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                    Summary
 In childhood, dilative cardiomyopathy (DCM) has a prevalence of 2.6 patients in 100000 inhabitants. Manifestation age is, in 75%, the first two years of life. There are no specific symptoms. Diagnosis is often made, when congestive heart failure occurs. Despite intensive therapy with digitalis, diuretics and ACE inhibitors, DCM is the main indication for heart transplantation. The prognosis is critical: 11 studies with ∼450 children showed a mean 1-year survival rate of 75% and a 5-year survival rate of 60%. In most cases etiology of DCM remains unclear (“idiopathic”). In the second position (∼40%) is inflammatory pathogenesis. While familiar DCM is manifested mainly during the 3rd and 4th decade, specific cardiomyopathy is often found during infancy: inborn errors of metabolism, neuromuscular diseases or malformation syndromes are the causes of a cardiomyopathy, which can appear as dilative or hyperthrophic cardiomyopathy. A causal therapy exists only in a few cases. 


Zusammenfassung
 Die dilatative Kardiomyopathie (DCM) findet sich im Kindesalter mit einer Prävalenz von 2,6 Patienten auf 100000 Einwohner. Der Erkrankungsbeginn liegt in 75% in den beiden ersten Lebensjahren. Es gibt keine für die DCM spezifischen Symptome oder Zeichen. Die Diagnose wird häufig erst dann gestellt, wenn aufgrund einer signifikant verminderten myokardialen Funktion Symptome der Herzinsuffizienz aufgetreten sind. Auch bei intensiver Therapie mit Digitalis, Diuretika und ACE-Hemmern ist die DCM die Hauptindikation zur Herztransplantation. Die Prognose ist ausgesprochen ernst und liegt in den meisten Studien bei einer mittleren 1-Jahres-Überlebensquote von 75% und einer 5-Jahres-Überlebensquote von 60%. Die Ätiologie der DCM bleibt in den meisten Fällen unklar (früher „idiopathisch”). An zweiter Stelle in der Häufigkeit (∼40%) liegt die inflammatorische Genese. Während die familiäre DCM meist erst im 3. oder 4. Lebensjahrzehnt manifest wird, findet sich die spezifische DCM oft schon im Säuglingsalter: Stoffwechselerkrankungen, neuromuskuläre Erkrankungen oder Fehlbildungssyndrome sind die Ursachen einer Kardiomyopathie, die sowohl als dilatative wie auch als hypertrophe Form auftreten kann. Nur in seltenen Fällen ist eine spezifische Therapie möglich. 
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