoewel het van belang is om de effectiviteit van
de nieuwe technieken op lange termijn te evalueren, wordt
wetenschappelijk onderzoek bemoeilijkt door de relatief
kleine patiéntenaantallen en de grote variatie in afwijkingen.
Alleen door op nationaal niveau samen te werken, kunnen
we efficiént de resultaten van bepaalde interventies evalueren
en optimaliseren. Een belangrijke stap voorwaarts hierin is
de voorbereiding van een landelijk registratiesysteem voor
kinderen met aangeboren hartafwijkingen, KINCOR, tot stand
gekomen met financiéle steun van de Hartstichting. Deze
registratie zal naar verwachting nog dit jaar in werking treden
en gekoppeld worden aan de al bestaande CONCOR registra-
tie voor volwassen patiénten met aangeboren hartwijkingen.
Een deel van ons eigen klinisch onderzoek richt zich op de
effectiviteit van ablatie- en ICD- therapieén, en behandelingen
van foetale aritmieén en erfelijke hartziekten. Zo is uit onze
nationale ICD studie gebleken dat meer dan de helft van de
kinderen onder de 12 jaar 1 of zelfs meerdere levensreddende
ICD schokken heeft gekregen in een periode van drie jaar.”
Bij de kinderen met erfelijke hartziekten richt ons onderzoek
zich met name op de verfijning van de diagnostiek en het
aantonen van risicofactoren. Een deel van deze studies vindt
plaats in samenwerking met de afdelingen Cardiologie en
Verloskunde van het LUMC, AMC en VU Medisch Centrum.
Regina Bokenkamp, Sally Clur en Derk-Jan Ten Harkel zijn
vanuit de kindercardiologie betrokken bij dit onderzoek.
Samen met de kinderhartchirurgie kijken we naar de uit-
komst van hartoperaties en katheterinterventies bij patiénten
met aangeboren hartafwijkingen.?® Hierbij zijn we met name
geinteresseerd in de vroegtijdige detectie van hartfalen, welke
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factoren het ontstaan van hartfalen beinvloeden en welke
mogelijkheden er zijn om dit te behandelen of zelfs te voor-
komen.

Cardiale beeldvorming is bij dit onderzoek onmisbaar. Arno
Roest, Derk-Jan Ten Harkel en Marry Rijlaarsdam leveren
hieraan een belangrijke bijdrage. Zo onderzoekt Arno Roest
bij kinderen met aangeboren hartafwijkingen in welke mate
een ongecodrdineerde samentrekking van de kamers een rol
speelt bij het ontstaan van hartfalen en of bij deze patiénten de
pompfunctie verbeterd zou kunnen worden door met behulp
van een biventriculaire pacemaker de codrdinatie van samen-
trekking van de kamers te herstellen.””

Irene Kuipers en Lieke Rozendaal doen studies naar het
ontstaan van hartfalen bij de ziekte van Kawasaki en het syn-
droom van Marfan.

De nieuwe echocardiografische beeldvormende technieken,
zoals strain imaging en 3-dimensionale echocardiografie,
spelen een steeds belangrijkere rol bij ons klinisch onderzoek
en dit is mede tot stand gekomen in samenwerking met prof.
Bax van de afdeling Cardiologie.

Door de jarenlange vruchtbare samenwerking met prof. De
Roos is het MRI onderzoek van aangeboren hartafwijkingen
een van de speerpunten geworden van ons klinisch onderzoek.
Dit MRI onderzoek heeft zich inmiddels ook uitgebreid naar
het AMC in samenwerking met prof. Mulder en collega Groe-
nink van de afdeling Cardiologie.

Samen met de afdeling Anatomie/ Embryologie en Cardiolo-
gie onderzoeken wij welke processen tijdens de embryonale
hartontwikkeling, met name tijdens de vorming van het gelei-
dingssysteem, kunnen verklaren hoe bepaalde hartritmestoor-
nissen ontstaan. Bij dit basale onderzoek worden elektrofysio-
logische experimenten en binnenkort ook echocardiografische
experimenten uitgevoerd bij verschillende diermodellen. Deze
onderzoeken hebben onder meer inzicht gegeven in het ont-
staan van het Wolff-Parkinson-White syndroom.*

Hiernaast onderzoekt Lukas Rammeloo de ontwikkeling van
pulmonalisatresie en Regina Bokenkamp onderzoekt welke
genen in de vaatwand een rol spelen bij de sluiting van de duc-

tus Botalli. De afdeling Anatomie beschikt van oudsher over
een befaamde collectie aangeboren hartafwijkingen. Ook voor
de toekomst staan nieuwe projecten gepland, waarbij deze col-
lectie nog steeds een belangrijke bron vormt voor onderzoek.

Conclusie

Ik heb u laten zien dat, door de ontwikkelingen van de afgelo-
pen decennia op het gebied van diagnostiek en interventies, de
behandelopties van kinderen met hartafwijkingen spectaculair
zijn toegenomen. Wij staan voor de grote uitdaging al deze
geavanceerde mogelijkheden optimaal te benutten. Het is mijn
stellige overtuiging dat dit alleen kan lukken wanneer kinder-
cardiologen zich in deze verschillende nieuwe technieken ver-
der bekwamen tot superspecialisten. In deze filosofie past mijn
leeropdracht om binnen het vakgebied kindercardiologie de
behandeling van hartritmestoornissen verder te ontwikkelen.
Afhankelijk van het individuele probleem van de patiént dient
een behandeling op maat te worden aangeboden door een n
multidisciplinair team van deskundigen. Het succes hiervan zal
uiteindelijk bepaald worden door een optimale samenwerking
tussen de verschillende experts, vergelijkbaar met samenspe-
lende musici in een orkest, ritmisch, een samenspel op maat....

Dankwoord
Hiermee kom ik tot het slot van mijn betoog.

De Colleges van Bestuur van de Universiteit Leiden en de
Universiteit van Amsterdam en de Raden van Bestuur van het
LUMC en AMC dank ik voor het in mij gestelde vertrouwen
door mij tot hoogleraar te benoemen. Met de instelling van
deze leerstoel aan beide universiteiten onderstreept u het
belang van de kindercardiologie en de waarde van centralisatie
van patiéntenzorg, onderzoek en onderwijs, zoals vormgegeven
binnen het CAHAL.

Hooggeleerde Ottenkamp, beste Jaap,
ik zie je als de grondlegger van het CAHAL en ik heb een grote
waardering voor de bijdrage die jij hebt geleverd om er een
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succes van te maken. We werken al 15 jaar uitstekend samen en
ik heb veel van je geleerd, onder meer de fijne kneepjes van het
katheteriseren. Ik beschouw het als een zeer grote eer om jou te
mogen opvolgen.

Hooggeleerde Delemarre, beste Henriette,

je staat als nieuw afdelingshoofd van het Willem Alexander
Kinder- en Jeugd Centrum voor een grote uitdaging. De zorg
voor kinderen met hartafwijkingen vormt een van de speer-
punten van de afdeling en ik ben je dankbaar voor de steun die
we van je krijgen. We zullen er alles aan doen om de verwach-
tingen waar te blijven maken.

Hooggeleerde Heymans, beste Hugo, ik ben je als voorzitter
van het CAHAL en als afdelingshoofd kindergeneeskunde van
het AMC dankbaar voor alle hulp die ik in korte tijd van je
heb gekregen. Je enorme enthousiasme en inzet werken zeer
inspirerend en zijn voor mij een voorbeeld.

Hooggeleerde Hazekamp, beste Marec,

je hebt de Amsterdam-Leidse congenitale hartchirurgie nati-
onaal en internationaal op de kaart gezet. De samenwerking
is uitstekend waarvoor ik collega Koolbergen, Sojak en jou wil
bedanken. Het wekelijkse carpoolen van kindercardiologen en
kinderhartchirurgen naar de VU is niet meer weg te denken.
Het is niet alleen gezellig maar heeft ook vele creatieve ideeén
opgeleverd.

Hooggeleerde Schalij, beste Martin,

jouw enorme gedrevenheid en instelling dat niets onmogelijk
is, zijn voor mij een groot voorbeeld. Zonder jouw hulp en de
perfecte samenwerking met het gehele team zou er geen kin-
derelektrofysiologie in het LUMC kunnen zijn. Naast jou wil
ik collega Zeppenfeld, Van Erven, Trines en Bootsma hiervoor
bedanken.

Hooggeleerde Wilde, beste Arthur,
jouw passie voor erfelijke hartziekten is ongeévenaard en werkt

zeer stimulerend. Ik beschouw het als een eer om met je samen
te kunnen werken op dit gebied.

Hooggeleerde Gittenberger-de Groot, beste Adri,

je hebt als mijn promotor een hele belangrijke rol gespeeld in
mijn ontwikkeling en ik heb veel van je geleerd. De decennia-
lange band tussen de kindercardiologie en de afdeling anato-
mie/ embryologie is nog steeds zeer hecht en wat mij betreft zal
dat in de toekomst niet veranderen.

Hooggeleerde Rohmer, beste John,

je hebt als kindercardioloog en als persoon veel indruk op me
gemaakt. We delen niet alleen de interesse in katheterinterven-
ties, maar ook de liefde voor Suriname. Ik beschouw het als een
eer om jouw toga te mogen dragen.

Hooggeleerde Hruda, beste Jarda,

sinds jouw komst vanuit Praag zijn de wekelijkse patiéntenbe-
sprekingen in het VU medisch centrum nooit meer dezelfde
geweest. Niet alleen je kennis, maar ook je humor en zelfs je
temperament zou ik niet meer willen missen.

De kindercardiologen van het CAHAL;

zoals jullie weten heb ik zeer veel waardering voor jullie exper-
tise en passie voor het vak. Samen vormen wij een hecht team.
Met jullie steun en inzet heb ik er alle vertrouwen in dat wij

de toekomst van kinderen met hartafwijkingen verder kunnen
verbeteren.

Zonder onbescheiden te willen zijn, kan ik stellen dat het
CAHAL op hoog niveau functioneert en zich kan meten met
de grotere internationale kinderhartcentra. Dit niveau zou
niet mogelijk zijn zonder de inzet van een uitgebreid team van
behandelaars en verpleegkundigen.

Hoewel ik graag een ieder die het CAHAL tot een succes maakt
hier bij naam zou willen noemen, zal ik uw geduld niet verder
op de proef stellen. Een uitzondering wil ik maken voor ons
secretariaat: Margriet, Angela, Eveline in het LUMC en Linda
en Tilly in het AMC, met jullie organisatietalent en geduld
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vormen jullie een rots in de branding voor zowel patiénten als
artsen.

Dames en heren studenten,

hoewel kindercardiologie slechts een klein gedeelte van het
curriculum geneeskunde vormt is er onder u veel belangstel-
ling voor het keuzeblok “ aangeboren hartafwijkingen”. Ik hoop
dat ik u met deze openbare les verder heb kunnen laten zien
wat dit uitdagende vak de patiént te bieden heeft.

Lieve Mischa,

ons leven is er niet rustiger op geworden en onze taakverdeling
thuis is al jaren niet meer eerlijk verdeeld. Desondanks ben jij
door je rust en geduld in staat om zelfs in deze hectische peri-
ode naast je werk het hele gezin en een bij tijd en wijle lastige
partner te managen.

Lieve Sira en Yael,

twee prachtige, slimme, sportieve en lieve dochters. Wat kan
een vader zich nog meer wensen. Ik beloof beter naar jullie te
luisteren en zal nu jullie raad opvolgen: “ Pap, to the point!”

Ik heb gezegd
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