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Brief des
Herausgebers

Sehr geehrte Kolleginnen und Kollegen,

ich mochte an dieser Stelle Herrn
Ass.-Prof. Dr. Harald Gabriel fir seine
wertvolle und zeitintensive Arbeit
danken, ein so spannendes und infor-
matives Themenheft zum Thema
»Erwachsene mit angeborenem Herz-
fehler” organisiert zu haben. Lesen

Sie das von ihm verfasste Editorial und
begeben Sie sich ins Detail angeborener
Vitien.

Den Autoren wichtiger Teilaspekte

wie der ,,Erstmanifestation von ange-
borenen Herzerkrankungen im Er-
wachsenenalter (J. Mair, H. Gabriel),
der ,,Schwangerschaft bei Frauen mit
angeborenem Herzfehler” (B. Wichert-
Schmitt, I. Scharnreitner), der ,,Herz-
insuffizienz bei Erwachsenen mit an-
geborenen Herzfehlern® (L. Schrutka),
sowie der , Korperlichen Aktivitat

bei Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern: Wer darf was?“

(L. Wuerzburger, J. G. van der Stouwe,
D. Niederseer) sind wir zu grofiem
Dank verpflichtet.

Ich hofte, dass Ihre Erwartungen

zur Aufarbeitung dieses wichtigen,
wenn auch seltene Themas iibertroffen
werden.

Mit besten Griif$en, Ihr
Univ.-Prof. Dr. Kurt Huber
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Editorial

Themenheft: Erwachsene mit angeborenem Herzfehler
(EMAH)

Update und Perspektiven bei EMAH 2023: Who takes care right now?

H. Gabriel

Aufgrund der herausragenden medizinischen Versorgung im
Kindesalter iiberleben heutzutage > 90 % der Neugeborenen
auch mit komplexen angeborenen Herzfehlern. Die Pravalenz
der Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler (EMAH) iiber-
steigt weltweit bereits die der Kinder und erfordert von be-
treuenden Arztinnen und Arzten auch im Erwachsenenalter
fundierte Kenntnisse des jeweiligen Herzfehlers, der durchge-
tithrten Behandlungsverfahren, méglicher Spatfolgen und neu
entwickelter interventioneller und operativer Techniken.

Das Themenheft dieses Journals gibt ein Update der neuesten
Erkenntnisse auf dem Gebiet der Betreuung von EMAH-Pa-
tienten, spannt den Bogen iiber die Diagnostik bisher nicht er-
kannter angeborener Herzfehler im Erwachsenenalter (J. Mayr,
H. Gabriel), die Beratung in Bezug auf eine Schwangerschaft
(B. Wichert-Schmitt), spezielle Aspekte bei der Therapie
der Herzinsufhizienz bei EMAH (L. Schrutka) und der Frage
nach addquater korperlicher Aktivitat ,Wer darf was? Frei-
zeit und Wettkampf“ (L. Wuerzburger, J. G.van der Stouwe,
D. Niederseer). Einer Darstellung in zukiinftigen Ausgaben
konnten Fragen der psychokardiologischen Betreuung (u. a.
Transition vs. Transfer), der herzchirurgischen Optionen, der
Therapie bei Herzrhythmusstérungen und weiteren bei diesem
Patientenkollektiv gewidmet sein.

Um eine addquate Versorgung der EMAH-Patient zu erreichen
wurde vor knapp 30 Jahren, 1995, die Arbeitsgruppe (AG) fiir
EMAH (jetzt ,,AG angeborene und erworbene Herzfehler®)
der Osterreichischen Kardiologischen Gesellschaft (OKG)
begriindet. Sie setzte sich von Anfang an aus spezialisierten
Kardiologen, padiatrischen Kardiologen und Herzchirurgen
der betreuenden Zentren zusammen, die eine tibergreifende
Kooperation in den Fokus stellten und auch weiterhin stellen.

Die EMAH-Arbeitsgruppe hat sich zum Ziel gesetzt:

1. durch eine facheriibergreifende Zusammenarbeit mit ande-
ren Kliniken und Abteilungen eine optimale medizinische
Betreuung fiir betroffene Patienten zu gewdhrleisten,

2. EMAH-spezifische Aus- und Fortbildungen anzubieten
und

3. an internationalen Arbeitsgruppen und wissenschaftlichen
Projekten teilzunehmen.

Organisation der Betreuung von Erwachse-
nen mit angeborenem Herzfehler

Die Betreuung von EMAH-Patienten stellt einen lebenslangen
Prozess dar, welcher auch Strategien fiir eine Vorausplanung
der Versorgung bis hin zum fortgeschrittenen Alter (,, Advance
Care Planing® und ,,End-of-Life Care®) erfordert.

Die Patientenversorgung wird in drei Stufen gegliedert, wobei

empfohlen wird, dass alle EMAH-Patienten einmal in einem

spezialisierten Zentrum vorstellig werden, sodass EMAH-

Spezialisten die Moglichkeit haben, die am besten geeignete

Versorgungsstufe und Nachsorgeintervalle fiir jeden einzelnen

Patienten zu bestimmen.

1. Patienten, die ausschlief3lich in einem spezialisierten Zen-
trum versorgt werden miissen.

2. Patienten, die gemeinsam mit geeigneten allgemeinen kar-
diologischen Versorgungseinheiten betreut werden koén-
nen.

3. Patienten, die in nicht spezialisierten Einheiten behandelt
werden konnen, und falls erforderlich einen Zugang zu
einem spezialisierten Versorgungszentrum haben.

EMAH-Zentren wurden bisher in Wien, Innsbruck, Graz und
Linz etabliert, wo ein multidisziplindres Team bestehend aus
EMAH-Kardiologen, padiatrischen Kardiologen, Herzchirur-
gen fiir angeborene Herzfehler, interventionellen Kardiologen,
Spezialisten fiir pulmonalarterielle Hypertonie, Elektrophy-
siologen, Andsthesisten, Transplant-Spezialisten, Radiologen,
Geburtshelfern und spezialisierten Pflegepersonen fiir die me-
dizinische Versorgung vorhanden ist. Dariiber hinaus besteht
héufig ein spezifischer Beratungsbedarf fiir Fragen des alltag-
lichen Lebens und der Lebensplanung, hierfiir wird Unterstiit-
zung durch Psychologen und Sozialarbeiter angeboten.

Ziel ist weiters, ein Betreuungsangebot durch niedergelassene
Kardiologen und kardiologische Abteilungen anderer Klini-
ken einzurichten, in Zusammenarbeit und Anbindung an das
néchstgelegene EMAH-Zentrum.

Aus- und Fortbildung auf dem Gebiet
~Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
im Erwachsenenalter” (EMAH)

Entsprechend den Richtlinien der ESC und der OKG wird eine
EMAH-Spezialisierung als Zusatzausbildung fiir Kardiologen
oder padiatrische Kardiologen gefordert.

Aufgrund der steigenden Pravalenz an EMAH ist es zusdtzlich
notwendig, eine diesbeziigliche Aufmerksamkeit (,,Aware-
ness“) in der Osterreichischen Arzteschaft zu erreichen, da
EMAH-Patientinnen auch beim Hausarzt, in Fachordina-
tionen oder in Notaufnahmen der néchstgelegenen Kranken-
héuser mit nichtkardialen Erkrankungen, aber auch kardialen
Komplikationen vorstellig werden konnen.

Dies konnte, neben der Prasenz durch Sitzungen bei der OKG-
Jahrestagung, durch das Angebot eines EMAH-spezifischen
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Editorial

Curriculums mit mehreren Modulen erfolgen, an dem bereits
gearbeitet wird.

Zusammenarbeit und Vernetzungen

Osterreichweit

Um eine kontinuierliche gemeinsame Betreuung zu ermog-
lichen, bedarf es der Verbindung der beteiligten Fachspezia-
listen, vor allem aus den Bereichen der pédiatrischen Kardio-
logie, der Herz-Thorax-Chirurgie und der Kardiologie, welche
moglichst an einem Zentrum erfolgen sollte. Dieser patien-
tenorientierte Informationsaustausch muss aber auch weitere
medizinische Bereiche, wie zum Beispiel die Gyndkologie und
Geburtshilfe oder die Sportmedizin, und dariiber hinaus ge-
hende Aspekte wie die Psychotherapie oder die Sozialarbeit
einbeziehen. Zusitzlich ist eine enge Kooperation mit Kollegen
aus dem niedergelassenen Bereich wichtig.

Auf- und Ausbau eines osterreichweiten Registers
Zur Sicherung der Versorgungsqualitit der Patienten mit an-
geborenen Herzfehlern wurde 2016 ein Register initiiert und
2020 osterreichweit in den Zentren implementiert.

Internationale Zusammenarbeit

Neben der nationalen Beteiligung sind die Mitglieder auch auf
internationaler Ebene aktiv — dies zum Beispiel als gewihlte
Nucleusmitglieder in der Working Group on Adult Congenital
Heart Disease (ACHD) der ESC, teilweise auch in leitender
Funktion. Daiiberhinaus spiegeln sich diese Aktivitdten in der
Association for European Paediatric and Congenital Cardio-
logy (AEPC), European Association for Cardio-Thoracic
Surgery (EACTS), European Heart Rhythm Association
(EHRA) und der International Society for Adult Congenital
Heart Disease (ISACHD) wider.

Gemeinsam mit Kollegen aus Deutschland und der Schweiz
werden seit Jahrzehnten Kongresse fiir den deutschsprachigen
Raum (D-A-CH-Meeting), wie zuletzt 2019 in Wien, mit pra-
xisrelevanten Schwerpunkten organsiert.

Teilnahme an internationalen Studien

Aktuell

- Greutmann M, et al. SERVE Trial: Effect of phospho-
diesterase-5 inhibition with Tadalafil on SystEmic Right
VEntricular size and function - a multi-center, double-
blind, randomized, placebo-controlled clinical trial (sub-
mitted), prasentiert beim ESC-Kongress 2022 in Barcelona.
Doppelblinde, randomisierte, placebokontrollierte, multizen-
trische Uberlegenheitsstudie, in der Tadalafil versus Placebo
(Verhaltnis 1:1) bei Erwachsenen mit systemischen (subaorta-
len) rechten Ventrikel (RV) verglichen wurde. Primédrer End-
punkt war die Verdnderung des RV-endsystolischen Volumens
(RV-ESV) nach drei Jahren Therapie oder frither, im Falle eines
dauerhaften Absetzens der Studienmedikation. Sekundére
Endpunkte waren Veranderungen der RV-Ejektionsfraktion,
der Belastungsfahigkeit und der NT-proBNP-Spiegel am Stu-
dienende im Vergleich zum Ausgangswert.

- Ruperti-Repilado FJ, et al. EPOCH-ASO: Comprehensive
Long-term Follow up of Adults with Arterial Switch Ope-
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ration - European Collaboration for Prospective Outcome
Research in Congenital Heart Disease (Rekrutierung abge-
schlossen)

Dieprospektive, internationale, multizentrische EPOCH-ASO-
Studie soll zu einem besseren Verstdndnis der unerwiinschten
Folgen und ihrer Pradiktoren bei Erwachsenen nach arterieller
Switch-Operation fiithren. Die Ergebnisse der EPOCH-ASO-
Studie kénnen dazu beitragen, die kiinftige Versorgung dieser
neuartigen Patientenkohorte in der Erwachsenenkardiologie
zu optimieren.

Bereits veroffentlicht (auszugsweise)

— Budts W, et al. Recommendations for participation in com-
petitive sport in adolescent and adult athletes with Congenital
Heart Disease (CHD): position statement. Eur Heart ] 2020;
41:4191-9.

- Moons P, et al. Transition to adulthood and transfer to adult
care of adolescents with congenital heart disease: a global con-
sensus statement. Eur Heart ] 2021; 42: 4213-23.

- Ruperti-Repilado FJ, et al. Risk stratification of adults with
congenital heart disease during the COVID-19 pandemic: in-
sights from a multinational survey among European experts.
Open Heart 2021; 8: e001455.

- Schwerzmann M, et al. Recommendations for advance care
planning in adults with congenital heart disease. Eur Heart J
2020; 41: 4200-10.

— Schwerzmann M, et al. Clinical outcome of COVID-19 in
patients with adult congenital heart disease. Heart 2021; 107:
1226-32.

- Thomet C, et al Transfer and transition practices in 96 Euro-
pean adult congenital heart disease centres. Int ] Cardiol 2021;
328:89-95.

- Van Bulck L, et al. Rationale, design and methodology of
APPROACH-IS II: International study of patient-reported
outcomes and frailty phenotyping in adults with congenital
heart disease. Int J Cardiol 2022; 363: 30-9.

Kontaktadressen

— Zentren fiir Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH-Zentren) in Osterreich: https://www.atcardio.at/
arbeitsgruppen/angeborene-und-erworbene-herzfehler#zen-
tren-fur-erwachsene-mit-angeborenen-herzfehlern

— Selbsthilfegruppe-Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) www.emah.at

Mein Dank gilt allen Autoren fiir ihren Beitrag und ganz be-
sonders Fr. OA Dr. med. univ. Barbara Wichert-Schmitt und
Fr. Dr. med. univ. Lore Schrutka, PhD, fiir ihre Unterstiitzung
bei der Erstellung des Editorials.

Literatur: beim Verfasser

Korrespondenzadresse:

Ass.-Prof. Dr. med. univ. Harald Gabriel

Klinische Abteilung fiir Kardiologie

Universitdtsklinik fiir Innere Medizin 2

Medizinische Universitit Wien/Allgemeines Krankenhaus Wien
A-1090 Wien, Wihringer Giirtel 18-20

E-Mail: harald.gabriel@meduniwien.ac.at
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Erstmanifestation von angeborenen
Herzerkrankungen im Erwachsenenalter

Kurzfassung: Obwohl sich angeborene Herzfehler
zumeist bereits im Kindesalter manifestieren, gibt es
einzelne isolierte angeborene Herzfehler, die wegen
fehlender friiher Beschwerden oder fehlender bzw.
diskreter pathologischer kardialer Auskultations-
befunde im Kindesalter erstmals im Erwachsenen-
alter im Rahmen der Abklarung kardialer Symptome
diagnostiziert werden. Die typischen Beispiele fiir
derartige Vitien sind der Vorhofseptumdefekt vom
Sekundumtyp (ASD 2), die kongenital korrigierte
Transposition der groBen Arterien (ccTGA), der

J. Mair’, H. Gabriel?

persistierende Ductus arteriosus Botalli (PDA), die
Ebstein'sche Anomalie (Morbus Ebstein) und die
Aortenisthmusstenose (Coarctatio aortae, CoA).

Schliisselwdrter: angeborene Herzerkrankungen,
Erwachsene, Erstmanifestation

Abstract: Initial diagnosis of congenital heart
diseases in adults. Congenital heart diseases
usually manifest during childhood, but sometimes
isolated heart defects manifest later in life due to

delayed symptom onset and/or missing or subtile
murmers during childhood. Typical examples for
such congenital heart diseases are an atrial septum
secundum defect (ASD type 2), congenital corrected
transposition of the great arteries (ccTGA) patent
ductus arteriosus (PDA), Ebstein’s anomaly, and
coarctation of the aorta (CoA). J Kardiol 2023; 30
(3-4): 56—62.

Key words: congenital heart disease, adults, initial
diagnosis

Abkiirzungen:
ASD 2 Vorhofseptumdefekt Typ 2
ccTGA Kongenital korrigierte Transposition der grofien
Arterien
CoA  Coarctatio aortae
EMAH Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
PAP  Pulmonal-arterieller Druck
PDA  Persistierender Ductus arteriosus Botalli
PFO  Persistierendes Foramen ovale
PVR  Pulmonaler Gefiflwiderstand
VSD  Ventrikelseptumdefekt
WU  Wood-Einheit
Einleitung

Durch die grofien Fortschritte der Kinderherzchirurgie und
der postoperativen pidiatrischen Intensivmedizin ist die Pa-
tientengruppe der Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) bei uns bereits grofSer als jene der Kinder mit ange-
borenen Herzfehlern geworden. EMAH-Patienten koénnen je-
doch auch nach Korrekturoperationen komplexe anatomische
Verhéltnisse und pathophysiologische Veranderungen aufwei-
sen [1, 2] und werden immer haufiger in Notaufnahmen vor-
stellig [3, 4]. Diese Notfallsituationen konnen auch bei sonst
asymptomatischen oder nur wenig symptomatischen Patien-
ten unerwartet auftreten. Ubersichten zum Management der
EMAH-Notfallpatienten wurden bereits in diesem Journal [3]
und zusitzlich erst kiirzlich publiziert [4, 5]. Dariiber hinaus-
gehend entwickeln Patienten mit einzelnen isolierten konge-
nitalen Herzerkrankungen erst im Erwachsenenalter erstmals
Symptome und werden daher wegen fehlender Beschwerden
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oder fehlender bzw. subtiler pathologischer kardialer Auskul-
tationsbefunde im Kindesalter erst spater im Erwachsenenalter
diagnostiziert, beispielsweise im Rahmen der Abklirung von
Herzrhythmusstorungen oder Herzinsuffizienzsymptomen.

In dieser Ubersicht werden die wichtigsten derartigen angebo-
renen Herzerkrankungen mit ihren Schliisselsymptomen vor-
gestellt und ihre Abklarung und Behandlung besprochen. Die
Behandlung und das weitere Management dieser Patienten soll
immer in enger Zusammenarbeit mit einem EMAH-Zentrum
erfolgen [6].

Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp
(ASD 2)

Das haufigste und typische Beispiel fiir kongenitale Vitien mit
Erstmanifestation im Erwachsenenalter ist der isolierte Vor-
hofseptumdefekt Typ 2 (ASD 2) im Bereich der Fossa ovalis
und ihrer Umgebung (Abb. 1) [1]. Nach einem 2019 publizier-
ten systemetischen Review von 260 Studien mit Meta-Analyse
dieser Daten [7] liegt die Préavalenz fiir das Vorliegen eines ASD
bei ca. 1,44/1000 Geburten mit einem ASD-Anteil von 12-
17 % aller kongenitalen Vitien. Die hdufigste Form (ca. 80 %)
ist der ASD 2, er tritt bevorzugt bei Frauen auf. Der Grofiteil
der angeborenen Herzfehler ist zudem durch sog. Septations-
defekte zwischen dem arteriellen und dem vendsen Schenkel
der Strombahn bedingt. ASD stellen gemeinsam mit Ventrikel-
septumdefekten (VSD) und persistierendem Ductus arteriosus
Botalli (PDA) mit einem Gesamtanteil zwischen 48-62 % die
hiufigsten angeborenen Herzfehler dar [7]. Im Gegensatz zum
ASD sind himodynamisch wirksame VSD oder PDA im Er-
wachsenalter in Europa sehr selten, da sie iiblicherweise bereits
im Kindesalter zu Symptomen fithren und korrigiert werden.
Kleine, haimodynamisch nicht wirksame (= restriktive) und
daher in der Kindheit nicht korrigierte VSD oder PDA bediir-
fen in der Regel auch im Langzeitverlauf im Erwachsenenalter
keiner Intervention [8].

Durch die direkte Kommunikation auf Vorhofseptumebene
zwischen beiden Vorhéfen kommt es beim ASD zu einem
Links-Rechts-Shuntblutfluss zwischen dem System- und dem
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Abbildung 1: Vorhofseptumdefekt Typ 2
(Septum-secundum-Defekt, ASD 2).

A: 1 = Vorhofseptumdefekt im Bereich
der fossa ovalis. Dieses schematische
Diagramm wurde mit Genehmigung der
Universitat Basel von http://www.chd-
diagrams.com entnommen (Diese Ab-
bildungen sind vom New Media Center
der Universitat Basel [Schweiz] unter
der Creative Commons NonCommercial
NoDerivatives 4.0 International License
lizensiert).

B: Transthorakale Echokardiographie (api-
kaler Vierkammerblick, Farbdoppler) eines
hdmodynamisch wirksamen ASD 2 (Pfeil)
mit deutlich dilatierten rechten Herzhoh-
len (im Bild links).
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Pulmonalkreislauf, der zu einer deutlichen Zunahme des pul-
monalen Blutflusses mit rechtsventrikuldrer Volumsbelastung
und in Folge zur Rechtsherzinsuffizienz fithren kann. Das
Shuntvolumen hangt von der Defektgrofie, der Compliance
der Ventrikel und den Druckwerten in beiden Vorhéfen ab. Ein
signifikanter Links-Rechts-Shunt liegt bei einem Verhaltnis
von Pulmonal- zu Systemblutfluss von > 1,5 (Qp : Qs > 1,5: 1)
vor. Die bei Erwachsenen typischen zur Diagnose fithrenden
Beschwerden sind Einschrankung der Leistungsfihigkeit,
Atemnot bei korperlicher Belastung als Zeichen der Rechts-
herzbelastung (Beginn typischerweise zwischen dem dritten
und fiinften Lebensjahrzehnt), Palpitationen verursacht durch
Herzrhythmusstorungen (meist Vorhofflimmern oder Vorhof-
flattern), paradoxe Embolien oder nur rezidivierende pulmo-
nale Infekte.

Der typische Auskultationsbefund ist ein fixiert gespaltener
2. Herzton mit funktionellem Systolikum mit Punctum ma-
ximum am linken oberen Sternalrand (2. Interkostalraum
links parasternal in der Medioklavikularlinie). Im EKG sind
ASD-typische, jedoch unspezifische Verdnderungen, zum Bei-
spiel das Vorliegen eines Rechtstyps oder eines (in)kompletten
Rechtsschenkelblocks, ersichtlich.

Im Rahmen der Abklarung bei ASD-Verdacht ist die Echokar-
diographie die bildgebende Methode der Wahl mit Gabe eines
Kontrastmittels und transésophagealer Echokardiographie.
Gelegentlich wird ein ASD auch als Zufallsbefund in einer
Echokardiographie gefunden. Insbesondere bei Diskrepanz
der ASD-Defektgrofie mit der klinischen Symptomatik und
den Rechtsherzbelastungszeichen miissen zusitzliche Defek-
te ausgeschlossen werden, wie zum Beispiel fehlmiindende
Lungenvenen (siche Online-Abb. 1) oder eine Obstruktion
im rechtsventrikuldren Ausflusstrakt, wie zum Beispiel eine
sub-, supra- oder valvulire Pulmonalstenose. Als Normva-
riante ohne Konsequenzen findet sich zusitzlich gehiuft bei
ASD (besonders bei sog. ,unroofed coronary sinus“) eine
iber einen dilatierten Koronarsinus in den rechten Vorhof

miindende linkspersistierende obere Hohlvene (siehe Online-
Abb. 2, 3). In der Echokardiographie findet sich als typischer
Hinweis dafiir ein deutlich dilatierter Koronarsinus (am bes-
ten zu sehen im parasternalen Langsschnitt oder im apikalen
Vier- und Dreikammerblick; siehe Online-Abb. 4).

Jeder hdmodynamisch wirksame ASD 2 sollte verschlossen wer-
den, wobei der katheterinterventionelle Eingriff die bevorzugte
Methode darstellt. ASD-Patienten, die vor dem 25. Lebensjahr
verschlossen wurden, haben eine normale Lebenserwartung
(Mortalitatsbenefit) und Komplikationen sind auch im Lang-
zeitverlauf sehr selten. Bei einem Verschluss nach dem 25. Le-
bensjahr kénnen spite supraventrikuliare Rhythmusstérungen
auftreten, jedoch zeigt sich bei Verschluss bis zum 40. Lebens-
jahr noch ein Arrhythmiebenefit [1, 9]. Die Haufigkeit der sup-
raventrikularen Arrhythmien nimmt mit dem Alter zu (insbe-
sondere bei > 40-Jdhrigen), sodass viele ASD-Patienten primér
tiber Rhythmusstorungen im Erwachsenenalter diagnostiziert
werden. Ein ASD-Verschluss bei Erwachsenen tiber 40 Jahren
beeinflusst die Haufigkeit dieser Rhythmusstérungen trotz ver-
besserter Himodynamik und klinischer Symptomatik nicht.

Nach interventionellem ASD-Verschluss (Abb. 2) kommt es
voriibergehend sogar zu einem Anstieg der Arrhythmierate
bis zur ginzlichen Endothelialisierung des Schirms. Generell
bleibt auch nach einem ASD-Verschluss (Intervention oder
Operation) in diesem Alter ein hohes atriales Arrhythmie-
risiko bestehen. Bei jedem Patienten mit nicht-invasiven Zei-
chen eines erhohten systolischen pulmonal-arteriellen Druckes
(syst. PAP), wie zum Beispiel dilatierter rechter Ventrikel oder
echokardiographisch geschitzter syst. PAP > 40 mmHg, muss
vor einem ASD-Verschluss der pulmonale GefifSwiderstand
(PVR) invasiv gemessen werden [1]. Die Haufigkeit eines er-
hohten pulmonal-arteriellen Druckes (PAP) steigt mit zuneh-
mendem Alter der Patienten [1, 9], jedoch ist eine hochgradige,
fixierte pulmonale Hypertonie selten (ca. 5 %). Es bleibt ein
Verschluss bis zu einem PVR von < 5 Wood-Einheiten (WU)
moglich. Die Patienten profitieren durch eine Verbesserung
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Abbildung 2: Amplatzer-Vorhofseptum-Defekt-Occluder vor der Freiset-
zung. Die intrakardiale Echokardiographiesonde ist durch einen Pfeil mar-
kiert.

der Beschwerden, einen Abfall des PAP und eine Abnahme der
rechtsventrikularen Grofle. Bei einem PVR von > 5 WU ist eine
spezifische Therapie der pulmonal-arteriellen Hypertonie (z. B.
Endothelinrezeptorantagonisten in Kombination mit Phospho-
diesteraseinhibitoren) indiziert und der Erfolg der Therapie im
Verlauf zu kontrollieren (Responder zeigen einen Abfall des
PVRvon >20 %). Sollte es unter dieser Therapie zu einem Riick-
gang des PVR auf < 5 WU kommen, ist gegebenenfalls auch nur
ein teilweiser — sogenannter fenestrierter - Verschluss des ASD
moglich (spezielle Schirme mit Restoffnung, Loch-Patch). Bei
Patienten mit einer eingeschrankten systolischen oder diastoli-
schen Linksventrikelfunktion kann ein vollstindiger ASD-Ver-
schluss zu Fiillungsstérungen des linken Ventrikels mit Ver-
schlechterung der Herzinsuffizienzsymptomatik und kardialer
Dekompensation fithren. In unklaren Fillen ist eine sorgfaltige
pré-interventionelle Evaluierung mittels Ballonokklusion und
hdmodynamischen Messungen notwendig. Daraus kann sich
die Entscheidung fiir einen kompletten, einen teilweisen oder

der Verzicht auf einen ASD-Verschluss ergeben. Eine Kontra-
indikation fiir einen ASD-Verschluss besteht generell bei einem
therapieresistenten PVR > 5 WU bzw. > % des systemischen
Geféfiwiderstandes oder einer Abnahme der arteriellen Sauer-
stoffsattigung unter korperlicher Belastung auf < 90 % [1]. Bei
ASD-Patienten im fortgeschrittenen Lebensalter, bei denen der
ASD zum Beispiel wegen fehlender ausreichend grofier Rand-
sdume zur stabilen Verankerung des Schirms interventionell
nicht verschlossen werden kann, muss der zu erwartende klini-
sche Nutzen eines ASD-Verschlusses sorgfiltig gegeniiber dem
Operationsrisiko abgewogen werden.

m Kongenital korrigierte Transposition der
groB3en Arterien (ccTGA)

Die c¢cTGA ist sehr selten (< 1% aller kongenitalen Herz-
erkrankungen) [1], eine isolierte ccTGA (ohne Ventrikelsep-
tumdefekt oder Pulmonalklappenstenose) findet sich nur bei
< 10 % der Patienten und sollte nicht mit einer Non-compac-
tion-Kardiomyopathie aufgrund der stiarkeren Trabekularisie-
rung des systemischen, morphologisch aber rechten Ventrikels
verwechselt werden.

Bei Patienten mit ccTGA ist der rechte Ventrikel mit der Aorta
und der linke Ventrikel mit dem Truncus pulmonalis verbun-
den [1, 2], aber gleichzeitig sind bei dieser Fehlbildung auch
beide Vorhéfe vertauscht (atrioventrikuldre mit gleichzeitiger
ventrikuloarterieller Diskordanz, Abb. 3), sodass auch ohne
Korrekturoperation das Uberleben méglich ist. Die Aorta geht
dabei meistens anterior vom rechten und der Truncus pul-
monalis posterior vom linken Ventrikel ab. Der systemische
rechte Ventrikel ist jedoch wegen seiner unterschiedlichen
Morphologie und Struktur im Vergleich zum linken Ventrikel
eine Schwachstelle im Langzeitverlauf. Dies fiihrt langfristig
zur Dilatation des Systemventrikels mit Trikuspidalklappen-
(= systemische atrioventrikulare Klappen-) Insuffizienz und
Herzinsuffizienzbeschwerden.

Ca. 25 % der Patienten mit isolierter ccTGA entwickeln bis
zum 45. Lebensjahr Herzinsuffizienzsymptome und werden im
Zuge der Abklarung bei Kardiomyopathieverdacht erstdiagnos-

Abbildung 3: Kongenital korrigierte Trans-
position der groRen Arterien (ccTGA). A: Trans-
thorakale Echokardiographie - apikaler Vier-
kammerblick: Die aufféllige Trabekulierung
des als Systemventrikel fungierenden morpho-
logisch rechten Ventrikels ist durch einen Pfeil
markiert.

B: Schematische Darstellung der Pathophysio-
logie: 1=RV,2=LV,3=LA,4=RA

Dieses schematische Diagramm wurde mit
Genehmigung der Universitdat Basel von
http://www.chd-diagrams.com entnommen
(Diese Abbildungen sind vom New Media Cen-
ter der Universitat Basel [Schweiz] unter der
Creative Commons NonCommercial NoDeriva-
tives 4.0 International License lizensiert).

RA = rechter Vorhof, LA = linker Vorhof, RV =
rechter Ventrikel, LV = linker Ventrikel.

.........
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Abbildung 4: Morbus Ebstein. A: Schemati- A
sche Darstellung der Pathophysiologie: 1 =

nach apikal verschobenes septales Segel

der TK, 2 = ,Tethering” des vorderen Segels

der TK, 3 = TK-Insuffizienz

Dieses schematische Diagramm wurde mit
Genehmigung der Unoversitat Basel von
http://www.chd-diagrams.com entnom-

men (Diese Abbildungen sind vom New Me-

dia Center der Universitat Basel [Schweiz]

unter der Creative Commons NonCommer-

cial NoDerivatives 4.0 International License
lizensiert).

B: Rechtsventrikuldr betonter transtho-
rakaler Vierkammerblick: Das nach apikal
verschobene septale Segel der TK ist durch

einen Pfeil markiert.

RA = rechter Vorhof, LA = linker Vorhof, RV = 2-
rechter Ventrikel, LV = linker Ventrikel, MK =
Mitralklappe, TK = Trikuspidalklappe

tiziert. Eine Korrekturoperation ist zu diesem Zeitpunkt sehr
umstritten. Meist haben ccTGA-Patienten jedoch zusitzliche
Anomalien, z. B. Septumdefekte, Klappenstenosen, AV-Uber-
leitungsstérungen (auch Spitmanifestation im Erwachsenen-
alter ist moglich), eine linksventrikulare Ausflusstraktobstruk-
tion oder Morbus-Ebstein-dhnliche, nach apikal verlagerte
Trikuspidalklappensegel mit signifikanter Insuffizienz (Abb. 4),
und werden dadurch bereits in der Kindheit symptomatisch
und diagnostiziert.

In der klinisch-physikalischen Untersuchung finden sich zu-
meist Zeichen der Klappen- oder Herzinsuffizienz. Im EKG
kann ein initiales, septales Q in I, aVL, V,—V; fehlen, und bei
ca. 50 % der Patienten liegt ein Sinusrhythmus mit AV-Block
ersten Grades vor.

Wegweisend in der Diagnostik sind in der Echokardiographie
ein stark trabekulierter Systemventrikel subaortal, der die Cha-
rakteristika eines rechten Ventrikels mit einem Moderator-
band zeigt, und eine systemische atrioventrikuldre Segelklappe
(= Trikuspidalklappe) mit 3 Segeln, deren Klappenansatz nach
apikal verlagert ist.

Herzinsufhizienzsymptome werden symptomatisch behandelt.
Es gibt keine Daten, die eine Verbesserung der Uberlebensrate
durch die etablierte {ibliche neurohumorale medikamentdse
Standardherzinsuffizienztherapie zeigen [1]. Die umfang-
reichsten Daten gibt es derzeit noch zur Therapie der schweren
Rechtsherzinsuffizienz mit dem Angiotensinrezeptorblocker
Valsartan [1]. Rhythmusstérungen werden in Abhéngigkeit
ihrer klinischen Prisentation medikamentds oder mittels
(biventrikuldrer) Schrittmacherimplantation behandelt, eine
hochgradige Trikuspidalklappeninsuffizienz herzchirurgisch.
Letztendlich konnen iiber die Jahrzehnte die Verdnderungen
in einer terminalen Herzinsuffizienz des systemischen rech-
ten Ventrikels mit dem Risiko von malignen ventrikuldren
Herzrhythmusstérungen miinden, die eine Implantation eines
implantierbaren Kardioverter-Defibrillators (ICD) und gege-
benenfalls auch eines rechtsventrikuldren Assist-Device zur
mechanischen Kreislaufunterstiitzung als Uberbriickung bis
zur Herztransplantation erfordern konnen.

Persistierender Ductus arteriosus Botalli
(PDA)

Der PDA ist ein Gefif3, das die proximale deszendierende tho-
rakale Aorta zumeist unmittelbar nach dem Abgang der Arte-
ria subclavia sinistra mit dem Dach des Truncus pulmonalis
im Bereich des Abganges der linken Pulmonalarterie verbindet
(Abb. 5A). Er verschlief3t sich in den meisten Fillen innerhalb
von 1-2 Tagen nach der Geburt. Ein PDA ist das 3. haufigste
kongenitale Vitium (Prdvalenz ca. 1/1000 Geburten; ca. 10 %
aller kongenitalen Vitien) und tritt bei Frauen haufiger und in
der Regel isoliert auf [1, 7, 10].

Die Zeitdauer bis zur Entwicklung klinischer Beschwerden
héngt vom Shuntvolumen ab, der Shuntfluss vom Widerstand,
der durch die Konfiguration und den minimalen Durchmesser
des PDA bestimmt wird [9]. Bei geringem Shuntfluss kann bei
Erwachsenen der typische Auskultationsbefund eines kontinu-
ierlichen Maschinengerdusches mit Punctum maximum am 2.
linken Interkostalraum par asternal oder retrothorakal diskret
sein oder auch fehlen (,silent duct”) [10, 11]. Im EKG kon-
nen Zeichen der linksventrikuldren Hypertrophie vorhanden
sein. Bei Erwachsenen ist in der transthorakalen Echokardio-
graphie im parasternalen Querschnitt oder von suprasternal
der typische retrograde Blutfluss im Truncus pulmonalis bzw.
zur Pulmonalisbifurkation gelegentlich nicht eindeutig dar-
stellbar. Bei Erwachsenen mit PDA-Verdacht sollte daher die
Indikation fiir eine Computertomographie (CT) grofiziigig
gestellt werden. Die CT-Angiographie erlaubt eine sehr gute
dreidimensionale Rekonstruktion, die fiir die Planung des
katheterinterventionellen Verschlusses (= Therapie 1. Wahl) fiir
die Auswahl des passenden Devices sehr hilfreich ist (Abb. 5).

Durch den jahrelangen post-trikuspidalen Links-Rechts-
Shunt kann es auch bei moderatem Shuntvolumen zu einer
Volumsbelastung des linken Ventrikels mit Herzinsuffizienz-
symptomen kommen. Ein PDA stellt somit eine weitere selte-
ne Herzinsuffizienzursache bei Erwachsenen dar [1, 10]. Ein
katheterinterventioneller PDA-Verschluss kann auch noch bei
Erwachsenen zu einer deutlichen Verbesserung der Herzinsuf-
fizienzsymptomatik fithren, und daher sollte insbesondere bei
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Abbildung 5: Persistierender Ductus arte-
riosus Botalli (PDA). A: Dreidimensionale Re-
konstruktion einer Computertomographie-
angiographie eines erwachsenen Patienten
mit persitierendem Ductus arteriosus Botalli
(Pfeil). Die Computertomographie spielt
bei Erwachsenen eine entscheidende Rolle
zur Planung der Intervention. (Diese Abbil-
dung wurde freundlicherweise von der Uni-
versitatsklinik fir Radiologie Innsbruck [G.
Feuchtner] zur Verfligung gestellt).

B: Interventioneller Verschluss: Diese Abbil-
dung zeigt einen Amplatzer-Ductus-Occlu-
der Il vor der Freisetzung (Pfeil).

Frauen mit dilatiertem linken Ventrikel ohne fassbare Ursache
auch an diese sehr seltene Herzinsuffizienzursache gedacht
werden [10]. Besonders im fortgeschrittenen Lebensalter muss
ein neu diagnostizierter PDA nicht unbedingt die Hauptursa-
che der bestehenden Herzinsuffizienzsymptomatik sein [12,
13]. Dieser Befund muss daher kritisch bewertet werden, ins-
besondere dann, wenn ein interventioneller Verschluss zum
Beispiel wegen Verkalkungen im PDA-Bereich mit erhdhtem
Risiko verbunden ist. Ein PDA-Verschluss ist problemlos bei
einem PVR von < 3 WU méglich, er kann aber auch noch bei
Patienten mit pulmonaler Hypertonie und einem PVR von 3-5
WU bei einem signifikanten Shunt (Qp : Qs > 1,5 : 1) durch-
gefithrt werden [1].

® Morbus Ebstein (Ebstein-Anomalie)

Die Ebstein-Anomalie ist sehr selten (Pravalenz ca. 0,04/1000
Geburten; ca. 0,5 % aller kongenitalen Vitien) und durch eine
abnormal geformte und nach apikal verlagerte Trikuspidal-
klappe gekennzeichnet (Abb. 4) und tritt zudem bei ca. einem
Drittel der Patienten mit ccTGA auf. Das septale und das pos-
teriore Segel sind in Richtung des rechtsventrikuldren Apex
disloziert und oft am Endokard fixiert (,tethering”), wiahrend
das vergroflerte anteriore Segel segelartig am Annulus ansetzt
[1, 7]. Die Trikuspidalklappe ist durch den dadurch ausgeldsten
Zug der Sehnenfiden mit Fixierung der Segel oft insuffizient,
wodurch in Folge ein vollstindiger Klappenschluss nicht mehr
moglich ist. Durch die Verlagerung der Klappensegel kommt es
zu einer ,, Atrialisierung” eines Teiles des rechten Ventrikels mit
reduzierter Funktion des rechten Ventrikels. Zusitzlich findet
sich haufig ein ASD 2 oder ein persistierendes Foramen ovale
und zusétzlich relativ hdufig ein Praexzitationssyndrom [1].

Die himodynamischen Folgen der Ebstein-Anomalie hangen
vom Ausmafd der Atrialisierung des rechten Ventrikels, dem
Schweregrad der Trikuspidalklappeninsuffizienz und der Gro-
e eines ev. zusitzlich vorliegenden ASD ab. Klinisch konnen
daher Patienten mit Morbus Ebstein bei leichten Veranderun-
gen erst im Erwachsenenalter symptomatisch werden oder
sich bereits primar als zyanotisch mit einer Hepatomegalie im
Kindesalter prisentieren.
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In der Auskultation kann sich ein weit gespaltener 1. und 2.
Herzton finden. Im EKG kénnen sich Zeichen einer rechtsatri-
alen Vergroflerung, ein verlangertes PQ-Intervall, ein Rechts-
schenkelblock, aber auch multiple supra- und ventrikulére
Arrhythmien finden. Die Patienten kénnen daher primér auch
nur durch Rhythmusstérungen auffillig werden und im Lang-
zeitverlauf konnen auch potentiell lebensbedrohliche ventri-
kuldre Rhythmusstérungen auftreten. Die Echokardiographie
ermoglicht unter anderem Aussagen {iber das Ausmaf} und
Funktion der Trikuspidalklappenveranderungen und iiber die
verbliebene Rechtsventrikelfunktion.

Die Behandlungsoptionen werden durch die Symptome be-
stimmt, eine konservative Therapie kann diese voriibergehend
verbesssern. Interventionelle ASD- oder PFO-Verschliisse
diirfen nur nach sorgfiltiger Nutzen-/Risikoabwéigung durch-
gefithrt werden [1]. Zuvor miissen ein dadurch verursachter
Anstieg des rechtsatrialen Druckes und ein Abfall des systemi-
schen Herzminutenvolumens ausgeschlossen werden. Herz-
chirurgische Eingriffe erfordern grofle Erfahrung auf diesem
Spezialgebiet: Die initiale hohe operative Mortalitétsrate von
> 25 % konnte in spezialisierten Zentren deutlich auf < 6 %
reduziert werden [14]. Uber 90 % dieser operierten Patienten
tiberlebten mehr als 10 Jahre mit einer guten korperlichen Be-
lastbarkeit (NYHA-Funktionsklasse 1 oder 2). Bei Patienten
mit nicht so erfolgreichem Ausgang oder bei schwerer biven-
trikuldrer Dysfunktion ist eine Herztransplantation eine mog-
liche Option bei terminaler Herzinsuffizienz.

m Aortenisthmusstenose (Coarctatio aortae =
CoA)

Die CoA wird als Teil einer generalisierten Arteriopathie und
nicht nur als Aortenverengung betrachtet, die sich als nur dis-
krete Stenose oder als langes hypoplastische Aortenbogenseg-
ment prasentieren kann. Ihr Anteil an den kongenitalen Vitien
betragt ca. 3,6 % (Prévalenz: ca. 0,3/1000 Geburten) [7]. Typi-
scherweise findet sich die CoA dort, wo der Ductus arteriosus
inseriert und ist oft mit einer bikuspiden Aortenklappe (bis zu
85 %) und einem daraus resultierenden Aortenklappenvitium
und im Langzeitverlauf auch mit einer Ausbildung eines An-
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Abbildung 6: Aortenisthmusstenose. A: Schematische Darstellung der Stenose im Bereich des Aortenisthmus (1). Dieses schematische Diagramm wurde
mit Genehmigung der Universitat Basel von http://www.chd-diagrams.com entnommen (Diese Abbildungen sind vom New Media Center der Universitat
Basel [Schweiz] unter der Creative Commons NonCommercial NoDerivatives 4.0 International License lizensiert).

B: Magnetresonanztomographieangiographie der Aorta: Die Isthmusstenose ist durch einen roten Pfeil markiert, auffallend sind die ausgepragten Kollate-
ralen Uber die Interkostalarterien und die Arteriae phrenicae beidseits. (Diese Abbildung wurde freundlicherweise von der Universitatsklinik fir Radiologie

Innsbruck [A. Mayr] zur Verfugung gestellt).

C: Zustand nach Implantation eines,covered stent” im Bereich der Stenose, kein Restgradient nach der Intervention.

eurysmas der Aorta ascendens und deutlich seltener mit einer
sub- oder supravalvuliren Aortenstenose, einer Mitralklap-
penstenose, einem Shone-Komplex und einem Turner- oder
Williams-Beuren-Syndrom vergesellschaftet [1]. Ein Aorten-
aneurysma oder eine Re-CoA koénnen sich als Spatkomplika-
tion im Operationsgebiet oder im Areal fritherer Interven-
tionen (Dilatation, Stent) ausbilden. Extrakardiale vaskuldre
Manifestationen betreffen Fehlabginge der rechten Arteria
subclavia, arterielle Kollateralkreisldufe und intrazerebrale ar-
terielle Aneurysmen in bis zu 10 % der Patienten.

Einzelne Patienten mit leichten oder gut kompensierten For-
men der CoA werden erst im Erwachsenenalter zumeist im
Rahmen der Hypertonieabklarung oder bei Sekunddrmani-
festationen, wie zum Beispiel einer intrakraniellen Blutung,
erstmals diagnostiziert. Leitsymptome der CoA sind Kopf-
schmerzen, Nasenbluten, Benommenheit, Angina abdomi-
nalis, Claudicatio intermittens oder ,kalte Fiifle”. Im Rahmen
der Hypertonieabklarung bei jungen Erwachsenen soll daher
immer auch an diese Gefiflanomalie mit Stenose im Bereich
des Aortenisthmus gedacht werden (Abb. 6).

Sie kann in der Echokardiographie von suprasternal zumeist
gut dargestellt werden. Wegweisend in der Diagnostik der
CoA sind zudem Blutdruckmessungen an Armen und Beinen.

Die typische Abschwachung der systolischen Blutdruckwer-
te in den Beinen und Abschwichung und Verzégerung der
palpierten Femoralpulse sind abhéngig vom Schweregrad der
Aortenisthmusstenose und dem Ausmaf3 der Kollateralenbil-
dung (Abb. 6B) zur Uberbriickung der Stenose. Bei Abgang der
Arteria subclavia sinistra nach der Stenose findet sich zudem
eine signifikante (> 20 mmHg) systolische Blutdruckdifferenz
zwischen dem rechten und dem linken Arm, insbesondere
bei korperlicher Belastung. Am Riicken dorsal (interskapulir,
paravertebral links) ist das typische systolisch-diastolische
Stromungsgerdusch unterschiedlicher Lautstirke am besten
auskultierbar; es kann aber bei einzelnen Patienten auch feh-
len. Neben der oben erwihnten Echokardiographie sind CT
und Magnetresonanztomographie die ergdnzenden bildgeben-
den Methoden der Wahl zur Diagnosesicherung und Planung
der weiteren Therapie. Ein invasiv gemessener (peak-to-peak)
Druckgradient von > 20 mmHg im Stenosebereich beim nicht-
sedierten Patienten bestitigt die hamodynamische Relevanz
der Engstelle. Die katheter-interventionelle Stentimplantation
stellt die Therapie der Wahl dar (Abb. 6C) [1].

Alle Abbildungen finden Sie online unter
https://www.kup.at/journals/abbildungen/15314.html

J KARDIOL 2023; 30 (3-4) 61


http://www.chd-diagrams.com
https://www.kup.at/journals/abbildungen/15314.html

Erstmanifestation von angeborenen Herzerkrankungen im Erwachsenenalter

Relevanz fiir die Praxis

Die haufigsten angeborenen Herzfehler mit einem Gesamt-
anteil von ca. 58 % sind ASD, VSD und PDA [7]. Im Gegensatz
zum hdamodynamisch relevanten VSD und PDA manifestieren
sich hamodynamisch relevante ASD 2 klinisch relativ haufig
erst im Erwachsenenalter. An kongenitale Herzerkrankungen
sollte bei Erwachsenen (auch bei dlteren Patienten) als Ursa-
che fir kardiale Beschwerden (z. B. Herzinsuffizienz, Rhyth-
musstorungen) gedacht werden, insbesondere nachdem die
sonst Ublichen hadufigen Ursachen fiir diese Beschwerden in
dieser Altersgruppe ausgeschlossen wurden. Dies erfordert
jedoch, dass diese Erkrankungen auch als mogliche Ursachen
in Betracht gezogen werden.

Diese Ubersicht soll daher helfen, das Bewusstsein der be-
handelnden Arzte fiir diese seltenen Ursachen zu verbessern.
Geeignete Interventionen kénnen die Beschwerden dieser
EMAH-Patienten zusatzlich zur Ublichen medikamentdsen
Standardtherapie auch noch im Erwachsenenalter entschei-
dend verbessern.
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Schwangerschaft bei Frauen mit
angeborenem Herzfehler

Kurzfassung: Die physiologischen Verdnderungen
des Herz-Kreislaufsystems in der Schwangerschaft
konnen bei Frauen mit angeborenem Herzfehler,
abhangig vom Schweregrad der zugrunde liegenden
kardialen Erkrankung, zu Komplikationen fiihren.
Die haufigsten kardialen Ereignisse sind Arrhyth-
mien und Herzinsuffizienz, seltener Aortendissek-
tionen, kardiale Ischamie, Thrombembolien und Tod.
Zusatzlich ist das Risiko fiir geburtshilfliche und auch
fetale Komplikationen erhdht. Daher sollten Frauen
mit angeborenem Herzfehler bereits im jugend-
lichen Alter im Rahmen der regelmédRigen kardio-
logischen Kontrollen iiber dieses Risiko und auch
sichere  Kontrazeptionsmethoden altersaddquat
aufgekldrt werden, um ungeplante Schwanger-
schaften zu meiden. Fiir die meisten Patientinnen ist
eine Schwangerschaft méglich. Vor einer geplanten
Schwangerschaft sollten eine kardiale Abklérung
und prékonzeptionelle Beratung iiber kurz- und

B. Wichert-Schmitt’, I. Scharnreitner?

langfristige miitterliche und fetale Risiken mit der
Frau und ihrem Partner erfolgen.

Eine Betreuung im multidisziplinaren kardio-
logisch-geburtshilflichen Team mit regelmaBigen
Kontrollen in der Schwangerschaft, Planung und
Durchfiihrung der Entbindung sowie Observanz in
der postpartalen Phase ist erforderlich.

Schliisselwdrter: Schwangerschaft, EMAH, Risiko

Abstract: Pregnancy in women with congeni-
tal heart disease. The physiologic changes of preg-
nancy increase the risk for cardiac complications in
women with congenital heart disease, depending on
the severity of the underlying cardiac disease.
Arrhythmias and congestive heart failure epi-
sodes are the most frequent complications but aortic
dissection, cardiac ischemia, thromboembolism

and death can occur. Also, the risk for obstetric and
fetal complications is increased. Counseling about
pregnancy risks should be integrated in the regular
cardiac follow up visits of young women with con-
genital heart disease and should include information
about efficient and safe contraception options to
avoid unplanned pregnancy. Most women can have a
successful pregnancy. Prior to pregnancy a thorough
cardiac assessment and pre-pregnancy counseling
about short- and long-term risks of the woman and
her partner is important.

(ardiac and obstetric care should be provided by
a multi-disciplinary cardio-obstetric team, and com-
prises reqular follow-up during pregnancy, the plan-
ning and performing of the delivery and observation
during the post-partum period. J Kardiol 2023; 30
(3-4): 64-8.

Key words: pregnancy, ACHD, risk

Schwangerschaft - physiologische Verande-
rungen

Die physiologischen Veranderungen in der Schwangerschaft
stellen einen Stresstest fiir das kardiovaskuldre System einer
Frau dar. So steigt das Herzminutenvolumen durch Zunah-
me des Blut- und Schlagvolumens sowie der Herzfrequenz
um etwa 50 % an. Mit der Ausbildung der Plazenta sinkt
der systemische Gefifiwiderstand und damit zu Beginn der
Schwangerschaft auch der Blutdruck, der dann gegen Ende
der Schwangerschaft wieder auf das Ausgangsniveau ansteigt.
Hormonelle Veranderungen wiederum erhdhen das Risiko fiir
Arrhythmien, Thromboembolien und Geféfidissektionen.

Sowohl bei einer vaginalen Entbindung als auch im Rahmen
einer Sectio steigt die Belastung des Herz-Kreislaufsystems
noch einmal signifikant an. Zusdtzlich zur Ausschiittung von
Katecholaminen, ausgelést durch korperliche Anstrengung,
Schmerzen und auch Angst wiahrend der Geburt, kommt es in
den Stunden und Tagen nach der Entbindung zu ausgeprégten
Volumsumverteilungen in das miitterliche Gefdfisystem (Au-
totransfusion aus der Plazenta, Dekompression der Vena cava
inferior und Resorption von Fliissigkeitseinlagerungen im Ge-
webe) und durch den Wegfall des plazentaren Gefaf3bettes zu
einem abrupten Anstieg des systemischen GefafSwiderstandes.
Bis zur kompletten Riickbildung der schwangerschaftsassozi-
ierten hamodynamischen Verdnderungen dauert es 6-9 Mo-
nate nach der Entbindung [1].

Miitterliches kardiales und geburtshilfli-
ches Risiko und fetales Risiko

Frauen mit angeborenem Herzfehler konnen in Abhéngigkeit
vom Schweregrad ihres Herzfehlers im Verlauf der Schwan-
gerschaft, wihrend der Geburt, in der unmittelbaren postpar-
talen Phase bis mehrere Monate nach der Entbindung kardiale
Komplikationen zu erleiden. Die haufigsten sind Herzinsuf-
fizienz und Arrhythmien, seltener Aortendissektionen, kar-
diale Thromboembolien, kardiale Ischdmie oder Tod. Das
Risiko fiir geburtshilfliche Komplikationen wie Fehlgeburten,
antepartale und postpartale Blutungen ist ebenfalls signifikant
hoéher [2].

Die miitterliche kardiale Erkrankung beeinflusst auch das fe-
tale Risiko, vor allem, wenn die erforderliche Steigerung des
Herzminutenvolumens der Frau limitiert und/oder die Sauer-
stoffsdttigung erniedrigt ist. Fetale Komplikationen umfassen
Frithgeburtlichkeit, niedriges Geburtsgewicht, intrauterine
Wachstumsverzogerung, Todgeburten und neonatale Kompli-
kationen wie Atemnotsyndrom, intraventrikuldre Blutungen
und Tod. Auch miitterliche Medikamente, Untersuchungen
und medizinische Interventionen, die wihrend der Schwan-
gerschaft eingenommen bzw. durchgefithrt werden, konnen
Auswirkungen auf den Fetus haben [2].

Das Transmissionrisiko fiir angeborene Herzfehler liegt bei
etwa 3-5 %, kann aber bei gewissen Herzfehlern (z. B. bikuspi-
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Aus der 'Abteilung fur Innere Medizin 1 - Kardiologie und internistische Intensivmedizin und der 2Abteilung firr Gynakologie und Geburtshilfe, Fetomaternale Medizin, Kepleruniversi-

tatsklinikum Linz

Korrespondenzadresse: OA Dr. Barbara Wichert-Schmitt, Abteilung fiir Kardiologie und internistische Intensivmedizin, Kepleruniklinikum Linz, Med Campus Ill, A-4020 Linz, Kranken-

hausstral3e 9a; E-Mail: barbara.wichert-schmitt@kepleruniklinikum.at

64 J KARDIOL 2023; 30 (3-4)



de Aortenklappe, atrioventrikuldre Septumdefekte) hoher sein
und bei genetischen Syndromen, wie z. B. dem Marfan-Syn-
drom, 50 % betragen [3].

Abschitzen des Schwangerschaftsrisikos

Wie grof3 das Risiko einer Schwangerschaft nun fiir eine Frau
und ihren Fetus ist, hangt vom Schweregrad der zugrunde lie-
genden kardialen Erkrankung ab.

Schwangerschafts-Risikoscores fiir Frauen mit kardialen Vor-
erkrankungen helfen, das Risiko fiir kardiale Komplikationen
im Falle einer Schwangerschaft abzuschitzen. Allerdings ist
eine exakte Voraussage iiber den individuellen Schwanger-
schaftsverlauf nicht moglich, da selbst bei gleicher kardialer
Diagnose aufgrund unterschiedlicher vorausgegangener kar-
dialer Interventionen, Voroperationen, Komplikationen und
Komorbidititen oft grofle Unterschiede zwischen den ein-
zelnen Frauen bestehen. Auch sind die Fallzahlen beziiglich
Schwangerschafts-Outcomes fiir einzelne Herzfehler in der
Literatur oft sehr klein [3, 4].

Die ,2018 ESC-Guidelines on the management of cardio-
vascular diseases during pregnancy” empfehlen den modifi-
zierten WHO-Risikoscore, der eine Einteilung vor allem auf
Basis des vorliegenden Herzfehlers in 5 Risikostufen vornimmt.
Die Komplikationsrate in der kleinsten Risikostufe (mWHO I)
ist im Vergleich zu Frauen ohne kardiale Vorerkrankung nicht
wesentlich erhoht, wihrend fiir Frauen in der hochsten Risi-
kostufe (mWHO 1V) aufgrund des hohen Morbiditéts- und
Mortalitétsrisikos (40-100 %) eine Schwangerschaft nicht
empfohlen wird [3] (Tab. 1).

Die kanadische CARPREG-II-Studie (Cardiac Disease in
Pregnancy Study) hat folgende Parameter identifiziert, die
das Schwangerschaftsrisiko zusétzlich erhohen: frithere kar-
diale Komplikation oder Arrhythmie, schlechte Belastbarkeit
(NYHA III-1V) oder Zyanose, mechanische Klappenprothe-
se, Ventrikelfunktionseinschriankung, signifikante linkssei-
tige valvuldre und nicht-valvuldre Obstruktion, pulmonale
Hypertonie, koronare Herzkrankheit, Aortopathie mit hohem
Risiko, keine vorhergehende kardiale Intervention und spa-
te kardiale Erstvorstellung in der Schwangerschaft( > 20
Schwangerschaftswoche) [4]. Zusitzliche risikomodulierende
Faktoren sind Rauchen, Adipositas sowie vorhergegangene
internistische Schwangerschaftskomplikationen (Hypertonie,
Praeklampsie, Diabetes) [3].

Frauen mit einfachen Herzfehlern und ohne
Komplikationen (mWHO I)

Generell gilt, dass Frauen mit einfachen Herzfehlern und ohne
Komplikationen kein wesentlich erhdhtes Schwangerschafts-
risiko im Vergleich zu Frauen ohne Herzfehler haben. Dazu
gehoren ein sehr kleiner oder operierter Vorhofseptumdefekt
(ASD), Ventrikelseptumdefekt (VSD) und persistierender
Ductus arteriosus Botalli (PDA) oder auch eine leichtgradige
Pulmonalklappenstenose. Diese Frauen konnen daher vom
niedergelassenen Kardiologen und im Rahmen der iiblichen
Mutter-Kind-Pass-Untersuchungen betreut werden und es
bedarf keiner speziellen kardialen oder geburtshilflichen
Mafinahmen. Allerdings sollte im Falle von neu auftretenden
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kardialen Symptomen unbedingt eine kardiale Abkldrung
durchgefiihrt werden und wenn notwendig, eine Uberweisung
an ein erfahrenes kardiales und geburtshilfliches Zentrum er-
folgen [3, 5].

Frauen mit einfachen Herzfehlern und Komplikatio-
nen und Frauen mit komplexen Herzfehlern

(mWHO I, mWHO II-1ll, mWHO IiI)

Im Gegensatz dazu sollen Frauen mit komplexen Herzfehlern
und Frauen mit einfachen Herzfehlern und Komplikationen
(z. B. verschlossener ASD II mit Arrhythmieanamnese) unbe-
dingt an einem spezialisierten Zentrum betreut werden. Ein
multidiziplindres Team bestehend aus Kardiologen mit Erfah-
rung in der Betreuung Erwachsener mit angeborenem Herz-
fehler, Pranatalmedizinern, Geburtshelfern und Anédsthesisten
sollte vorhanden sein. Zusatzlich kann es erforderlich sein,
dass auch Herzchirurgen, herzchirurgische Anisthesisten,
Padiater und neonatale Intensivmediziner involviert werden.

Die Schwangerschaftsbetreuung umfasst regelmaflige miitter-
liche und fetale Kontrollen wihrend der Schwangerschaft, die
Planung und Durchfiihrung der Entbindung, die postpartale
stationdre Uberwachung und ambulante Kontrollen sowie die
Organisation bzw. Wiederaufnahme einer addquaten langfris-
tigen kardialen Betreuung [3, 6, 7].

Frauen mit kardialen Erkrankungen entsprechend
der mWHO Risikoklasse IV

Schwerwiegende kardiale Erkrankungen, bei welchen ein
signifikant erhohtes Risiko fiir kardiale Komplikationen und
Mortalitdt in der Schwangerschaft besteht, umfassen: Pul-
monalarterielle Hypertonie, hohergradige systemische Ven-
trikeldysfunktion (EF < 30 % oder NYHA III-IV), frithere
peripartale Kardiomyopathie mit persistierender ventrikuld-
rer Dysfunktion, hochgradige symptomatische Aorten- oder
Mitralklappenstenose, hochgradige Aortenisthmusstenose,
maflig- bis hohergradige Dysfunktion eines systemischen
anatomisch rechten Ventrikels, signifikante Aorta-ascen-
dens-Dilatation (Grenzwerte variieren bei unterschiedlichen
Aortopathien: 45 mm bei Marfan-Syndrom oder einem ande-
ren hereditdren Aortopathiesyndrom, 50 mm bei bikuspider
Aortenklappe und Fallot-Tetralogie und 25 mm/m?* Korper-
oberfliche bei Turner-Syndrom), vaskuldres Ehlers-Danlos-
Syndrom und Fontan-Kreislauf mit Komplikationen.

Diesen Frauen sollte von einer Schwangerschaft abgeraten und
im Falle einer bereits bestehenden Schwangerschaft auch ein
Schwangerschaftsabbruch angeboten werden. Im Falle eines
unbedingten Schwangerschaftswunsches ist eine engmaschige
multidisziplindre Betreuung an einem erfahrenen spezialisier-
ten Zentrum erforderlich.

Durch Klappeninterventionen bez. Sanierung einer Aorten-
isthmusstenose oder eines Aorta-ascendens-Aneurysmas
kann das Schwangerschaftsrisiko reduziert werden [3, 6].

Friihzeitige Aufklarung und Kontrazeption

Idealerweise wird das Thema Schwangerschaft und Kontrazep-
tion bereits frithzeitig (wahrend der Transitionsphase im Teen-
ageralter) im Rahmen der regelméfiigen kardialen Kontrollen
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angesprochen, da ungeplante Schwangerschaften ein hoheres
Komplikationsrisko haben und vermieden werden sollten.
Dazu gehort auch die Beratung beziiglich effektiver und siche-
rer Kontrazeption und, wenn erforderlich, eine Uberweisung
hierfiir an einen gynakologischen Facharzt [8]. Fiir Frauen,
bei denen eine kardiale Kontraindikation fiir eine Schwanger-

schaft vorliegt (mWHO 1V), wird die Kontrazeption (auch
Hormonspirale) nach chefirztlicher Bewilligung bezahlt.

Modifizierbare Risikofaktoren wie Rauchen, Adipositas und
Bewegungsmangel sollen ebenfalls thematisiert und die Frau-
en zu einem gesunden Lebensstil motiviert werden.

Tabelle 1: mMWHO-Risikoklassen. Aus [3] mit Genehmigung der Oxford University Press.

mWHO | mWHO Il mWHO lI-1lI mWHO Il mWHO IV
Diagnosis Small or mild Unoperated atrial or Mild left ventricular Moderate left ventricu-  Pulmonary arterial
(if otherwise — pulmonary stenosis ventricular septal de-  impairment (EF >45%) lar impairment hypertension
well and un- fect (EF 30-45%)

complicated)

— patent ductus arte-
riosus
— mitral valve prolapse

Successfully repaired
simple lesions (atrial or
ventricular septal de-
fect, patent ductus ar-
teriosus, anomalous
pulmonary venous
drainage)

Atrial or ventricular ec-
topic beats, isolated

Repaired tetralogy of
Fallot

Most arrhythmias
(supraventricular ar-
rhythmias)

Turner syndrome
without aortic dilata-
tion

Hypertrophic cardio-
myopathy

Native or tissue valve
disease not considered
WHO | or IV (mild mi-
tral stenosis, moderate
aortic stenosis)

Marfan or other HTAD
syndrome without
aortic dilatation

Aorta <45 mm in bi-
cuspid aortic valve pa-
thology

Repaired coarctation

Atrioventricular septal
defect

Previous peripartum
cardiomyopathy with-
out any residual left
ventricular impairment

Mechanical valve

Systemic right ventri-
cle with good or mildly
decreased ventricular
function

Fontan circulation. If
otherwise the patient
is well and the cardiac
condition uncompli-
cated

Unrepaired cyanotic
heart disease

Other complex heart
disease

Moderate mitral steno-
sis

Severe asymptomatic
aortic stenosis

Moderate aortic dilata-
tion (40-45 mm in
Marfan syndrome or
other HTAD; 45—

50 mm in bicuspid
aortic valve, Turner
syndrome AS| 20—

25 mm/m?, tetralogy
of Fallot <50 mm)

Ventricular tachycardia

Severe systemic ven-
tricular dysfunction
(EF <30% or NYHA
class Il-1V)

Previous peripartum

cardiomyopathy with
any residual left ven-
tricular impairment

Severe mitral stenosis

Severe symptomatic
aortic stenosis

Systemic right ventri-
cle with moderate or
severely decreased
ventricular function

Severe aortic dilata-
tion (>45 mm in Mar-
fan syndrome or other
HTAD, >50 mm in bi-
cuspid aortic valve,
Turner syndrome ASI
>25 mm/m?, tetralogy
of Fallot >50 mm)

Vascular Ehlers-Danlos
Severe (re)coarctation

Fontan with any com-
plication

Risk

No detectable in-
creased risk of maternal
mortality and no/mild

Small increased risk
of maternal mortality
or moderate increase

Intermediate increased
risk of maternal mor-
tality or moderate to

Significantly increased
risk of maternal mor-
tality or severe mor-

Extremely high risk of
maternal mortality or
severe morbidity

increased risk in mor- in morbidity severe increase in mor-  bidity
bidity bidity
Maternal cardiac  2.5-5% 5.7-10.5% 10-19% 19-27% 40-100%
event rate
Counselling Yes Yes Yes Yes: expert counselling  Yes: pregnancy con-
required traindicated: if preg-
nancy occurs, termina-
tion should be
discussed
Care during Local hospital Local hospital Referral hospital Expert centre for preg-  Expert centre for preg-
pregnancy nancy and cardiac dis-  nancy and cardiac dis-

ease

ease

Minimal follow-
up visits during
pregnancy

Once or twice

Once per trimester

Bimonthly

Monthly or bimonthly

Monthly

Location of de-
livery

Local hospital

Local hospital

Referral hospital

Expert centre for preg-
nancy and cardiac dis-
ease

Expert centre for preg-
nancy and cardiac dis-
ease

AS| = aortic size index; EF = ejection fraction; HTAD = heritable thoracic aortic disease; MWHO = modified World Health Organization classification;

NYHA = New York Heart Association; WHO = World Health Organization.
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Prakonzeptionelle Abkliarung und Beratung

Im Falle eines aktuellen Kinderwunsches erfolgt eine ausfiihrli-
chekardiale Untersuchung mit genauer Anamnese, EKG, Echo-
kardiographie, Laboruntersuchungen und, wenn erforderlich,
weiterer Bildgebung, Ergometrie- und Spiroergometrie, um
den aktuellen kardialen Zustand und die Leistungsfahigkeit
einer Frau zu bestimmen. Auch die jéhrliche gynakologische
Routineuntersuchung sollte durchgefiihrt werden.

Auf Basis dieser Befunde kann das individuelle Risiko fiir kar-
diale, geburtshilfliche und fetale Komplikationen eingeschatzt
werden. Dies sollte der Frau und ihrem Partner in einem aus-
fithrlichen Gespréch mitgeteilt und besprochen werden. Da bei
schweren angeborenen Herzfehlern langerfristig, auch aufler-
halb einer Schwangerschaft, ein erhéhtes Risiko fiir kardiale
Komplikationen, Notwendigkeit neuerlicher kardialer Interven-
tionen oder Operationen und eventuell sogar eine signifikant re-
duzierte Lebenserwartung besteht, miissen auch diese Themen
angesprochen werden. Nur wenn beide Partner ein gutes Ver-
stindnis der Ausgangssituation, des Schwangerschafts- und des
Langzeitrisikos haben, kénnen sie gemeinsam eine Entschei-
dung fiir oder auch gegen eine Schwangerschaft treffen. Wenn
notwendig und méglich, sollen noch vor der Schwangerschaft
erforderliche Interventionen, Operationen, elektrophysiologi-
sche Untersuchungen/Ablationen oder eine Optimierung der
medikamentdsen Therapie vorgenommen werden [3, 6].

Planung der Schwangerschaft

Wenn sich eine Frau mit angeborenem Herzfehler fiir eine
Schwangerschaft entscheidet, miissen die Medikamente {iber-
priift und ein Therapieplan sowie die Haufigkeit der kardialen
und gynakologischen Kontrollen festgesetzt werden. Die Frau
sollte ebenfalls {iber mogliche kardiale Symptome wie akute Dys-
pnoe, Orthopnoe, tachykarde Palpitationen oder Thoraxschmer-
zen informiert und instruiert werden, wohin sie sich, wenn er-
forderlich, zur weiteren medizinischen Abklarung wenden kann.

Medikamente, die in der Schwangerschaft aufgrund nachge-
wiesener Teratogenitiat oder fehlender Sicherheitsdaten kon-
traindiziert sind, miissen besprochen werden. Hierzu zahlen
u. a. ACE-Hemmer, Angiotensinrezeptor-Blocker, Aldoste-
ronantagonisten, Sacubitril/Valsartan, Endothelinrezeptoran-
tagonisten, Statine, SGLT-2-Hemmer, DOAKs, Amiodaron,
Atenolol, Ivabradin, Ticagrelor und Prasugrel. Wenn moglich,
sollte ein alternatives Therapieregime iiberlegt werden. Die
Medikamente, fiir die kein addquater, mit der Schwangerschaft
kompatibler Ersatzwirkstoff existiert, miissen bei positivem
Schwangerschaftsnachweis abgesetzt werden. Viele kardiale
Medikamente konnen in der Schwangerschaft, unter Beriick-
sichtigung der sich wahrend der Schwangerschaft standig ver-
andernden Pharmakokinetik, weiter eingenommen werden.
Es ist unbedingt erforderlich, eine Frau gerade in der Schwan-
gerschaft addquat zu therapieren, da eine Verschlechterung der
miitterlichen Himodynamik immer auch negative Auswir-
kungen auf den Fetus hat [3, 7, 9]. Im Falle von mechanischen
Herzklappen und der damit verbundenen Notwendigkeit der
Durchfithrung einer verldsslichen Antikoagulation miissen
das miitterliche Thromboembolierisiko gegeniiber dem fetalen
Risiko zwischen den unterschiedlichen Therapieregimen mit
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Vitamin-K-Antagonisten und/oder niedermolekularen Hepa-
rinen abgewogen und mit der Frau besprochen werden [10].

In gewissen Situationen kann die Wahrscheinlichkeit einer
spontanen Konzeption reduziert sein. Welche assistierte Re-
produktionsmethoden versucht werden kénnen und welche
Mafinahmen getroffen werden miissen, um die kardiale Belas-
tung zu minimieren (z. B. Vermeidung einer Uberstimulation
und von Mehrlingsschwangerschaften), sollte mit dem gyna-
kologischen Team in einem erfahrenen Zentrum besprochen
und geplant werden [11].

Kontrollen und Abklarung wahrend der
Schwangerschaft

Wie hiufig Kontrollen wahrend der Schwangerschaft beim
Kardiologen und Gynékologen erfolgen, hingt von der Kom-
plexitdt der Herzerkrankung ab und variiert von einmalig,
jedes Trimester bis zu wochentlichen Terminen. Mittels kli-
nischer Untersuchung, EKG, Blutdruck- und Sauerstoffmes-
sungen, Echokardiographie und BNP koénnen wihrend der
Schwangerschaft auftretende Verdnderungen abgekldrt und
Komplikationen erkannt werden. Eine Magnetresonanztomo-
graphie (ohne Gadolinium) ist in der Schwangerschaft bei ge-
wissen Fragestellungen (z. B. Aortopathie) ebenfalls moglich
[3,5,7]. Unbedingt zu betonen ist, dass im Falle des Verdachtes
auf schwerwiegende Komplikationen auch radiologische Un-
tersuchungen (z. B. Computertomographie, Koronarangiogra-
phie) moglich sind und einer Frau eine notwendige adaquate
Abklarung und Therapie aufgrund der Schwangerschaft nicht
vorenthalten werden darf. Keine einzelne radiologische Unter-
suchung (aufler einem PET-CT) tiberschreitet eine fetale Dosis
von 50 mGy, unterhalb dieses Grenzwertes wird die fetale Ex-
position als weitgehend unbedenklich angesehen [12].

Im Rahmen regelméafliger prianatalmedizinischer Kontrollen
werden die Entwicklung, das Wachstum und die himodyna-
mische Situation des Fetus {iberwacht. Ein Organscreening
um die 20. Schwangerschaftswoche inklusive fetaler Echokar-
diographie zur Fritherkennung bzw. Ausschluss eines fetalen
kardialen Vitiums wird empfohlen [5].

Planung und Durchfiihrung der Geburt

Sobald der Fetus lebensfahig ist, sollte rund um die 24. Schwan-
gerschaftswoche ein Plan zur Durchfithrung der Entbindung
erstellt werden. Dieser beinhaltet die miitterliche und wenn rele-
vant fetale Diagnose, den vereinbarten Geburtsmodus (vaginale
Entbindung oder Sectio), Anésthesie (neuroaxiale Anésthesie,
Allgemeinnarkose), gewiinschtes himodynamisches Monito-
ring, geburtshilfliche Medikation (Tokolytika, Uterotonika),
Ort der Entbindung (Kreif3saal, geburtshilflicher versus herz-
chirurgischer Operationsraum, ECMO-Bereitschaft), Telefon-
nummern und Namen der betreuenden Arzte (Kardiologen,
Anisthesisten, Geburtshelfer, Neonatologen, Herzchirurgen,...)
und zusatzliche erforderliche Informationen wie z. B. vorhan-
dener ICD. Auch ein Plan zur postpartalen Uberwachung der
Mutter und des Neugeborenen (Intensivstation, geburtshilfli-
che Normalstation, Neonatologie) sollte bereits festgelegt sein.
Dieser Plan sollte fiir alle beteiligten Arzte, Stationen und auch
in der Notaufnahme leicht zugénglich sein und muss je nach
Schwangerschaftsverlauf adaptiert werden [7].
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Entbindung

Eine vaginale Geburt ist in den meisten Féllen einer Sectio
vorzuziehen, da die kardiovaskuldre Belastung bei einer Sectio
nicht geringer ist und im Gegenzug andere Komplikationen
wie Infektionen, Schmerzen und Wundheilungsstérungen
hiufiger auftreten [13]. Eine Induktion wird iiblicherweise fiir
den Beginn der 39. Schwangerschaftswoche terminisiert, ein
Uberschreiten der 40. Schwangerschaftswoche wird bei kar-
dialen Patientinnen nicht empfohlen. Eine friihzeitige neuro-
axiale Andsthesie vermindert Angst und Schmerzen, reduziert
die Katecholaminausschiittung und verringert die Blutdruck-
und Herzfrequenzspitzen wahrend der Wehen [14]. Die kor-
perliche Belastung und das Valsalva-Manéver wahrend der
Presswehen kann durch eine Reduktion des aktiven Pressens
und Verkiirzung der zweiten Phase der Geburt (aktives Pres-
sen erst bei kompletten Verstreichen des Muttermundes und
Deszendieren des kindlichen Kopfes, Vakuumextraktion) ver-
ringert werden. Der Vorteil der Sectio liegt vor allem in der
besseren Planbarkeit und Monitormdéglichkeit, ist aus kar-
dialer Indikation aber nur in wenigen Situationen, wie einer
akuten kardialen Dekompensation, Hochrisiko-Aortopathie,
schwerer pulmonalarterieller Hypertonie oder Antikoagula-
tion mit einem Vitamin-K-Antagonisten in den 2 Wochen vor
der Entbindung, erforderlich [3, 15].

Neu auftretende kardiale Symptome miissen unbedingt ab-
geklart und wenn notwendig behandelt werden. Allerdings

sind kardiale Komplikationen wéhrend der Entbindung sel-
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Schlussfolgerung
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Herzinsuffizienz bei Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern

Kurzfassung: Herzinsuffizienz bei Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) ist ein immer
hdufiger auftretender Grund fiir Krankenhausauf-
enthalte und verkiirzt deren Lebenserwartung bei
EMAH erheblich, was eine besondere Gefahr fiir
diese schnell wachsende Gruppe von Uberlebenden
mit komplexen Vitien darstellt.

Die wichtigste Behandlung der Herzinsuffizienz
bei EMAH-Patienten ist nach wie vor ihre Pravention
durch Optimierung von Hamodynamik und Herz-
rhythmus. Diese erfordert eine systematische Nach-
sorge in spezialisierten Zentren, um ein rechtzeitiges
Eingreifen ermdglichen zu kénnen.

Bei einem biventrikuldren Kreislauf kann die
standardisierte Herzinsuffizienztherapie auf EMAH-
Patienten mit einem systemischen linken Ventrikel
extrapoliert werden und kann bei Patienten mit
einem systemischen rechten Ventrikel angewendet
werden, obwohl es ungewiss ist, ob hierbei die be-
kannten Vorteile der Behandlung zu erwarten sind.
Die Pathophysiologie von Patienten mit atrialem
Switch, insbesondere mit univentrikuldren Herzen

L. Schrutka

und Fontan-Palliation, unterscheidet sich deutlich
von einem ,normalen Kreislauf’, weswegen eine
Herzinsuffizienztherapie mit Vorsicht angewendet
werden muss.

Eine rechtzeitige Uberweisung und Beratung mit
EMAH- und Herzinsuffizienzspezialisten in einem
Zentrum mit einem Transplantationsdienst wird
empfohlen, insbesondere bei Patienten mit mittel-
schweren und schweren angeborenen Herzfehlern.

Schliisselworter: Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern, Herzinsuffizienz, Herzinsuffizienztherapie

Abstract: Heart failure in adulats with con-
genital heart disease. Heart failure in adults with
congenital heart disease (ACHD) is an increasingly
common reason for hospitalizations and signifi-
cantly shortens the life expectancy of ACHD, posing
a particular threat to this rapidly growing group of
survivors with complex vitiation.

The most important treatment of heart failure
in ACHD patients remains its prevention by optimi-

zation of hemodynamics and cardiac rhythm. This
requires systematic follow-up in specialized centers
to allow timely intervention.

In a biventricular circuit, standard heart failure
therapy can be extrapolated to ACHD patients
with systemic left ventricles and can be applied to
patients with systemic right ventricles, althoughiit is
uncertain whether the known benefits of treatment
can be expected in this setting. The pathophysio-
logy of patients with atrial switch, and particularly
with univentricular hearts and Fontan palliation, is
markedly different from a ,normal circulation,” and
therefore heart failure therapy must be used with
caution.

Timely referral and consultation with ACHD and
heart failure specialists at a center with a transplant
service are recommended, especially in patients with
moderate and severe congenital heart defects. J Kar-
diol 2023; 30 (3-4): 70-4.

Key words: adults with congenital heart disease,
heart failure, heart failure therapy

Privalenz und Uberleben

Dank der medizinischen, chirurgischen und technologischen
Fortschritte der letzten Jahrzehnte erreichen mehr als 90 % der
Neugeborenen mit angeborenen Herzfehlern (AHF) das Er-
wachsenenalter [1]. Folglich ist die Pravalenz der Erwachsenen
mit AHF (EMAH) gestiegen und {ibersteigt nun bei weitem die
Anzahl der Kinder mit AHF [2]. Es wird prognostiziert, dass
die Pravalenz von EMAH in den kommenden Jahren auf 1 von
150 Erwachsenen ansteigen wird [2].

Die Entwicklung einer Herzinsuffizienz ist eine haufige Spat-
folge, die 20-50 % der EMAH-Population betrifft und deren
Haupttodesursache darstellt [3]. Die Inzidenz ist steigend und
wird wahrscheinlich unterschatzt.

Pathophysiologie und genetischer
Hintergrund

Herzversagen bei EMAH-Patienten ist nicht nur das Ergeb-
nis eines strukturellen Defekts, sondern auch einer gestorten
Kontraktilitit oder Reizleitung. Die Pathophysiologie der
Herzinsuffizienz von EMAH mit systolischer ventrikuldrer
Dysfunktion umfasst ein breites Spektrum von Ursachen. So-
wohl systemische als auch subpulmonale Ventrikel, unabhéngig
davon, ob sie morphologisch links oder rechts sind, einschlief3-
lich univentrikulérer Herzen (,,single ventricle®), kénnen chro-

nisch durch Druck und/oder Volumen (wie z. B. bei residualen
Klappen- oder Shuntvitien) iiberlastet sein, was zu einer fort-
schreitenden ventrikuldren Dysfunktion fiihrt. Eine verdnderte
Myokardarchitektur (wie z. B. bei der ,,non-compaction” Kar-
diomyopathie) sowie eine ventrikuldre Dyssynchronie konnen
die systolische Ventrikelfunktion beeintrachtigen. Myokard-
schiaden konnen als Folge eingeschrankten Schutzes wihrend
extrakorporaler Zirkulation bei chirurgischen Eingriffen, nach
Ventrikulotomie und nach chronischer Hypoxie auftreten.
SchlieSlich kénnen eine ischamische Herzerkrankung, die vor
allem mit dem Alter, dem korrektiven Eingrift (wie z. B. nach
Ross- oder arterieller Switch-Operation) oder angeborenen Ko-
ronaranomalien zusammenhingt, und persistierende Tachyar-
rhythmien fiir die Beeintrachtigung der systemischen und sub-
pulmonalen ventrikuldren Funktion verantwortlich sein [4].

Eine an Bedeutung zunehmende Hypothese ist, dass Gene, die
an der Morphogenese beteiligt sind, auch eine Schliisselrolle
bei der Regulierung der Herzmuskelfunktion und der Reak-
tion auf physiologischen Stress, sowohl im sich entwickelnden
als auch im erwachsenen Herzen spielen [5]. EMAH-Patienten
koénnen nach diesem préadisponierenden genetischen Modell
leichter eine Herzinsuffizienz entwickeln, die nicht auf einen
Myozytenverlust (Myokardinfarkt) oder intrinsische Ano-
malien der Herzmuskelkomponenten (vererbte Kardiomyo-
pathien) zurtickzufiihren ist, sondern auf anhaltenden Druck,
Volumen, Spannung und Fluss des Herzens.
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Diagnostische Abklidrung

Neben einer griindlichen klinischen Beurteilung ist die Anam-
nese, einschliefflich detaillierter Informationen {iber palliati-
ve oder korrektive Operationen und kathetergestiitzte Ein-
griffe, von entscheidender Bedeutung bei der Aufarbeitung
von EMAH-Patienten [6]. Da hdufig keine typischen oder
nur latente Anzeichen und Symptome einer Herzinsuffizienz
auftreten konnen, erfordert es eine systematische Nachsorge
und ein diagnostisches Screening [7]. Einige Patienten mit
komplexen AHF konnen eine Zunahme der Zyanose im Zu-
sammenhang mit intra- oder extrakardialen Shunts oder
Fenestrationen aufweisen. Die héufigsten Symptome, die
EMAH-Patienten angeben, sind Belastungsunvertréglichkei-
ten und Palpitationen. Herzrhythmusstérungen konnen haufig
die erste klinische Manifestation einer Herzinsuffizienz sein.
Die selbst eingeschitzte korperliche Leistungsfahigkeit korre-
liert nur schlecht mit der objektiven Messung der Leistungs-
fahigkeit [8]. Daher hat der kardiopulmonale Belastungstest
tiir die objektive Beurteilung einer Leistungseinschrankung an
Bedeutung gewonnen, der eine umfassendere Bewertung der
funktionellen Kapazitit ermdglicht und gut mit der Morbidi-
tat und Mortalitit bei EMAH-Patienten korreliert [7]. Dariiber
hinaus sollten Patienten zu ihrem Lebensstil befragt werden,
um fortschreitende Verdnderungen in der tiglichen Aktivitat
festzustellen und so die Subjektivitit der Symptomanalyse zu
begrenzen. Bei symptomatischen Patienten sollten alternative
Ursachen wie Anidmie, Depression, Gewichtszunahme und
korperliche Dekonditionierung neben dem angeborenen De-
fekt und seinen Folgen oder Residuen in Betracht gezogen und
gegebenenfalls weiter ausgeschlossen werden.

Unter den Neurohormonen sind natriuretische Peptide (B-
Typ natriuretisches Peptid [BNP] und N-terminales-pro-BNP
[NT-pro-BNP]) am besten bei EMAH-Patienten untersucht.
Serielle Tests der natriuretischen Peptide spielen eine Rolle
bei der Identifizierung von Patienten mit einem Risiko fiir
unerwiinschte Ereignisse. Sie liefern wichtige prognostische
Informationen, sind aber weniger niitzlich fiir die Diagnose-
findung einer Herzinsuffizienz bei verschiedenen Vitien, da die
~Cut-off “~-Werte je nach zugrunde liegendem Defekt und Art
der Korrektur variieren kénnen [9, 10]. Natriuretische Peptide
konnen bei zyanotischen Herzerkrankungen allein aufgrund
der Hypoxie-bedingten Peptidsekretion erhoht sein [11]. Am
niitzlichsten sind sie bei Patienten mit biventrikuldrem Kreis-
lauf und am wenigsten niitzlich bei Patienten mit Fontan-
Kreislauf [12].

Therapeutische Uberlegungen

Obwohl die Fortschritte in der Behandlung von Herzinsuffi-
zienz bei Erwachsenen mit erworbenen Herzerkrankungen zu
erheblichen Verbesserungen von Uberlebensrate und Lebens-
qualitat gefiithrt haben, gibt es nach wie vor nur wenig Evidenz
hinsichtlich der Wirksamkeitvon Herzinsufhizienztherapienbei
EMAH-Patienten. Griinde dafiir sind die heterogene Patienten-
population, die geringe Anzahl von Patienten in den einzelnen
Studien und die Tatsache, dass ein AHF haufig ein Ausschluss-
kriterium in Herzinsuffizienzstudien ist. Aufgrund fehlender
spezifischer Richtlinien befolgen EMAH-Spezialisten die ak-
tuellen Leitlinien der Behandlung von Herzinsuffizienz und
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hiufiger in Zusammenhang stehender Begleiterkrankungen,
wie Diabetes mellitus, Vorhoftflimmern, zentraler Schlafapnoe,
Eisenmangel und Kachexie [13]. Da sich die Pathophysiologie
der kardiorespiratorischen Funktionsstorungen bei Patien-
ten mit erworbenen Herzerkrankungen jedoch oftmals stark
unterscheidet, ist eine Extrapolation der Ergebnisse aus den
verdffentlichten Studien auf EMAH-Patienten nicht zuldssig,
insbesondere bei Patienten mit einem systemischen rechten
Ventrikel (RV), einem insuffizienten subpulmonalen Ventrikel
oder bei Patienten mit einer Ein-Ventrikel-Physiologie.

Die wenigen verfiigbaren Daten zur Behandlung von Herz-
insuffizienz speziell bei EMAH-Patienten sind oft nicht schliis-
sig und stammen aus kleinen Patientenkohorten. Infolgedes-
sen beruhen die EMAH-spezifischen Empfehlungen meist
auf klinischen Erfahrungen oder Positionspapieren (vgl. Fig.
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4914888/
figure/EHV741F1/) [4].

Bevor eine symptomorientierte Herzinsuffizienz-Behandlung
eingeleitet wird, miissen alle himodynamischen Abweichun-
gen, einschliefflich Arrhythmien, die eine Herzinsuffizienz
verursachen kénnen und durch einen Eingriff oder eine Ope-
ration behoben werden konnen, ausgeschlossen und, wenn
moglich, zuerst behandelt werden. Die pharmakologische
Therapie zur Verbesserung der klinischen Symptome, der ein-
geschrinkten Belastbarkeit, der Lebensqualitit und der Lang-
zeitprognose erfolgt unter Beriicksichtigung der herzfehler-
spezifischen Merkmale (vgl. Tab. https://www.ncbi.nlm.nih.
gov/pmc/articles/PMC4914888/table/EHV741TB3/).

In einem biventrikulidren Kreislauf werden Patienten mit
einem systemischen linken Ventrikel (LV) im Allgemeinen
mit einer konventionellen Herzinsuffizienztherapie behan-
delt; dies gilt auch fiir symptomatische Patienten mit einem
versagenden systemischen rechten Ventrikel (RV) [14, 15].
Diuretika dienen in erster Linie der Symptomkontrolle; ob
die langfristige Anwendung von Hemmern des Renin-An-
giotensin-Aldosteron-Systems (RAAS) oder Betablockern das
klinische Ergebnis beeinflusst, ist nicht bekannt. Sacubitril/
Valsartan scheint die Morbiditidt und Mortalitit bei EMAH-
Patienten zu verringern [16-18], allerdings kann aufgrund
des retrospektiven oder anekdotischen Charakters dieser Be-
obachtungen zum jetzigen Zeitpunkt keine Empfehlung aus-
gesprochen werden.

Ein systemischer rechter Ventrikel (RV) wird ohne Therapie
allmihlich versagen [19, 20]. Bei asymptomatischen Patienten
mit systemischem RV ohne Anzeichen einer Herzinsuffizienz
ist es schwierig zu wissen, ob und wann eine Behandlung ein-
geleitet werden sollte. Patienten mit stabiler System-RV-Funk-
tion haben nicht immer ein aktiviertes neurohormonelles und
kardiales autonomes Nervensystem. Daher fiihrt eine RAAS-
Blockade auch nicht zu einem besseren klinischen Ergebnis
[21-23], obwohl Surrogat-Endpunkte (Belastungsdauer, Grad
der systemischen AV-Klappenregurgitation) positiv beein-
flusst zu werden scheinen [22, 24]. Vorsicht ist bei der Ver-
wendung von Medikamenten geboten, welche die Vorlast bei
Patienten nach Vorhofsumkehroperationen (Mustard oder
Senning) verringern. Die ventrikuldre Fiillung wird durch
die gleichzeitige ,Baffle“-Obstruktion erheblich beeintréich-
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tigt. Betablocker kénnen hier die funktionelle Kapazitit und
das RV-Remodelling giinstig beeinflussen, miissen aufgrund
héufig auftretender Leitungsanomalien aber vorsichtig einge-
setzt werden [25, 26]. Bei symptomatischen Patienten soll die
Standard-Herzinsuffizienzbehandlung aufgrund ihres theore-
tischen Nutzens angewandt werden [14].

Bei einem versagenden subpulmonalen Ventrikel hat sich
kein langfristiger klinischer Nutzen der konventionellen Herz-
insuffizienztherapie gezeigt, obwohl Diuretika die Symptome
lindern konnen. Wenn die Herzinsuffizienz dabei auf eine
pulmonal-arterielle Hypertonie zuriickzufiihren ist, konzen-
triert sich die medikamentgse Therapie hauptséchlich auf den
Lungenkreislauf mit der Anwendung von Endothelin-Rezep-
tor-Antagonisten, Phosphodiesterase-Hemmern oder Prosta-
zyklinen.

Die Behandlung von symptomatischen Patienten mit einem
versagenden univentrikuldren Herzen in einem Fontan-Kreis-
lauf oder im Falle eines persistierenden Rechts-Links-Shunts,
sollte unter Berticksichtigung des labilen Gleichgewichts von
ventrikuldrer Vorlast und systemischer Nachlast immer vor-
sichtig eingeleitet werden. Vor allem Phosphodiesterase-Hem-
mer und auch Endothelin-Rezeptor- Antagonisten konnen die
ventrikuldre Funktion bei Fontan-Patienten verbessern, wenn
ein erhohter pulmonalvaskuldrer Widerstand die ventrikuldre
Fillung beeintrichtigt [27-31]. Eine Standard-Herzinsuffi-
zienzmedikation kann bei Fontan-Patienten zur Linderung
der Symptome sowohl im morphologischen LV als auch im
RV eingesetzt werden. Schleifendiuretika werden haufig ver-
wendet, eine zu hohe Dosis kann jedoch die Vorlast verringern
und zu einem kardio-renalen Syndrom fiihren. Spironolacton
scheint einen Einfluss auf das Proteinverlust-Syndrom
(Protein Losing Enteropathy = PLE) und die Endothelfunk-
tion zu haben [32, 33]. Carvedilol verbessert nachweislich
die Anzeichen und Symptome der Herzinsuffizienz [34, 35].
Lediglich die Anwendung von RAAS-Blockern bei Fontan
bleibt ungewiss - eine Studie zeigte keine Verbesserung der
Leistungsféahigkeit [36]. Bei Patienten mit einem funktionell
univentrikularen Herzen und intrakardialem Shunt konnen
periphere Odeme oder Lungenstauung mit Schleifendiuretika
behandelt werden. Medikamente, die die Nachlast verringern,
konnen einen Rechts-Links-Shunt verstidrken und somit die
systemische Sauerstoffsattigung senken [37].

Herzinsuffizienz mit erhaltener Ejektionsfraktion (EF) ist
auch bei EMAH-Patienten keine Seltenheit. Die Therapie-
empfehlungen sollten den allgemeinen Leitlinien der Herz-
insuflizienztherapie folgen [13]. Ebenso wird ein Eisenmangel
bei EMAH-Patienten haufig beobachtet und ist mit einem ne-
gativen Outcome assoziiert [38, 39]. Eine Eisenersatztherapie
diirfte dabei auch bei EMAH die Funktionsfihigkeit verbessen
[40].

Zusitzlich zur medikamentdsen Behandlung gewinnt die kar-
diale Resynchronisationstherapie (CRT) bei EMAH-Patien-
ten mit Herzinsuffizienz zunehmend an Bedeutung [41]. Die
Wirksamkeit der CRT bei EMAH kann je nach dem zugrunde
liegenden strukturellen und funktionellen Substrat, wie der
Anatomie des Systemventrikels (linke, rechte oder funktionelle
Einzelkammer), Vorhandensein und Ausmaf einer strukturel-
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len systemischen atrioventrikuldren (AV) Klappeninsufhizienz,
primdre Myokarderkrankung oder Vernarbung, und der Art
der elektrischen Leitungsverzogerung variieren [42].

Obwohl die Evidenz der CRT bei EMAH auf retrospektiven
Fallserien beruht, ist es sinnvoll, CRT bei einer LV-EF < 35 %,
Sinusrhythmus, Linksschenkelblock und New-York-Heart-
Association- (NYHA-) Funktionsklassen II-IV mit QRS-Dau-
er 2150 ms (Klasse I, Level of evidence: B) oder QRS-Dauer
von 120-149 ms (Klasse IIa, Level of evidence: B) sowie bei
Patienten mit voraussichtlicher > 40%iger RV-Stimulation mit
einer QRS-Dauer > 150 ms (Klasse I1a, Level of evidence: B) in
Betracht zu ziehen [41]. Auflerdem gibt es zunehmend Bele-
ge, den Einsatz von CRT ab einer Schrittmacherbelastung von
> 20 % zu unterstiitzen [43]. Ob eine primére CRT oder direkte
Stimulation des Reizleitungssystems vor dem Auftreten einer
LV-Insuffizienz einer Standard-RV-Stimulation vorzuziehen
ist, ist nicht geklart. Begrenzte Daten deuten darauf hin, dass
die epikardiale Stimulation von apikal bei EMAH-Patienten
im Vergleich zu nichtapikalen Stellen mit einer erhaltenen LV-
Funktion verbunden ist und daher zum Zeitpunkt einer Herz-
operation in Betracht gezogen werden sollte [43].

Die aktuellen Kriterien fiir fortgeschrittene Herzinsuffizienz
gemafd den aktuellen europdischen Herzinsuffizienz-Leitlinien
sind fiir erworbene Herzerkrankungen definiert, gelten aber
auch fir EMAH (vgl. Table 13 in: https://academic.oup.com/
eurheartj/article/42/36/3599/6358045). Die Inzidenz einer
fortgeschrittenen Herzinsuffizienz bei EMAH liegt derzeit bei
1,1 % pro Jahr und ist mit einer 6-fachen Erh6hung des Sterbe-
risikos verbunden [44].

Zusitzlich zu den o. g. Kriterien wird die fortgeschrittene Herz-
insuffizienz bei EMAH-Patienten haufig durch extrakardiale
Organfunktionsstérungen wie kongestive Lebererkrankung,
chronischer Niereninsuffizienz oder pulmonale Hypertonie
verkompliziert. Diese Kriterien sind derzeit nicht zwingend
erforderlich, um eine fortgeschrittene Herzinsuffizienz bei
EMAH-Patienten zu definieren, kénnen die Behandlungsent-
scheidungen aber erschweren [6].

Eine Herztransplantation kann als therapeutische Option bei
Herzinsuffizienz im Endstadium erwogen werden. Die Ergeb-
nisse nach Transplantationseingriffen verbessern sich kontinu-
ierlich, insbesondere bei EMAH-Patienten, die perioperative
Mortalitdt ist dabei jedoch immer noch héher als bei anderen
Grunderkrankungen. Das erhéhte perioperative Risiko beruht
hauptsachlich auf vorangegangenen Herzoperationen und der
komplexen Anatomie und Pathophysiologie sowie den hiufig
vorliegenden Begleiterkrankungen (Multisystemstérungen).
Ein wesentlicher Punkt ist, dass, obwohl EMAH-Patienten in
der unmittelbaren postoperativen Phase eine hohere Sterblich-
keit aufweisen, diejenigen, die die perioperative Phase iiber-
leben, ein signifikant besseres Langzeitiiberleben im Vergleich
zu Nicht-EMAH-Patienten aufweisen [45-48].

Bei einigen Patienten ist aufgrund der begleitenden Beein-
trachtigung anderer Organe eine Multiorgantransplanta-
tion erforderlich. Eine Herz-Lungen-Transplantation wird
bei EMAH-Patienten mit irreversibler pulmonal arterieller
Hypertonie, wie z. B. dem Eisenmenger-Syndrom, angewandt,
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wobei der Mangel an Spenderorganen eine grofie Limita-
tion darstellt. Eine gleichzeitige Herz-Leber-Transplantation
kann bei Leberversagen nach Fontan-Palliation durchgefiihrt
werden oder bei Patienten mit langjdhriger Druckbelastung
aufgrund von Rechtsherzversagen (z. B. unerkannte Ebstein-
Anomalie der Trikuspidalklappe); die Erfahrung mit dieser
Art von Operation ist derzeit jedoch noch begrenzt.

Einige Patienten haben eine extrem komplexe Anatomie oder
eine hohe Konzentration an HLA-Antikérper und kommen
fiir eine Transplantation nicht in Frage. Bei ausgepragter En-
dorgandysfunktion oder erhhtem Pulmonalgefifiwiderstand
kann der zunehmende Einsatz von mechanischen Herz-Kreis-
lauf-Unterstiitzungssystemen eine Uberbriickung bis zur
Transplantation erméglichen [49]; bei ausgewiéhlten Patienten
kann dies eine Option fiir eine endgiiltige Therapie sein [50,
51]. In allen Fallen wird eine rechtzeitige Erwégung fiir eine
Transplantation durch EMAH-Herzinsuffizienzspezialisten in
einem Transplantationszentrum mit EMAH-Expertise emp-
fohlen. Allen Patienten mit fortgeschrittener Herzinsufhizienz
sollte auch eine Vorausplanung fiir palliative Versorgung an-
geboten werden.

Die Krankenhauseinweisungsrate von EMAH-Patienten ist
doppelt so hoch wie die der Allgemeinbevolkerung, wobei
50 % der Patienten in einem Zeitraum von 5 Jahren ins Kran-
kenhaus und 16 % auf die Intensivstation eingewiesen werden
[52, 53]. Etwa 20 % der gemeldeten Einweisungen sind auf
eine akute Herzinsuffizienz zuriickzufithren [54]. Die Be-
handlung der akuten Herzinsuffizienz bei EMAH-Patienten
sollte in einem Expertenzentrum erfolgen, das mit Inotropika,
der Verfiigbarkeit von extrakorporaler Membranoxygenierung
und fortschrittlichen ,,Bridging®- Verfahren vertraut ist [6, 55].

Die anfingliche Beurteilung von EMAH-Patienten mit akuter
Herzinsuffizienz dhnelt den Vorschldgen in den ESC-Leit-
linien fiir akutes Herzversagen [13], wird jedoch durch die
zugrunde liegende Anatomie und Physiologie erschwert. Die
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Unterscheidung zwischen subaortalem und subpulmonalem
Ventrikelversagen, dem Vorhandensein bzw. der Abwesenheit
von Shunts und/oder einer pulmonalen Gefaflerkrankung hat
unmittelbare Auswirkungen auf die Behandlung dieser Patien-
ten. Sie umfasst die Bestatigung des Herz-Kreislauf-Versagens,
die Identifizierung auslésender Ursachen (wie Andmie, Hyper-
thyreose, Infektionskrankheiten - insbesondere Endokarditis,
mechanische Ursachen und sogar Schwangerschaft) und die
Bewertung des Schweregrades des Zustands des Patienten. Von
zentraler Bedeutung bei der Erstuntersuchung ist die Beurtei-
lung von Laktat, Diurese und mentaler Funktion als Marker
des Kreislaufversagens.

Die Behandlung wird parallel zu den diagnostischen Unter-
suchungen eingeleitet und unterscheidet sich bei subpulmo-
nalem Versagen und subaortalem ventrikuldrem Versagen.
Patienten mit persistierenden intra- oder extrakardialen
Shunts erfordern zusitzliche Aufmerksambkeit, da die medika-
mentdse Therapie die Shuntfraktion erhéhen oder verringern
kann. Bei Patienten mit subpulmonaler Insuffizienz und/oder
persistierenden Shunts sollte sich die Behandlung des pulmo-
nalen Gefifiwiderstands auf (1) die Optimierung der Vorlast,
(2) die Optimierung der subpulmonalen systolischen Ventri-
kelfunktion (falls zutreffend), (3) die Verringerung der Nach-
last durch Verringerung des pulmonalen Gefdflwiderstands
oder erhohter systemischer ventrikulédrer Fiillungsdriicke und
(4) die Aufrechterhaltung eines angemessenen systemischen
Gefaflwiderstands konzentrieren. Unter Beriicksichtigung der
erwihnten Punkte wurde ein spezifischer Behandlungsalgo-
rithmus fiir die Behandlung von EMAH mit akuter Herzinsuf-
fizienz vorgeschlagen (vgl. Fig. 2 in: https://link.springer.com/
article/10.1007/s10741-017-9664-x).
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Korperliche Aktivitat bei Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern: Wer darf was?
(Freizeit und Wettkampf)

L. Wuerzburger, J. G. van der Stouwe, D. Niederseer

Kurzfassung: Durch die Fortschritte der Herzchirur-
gie erreichen heute > 90 % der Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern (EMAH) das Erwachsenen-
alter. Auch diese Population profitiert von einer Ein-
stellung der kardiovaskuldren Risikofaktoren, was
korperliche Alltagsaktivitdt und Sport beinhaltet.
Es besteht ein kleines, aber nicht vernachldssigbares
Risiko fiir Komplikationen wahrend Sport, wie z. B.
der plotzliche Herztod (0,1 % der EMAH pro Jahr,
davon 8-10 % wahrend Sport). Aufgrund eines
subjektiv {iberschatzten Risikos wahrend des Sports
ohne individuelle Evaluation fiihren diese Patienten
oft einen sedentdren Lebensstil.

Zur Risikoeinschatzung sollte eine Abkldrungin 5
Schritten erfolgen. Dazu gehdren 1.) Anamnese und
klinische Untersuchung, 2.) Beurteilung 5 wichtiger
Parameter in Ruhe (Struktur und Funktion der Ventri-
kel, pulmonal-arterieller Druck, Aortendimensionen,
Rhythmusstdrungen sowie die arterielle Sauerstoff-

sattigung) und 3.) Beurteilung mittels Spiroergo-
metrie. In einem 4. Schritt kann je nach Befunden
die Einteilung in eine geeignete Sportart (Geschick-
lichkeitssportart, Kraftsportart, gemischte Sportart
oder Ausdauersportart) erfolgen. Es gilt in einem
5. Schritt, die Patienten regelmaBig nachzuverfolgen
und die Schritte 1—4 jeweils erneut durchzufiihren.

Schliisselwdrter: EMAH, Sportkardiologie, korper-
liche Aktivitat, Teilnahmeempfehlungen

Abstract: Physical activity in ACHD-Patients.
Advances in cardiac surgery have led to better sur-
vival in adults with congenital heart disease (ACHD).
While this population is aging it is important to
consider cardiovascular risk factors, which include a
sedentary lifestyle. It is important to mention a low
but appreciable risk for exercise-related complica-
tion such as sudden cardiac death (0.1% of ACHD per

year, 8-10% of these during sports). However, due
to a higher perceived risk of exercise-related compli-
cation during sports, ACHD often adopt a sedentary
lifestyle.

For adequate risk stratification an evaluation in
5 steps is recommended. This includes: 1%) history
and physical examination, 2") assessment of 5 pa-
rameters at rest (ventricular structure and function,
pulmonary artery pressure, dimensions of the aorta,
arrhythmias, arterial oxygen saturation) and 3") as-
sessment by cardiopulmonary exercise testing. In a
4™ step a recommendation on the type of exercise
(skill, power, mixed, endurance) will be made. Last-
ly, step 5 consists of reqular fellow-up with repeat
evaluation according to steps 1-4. J Kardiol 2023;
30(3-4): 76-9.

Key words: ACHD, sports cardiology, exercise, parti-
cipation recommendations

Einleitung

Die Inzidenz angeborener Herzfehler wird auf 8/1000 Lebend-
geburten geschiatzt. Dank der interventionellen und chirurgi-
schen Fortschritte in der Kardiologie erreichen heute mehr als
90 % dieser Patienten das Erwachsenenalter [1]. Ahnlich wie
in der Allgemeinbevélkerung sollten auch bei diesem Patien-
tenkollektiv die kardiovaskuliren Risikofaktoren bestmoglich
behandelt werden.

Eine wichtige Praventivmafinahme gegen die Entwicklung kar-
diovaskuldrer Erkrankungen stellt die regelmaf3ige kérperliche
Aktivitat dar. Dies gilt auch fiir Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH), bei welchen die positiven Auswirkun-
gen von Bewegung ebenfalls gut belegt sind [2, 3]. Beispiels-
weise konnten kardiologische Rehabilitationsprogramme
eine Verbesserung der Ausdauerleistungsfihigkeit, gemessen
an der maximalen Sauerstoffaufnahme, zeigen [3]. Aufgrund
weitverbreiteter Unsicherheit und falscher Vorstellung hin-
sichtlich der Sicherheit wurde in der Vergangenheit eine gerin-
ge korperliche Aktivitat bei jungen Erwachsenen mit angebo-
renen Herzfehlern beobachtet [4]. Mitverantwortlich konnte
das Fehlen strukturierter Algorithmen fiir die behandelnden
Fachpersonen sein, welcher korperlicher Tatigkeit mit welcher
Intensitdt wann nachgegangen werden darf. Das bessere Ver-
standnis fiir den gesundheitlichen Nutzen und positiven Effekt

Eingelangt am 16.01.2023, angenommen am 19.01.2023

Aus der Klinik fur Kardiologie, Universitares Herzzentrum der Universitét Zarich, Universi-
tatsspital Zurich, Schweiz

Korrespondenzadresse: PD Dr. David Niederseer, PhD, Bsc, Klinik fur Kardiologie, Uni-

versitares Herzzentrum der Universitat Zarich, Universitatsspital Zurich, CH-8091 Zarich,

Ramistrale 100; E-Mail: david.niederseer@usz.ch

76 J KARDIOL 2023; 30 (3-4)

von Sport hat im Laufe der Zeit dazu gefiihrt, dass immer mehr
EMAH-Patienten im Freizeit- und Leistungssport tatig sind.
Folglich sind auch Athleten mit angeborenen Herzfehlern im-
mer haufiger anzutreffen.

Mit Hilfe neuer Empfehlungen auf der Grundlage von hamo-
dynamischen und elektrophysiologischen Parametern anstelle
von spezifischen anatomischen Defekten konnte ein neuer An-
satz fiir die klinische Anwendung geschaffen werden [4].

Einteilung verschiedener Sportarten [5]

Verschiedene Sportarten lassen sich anhand der kurzfristigen

physiologischen Anpassungen wie Herzfrequenz und Blut-

druck und der langerfristigen Auswirkungen auf das Herzzeit-
volumen und den Umbau des Herzens unterteilen:

— Geschicklichkeitssportarten (z. B.: Bogenschieflen, Golf,
Curling, Segeln, Schieflen): Die Leistung hingt von der
technischen oder kérperlichen Féahigkeit ab. Der Anstieg
der Herzfrequenz geht mit einem méfligen Anstieg des
Blutdrucks und des Herzzeitvolumens einher. Ein Herz-
muskelumbau ist nicht zu erwarten.

— Kraftsportarten mit hoher statischer Belastung (z. B.: Sprin-
ten, Gewichtheben, Diskuswerfen, Skifahren): Die Leistung
héngt von der explosiven Muskelkraft ab. Sie ist durch einen
erheblichen Anstieg der Herzfrequenz und des Blutdrucks
bei wiederholten Impulsen charakterisiert. Es kommt zu
einem Herzumbau mit einer Zunahme der linksventriku-
laren Wanddicke und einer méfligen Zunahme der Grofe
und Funktion des linken Ventrikels.

— Gemischte Sportarten (z. B.: Ball- und Mannschaftssport-
arten, Fechten, Sportgymnastik): Abwechselnde Phasen
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dynamischer und/oder statischer Belastung und Erholung.
Dauer und Intensitdt der Belastung hingen weitgehend
von der Sportart ab. Zwischen den Erholungsphasen errei-
chen Herzfrequenz und Blutdruck nahezu Maximalwerte.
Es kommt zu einem Umbau des Herzens mit einer links-
ventrikuldren Dilatation und einer méfligen Zunahme der
linksventrikuldren Wanddicke.

— Ausdauersportarten (z. B.: Rennradfahren, Schwimmen,
Mittel- bis Langstreckenlauf): Lang andauernde und in-
tensive, hochdynamische Belastung, oft verbunden mit
hochstatischem Training bei nahezu maximalem Herzzeit-
volumen, durch Anstieg der Herzfrequenz und des Blut-
drucks iiber mehrere Stunden. Es ist mit einem Herzumbau
mit betrichtlicher Dilatation des linken Ventrikels und der
Wanddicke zu rechnen.

Korperliche Aktivitdt resultiert in einer Erhohung des Herz-
zeitvolumens und der ventrikuldren Vorlast, welche einen An-
stieg des pulmonalen und des systemischen Arteriendruckes
zur Folge haben. Bei einer dynamischen Belastung kommt es
primiér zu einer Volumenbelastung, wahrend bei einer stati-
schen Belastung in erster Linie eine Druckbelastung auftritt.
Der Arzt sollte die potenziellen himodynamischen Auswir-
kungen kennen, aber auch das potenzielle Risiko eines plotz-
lichen Herztods beurteilen konnen [4].

Beurteilung von Patienten in 5 Schritten [2, 4]

Individuell angepasste Untersuchungen anhand der aufgefiihr-
ten 5 Schritte (Abb. 1) sollten bei allen Patienten mit angebo-
renen Herzfehlern durchgefiihrt werden, damit eine geeignete
Sportdisziplin empfohlen werden kann. Ein detailliertes Ver-
stindnis des angeborenen Herzfehlers mit seinen physiologi-
schen Folgen ist dabei erforderlich.

Schritt 1: Anamnese und koérperliche Untersuchung
Hier sollte das Augenmerk neben der Grundkrankheit und den
durchgefiihrten Operationen auf kardialen und belastungsab-
hingigen Symptomen liegen. Zusitzlich sollten die Sportart
und Trainingsintensitdt sowie das Umfeld, in dem der Sport
ausgelibt wird, eruiert werden.

Schritt 2: Beurteilung folgender 5 Parameter in Ruhe

1. Struktur und Funktion der Ventrikel: Meist ist eine
transthorakale Echokardiographie ausreichend, wobei in
manchen Fillen eine Magnetresonanztomographie (z. B.
Myokardnarbe) oder Computertomographie (z. B. Koronar-
anatomie) des Herzens notwendig ist. Bei der Untersuchung
sollten die Besonderheiten der ventrikuldren Pathophysio-
logie von kongenitalen Herzfehlern beriicksichtig werden.

2. Pulmonal-arterieller Druck: Auch hier ist eine trans-
thorakale Echokardiographie zur Beurteilung des pul-
monal-arteriellen Drucks bei Patienten mit Trikuspidal-
klappeninsufhizienz (TI) meist ausreichend. Liegt die
Maximalgeschwindigkeit der TI < 2,8 m/s, kann eine pul-
monale Hypertonie meist ausgeschlossen werden. Bei Ver-
dacht auf eine relevante pulmonale Drucksteigerung ist eine
Rechtsherzkatheteruntersuchung empfohlen.

3. Aorta: Der Aortendurchmesser sollte echokardiographisch
unter Anwendung von standardisierten Methoden gemes-
sen werden. Bei einer Dilatation sind regelmaf3ige Kontroll-

1. Anamnese und korperliche
Untersuchung

L

2. Beurteilung der 5 Parameter
in Ruhe (siehe Abbildung 2)

L

3. Beurteilung wahrend
Belastung

4

4. Empfehlung der Sportart

4

5. Nachkontrollen

Abbildung 1: 5 Schritte zur Beurteilung von Erwachsenen mit angebore-
nem Herzfehler. Erstellt nach [2]. © D. Niederseer

messungen indiziert, da die Geschwindigkeit der Grof3en-
progredienz fiir die Risikostratifizierung von Bedeutung ist.
Eine Bildgebung der gesamten Aorta mittels CT oder MRI
ist in solchen Fillen zusétzlich erforderlich.

4. Rhythmusstérungen: Der plétzliche Herztod bei kongeni-
talen Herzfehlern ist ein ernstzunehmendes Risiko. Da ca.
10 % aller plotzlichen Herztode bei kérperlicher Belastung
auftreten, ist die Suche nach Herzrhythmusstdrungen ins-
besondere bei Athleten von hoher Bedeutung. Die Untersu-
chungen sollten ein Ruhe-, Belastungs- und Langzeit-Elek-
trokardiogramm (EKG) umfassen. Weitere diagnostische
Abkldrungen mit Bildgebung, Event-Recorder oder elek-
trophysiologischen Untersuchungen sollten von den vor-
handenen Risikofaktoren abhingig gemacht werden.

5. Arterielle Sauerstoffsittigung: Bei allen Patienten mit an-
geborenen Herzfehlern und insbesondere bei méglichem
Rechts-Links-Shunt sollte eine transkutane Messung der
Sauerstoffsattigung erfolgen. Wenn die arterielle Sauerstoft-
sattigung vermindert ist (< 95% in Ruhe oder Belastung),
miissen weitere umfassende Untersuchungen durchgefiihrt
werden.

Schritt 3: Beurteilung wahrend Belastung

Um die korperliche Leistungsfahigkeit von Patienten zu be-
urteilen und geeignete Sportarten fiir EMAH empfehlen zu
konnen, sind Spiroergometrien empfohlen. Diese sollten in
regelmifliigen Abstinden wiederholt werden, um das Fort-
schreiten der Erkrankung und die Auswirkung der Belastung
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Kérperliche Aktivitdt bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern: Wer darf was?

Keine systolische
Dysfunktion

Keine/leichte Hypertrophie
Keine/leichte
Druckbelastung

Keine Volumenbelastung

1. Ventrikel Dysfunktion

Remodelling

2. Pulmonal-arterielle
Hypertonie

Tiefe Wahrscheinlichkeit
von pulmonaler Hypertonie | Dilatation oder

Dysfunktion

3. Aorta Keine/leichte Dilatation

4. Arrhythmien in

Ruhe/bei Sport Keine Arrhythmien

Keine malignen
Arrhythmien

5. Sauerstoffsattigung
in Ruhe/bei Sport

Keine zentrale Zyanose

A

Falls alle Parameter
Zutreffen

Sportempfehlung Alle Sportarten

Leicht systolische

Volumenbelastung ohne

Pulmonale Hypertonie
ohne rechtsventrikulare

Mittelgradige Dilatation

Tiefe Arrhythmielast

Falls 21 Parameter
zutrifft UND kein
Parameter von C/D

Geschicklichkeits-,
Kraft- und gemischte
Sportarten

Mittelgradige systolische Dysfunktion
Mittelgradige Hypertrophie
Mittelgradige Druckbelastung
Volumenbelastung mit leichtem
Remodelling

Univentrikulares-Herz

Systemischer rechter Ventrikel

Schwere systolische
Dysfunktion

Schwere Hypertrophie
Schwere Druckbelsatung
Volumenbelastung mit
ausgepragtem Remodelling

Pulmonale Hypertonie mit
rechtsventrikulérer
Dilatation oder Dysfunktion

Dilatation mit Indikation zur

Schwere Dilatation N
Operation

Signifikante Arrhythmielast
Maligne Arrhythmien

Leichte zentrale Zyanose Schwere zentrale Zyanose

Cc D

Falls 2 1 Parameter Zutrifft UND kein

Falls 2 1 Parameter Zutrifft
Parameter von D

Geschicklichkeitssportarten Kein kompetitiver Sport

Abbildung 2: Zusammenfassung der Schritte 2-4 aus Abbildung 1 zur Beurteilung von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern. Erstellt nach [2]. © D. Niederseer

auf das Herz optimal zu iiberwachen. Folgende Parameter sind

zu erfassen:

- Kardio-pulmonale Indices: Sauerstoffaufnahme (VO,,.)
als einer der besten Pradiktoren von Morbiditdt und Mor-
talitdt sowie Herzfrequenzreserve, Anstieg der ventilatori-
schen Effizienz und Sauerstoffpuls

— Rhythmus- oder Uberleitungsstorungen: Rhythmus-
storungen wahrend Belastung erhéhen das Risiko fiir den
plotzlichen Herztod deutlich (ca. 6-7-fach)

— Ischidmie: insbesondere in der &lter werdenden Population

— Arterielle Sauerstoffsittigung: Identifizierung von intra-
kardialen Shunts oder Lungenpathologien

— Reaktion des Blutdrucks: Beurteilung von Patienten mit
Aortenisthmusstenose oder Obstruktion des Ausflusstrak-
tes. Auffélligkeiten sollten weitere Untersuchungen nach
sich ziehen.

Schritt 4: Empfehlung der Sportart

Sind alle 5 Parameter in Ruhe und unter Belastung durch den
Arzt erhoben, kann eine individuelle Empfehlung ausgespro-
chen werden. Wenn alle Parameter innerhalb der normalen
Grenzwerte liegen oder Anzeichen fiir eine nur leichte Hyper-
trophie oder eine leichte Druck- oder Volumenbelastung vor-
liegen, kann der Patient Ausdauersport ohne Einschrankungen
betreiben.

Sollte einer der Parameter auflerhalb der Grenzwerte liegen, gilt
es, Einschrankungen im Ausdauersport zu empfehlen oder auf
Geschicklichkeitssportarten auszuweichen. Nur bei schweren
strukturellen, himodynamischen oder elektrophysiologischen
Folgeerscheinungen sollten Patienten von der Teilnahme am
Leistungssport ausgeschlossen und auf Freizeitaktivitdten be-
schrankt werden. Entsprechende Empfehlungen sind in Ab-
bildung 2 zusammengefasst.
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Schritt 5: Nachkontrollen

Sportler mit angeborenen Herzfehlern sollten alle 6-12 Mona-
te nachkontrolliert werden. Die oben aufgefithrten Parameter
sollten erneut erhoben werden und eine Anpassung der Emp-
fehlung zum Sport je nach Ergebnis erfolgen.

Zusammenfassung

Patienten mit angeboren Herzfehlern sollten zu sportlicher Betd-
tigung ermutigt werden, da hinreichend gezeigt werden konnte,
dass korperliche Tatigkeit in moderatem bis intensivem Ausmafd
bei den meisten angeborenen Herzfehlern als sicher erachtet wer-
den kann. Dennoch erleiden etwa 0,1 % der Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern pro Jahr einen plétzlichen Herztod,
wobei davon 8-10 % wihrend korperlicher Aktivitét auftreten.
Bei nicht diagnostizierten Erwachsenen mit angeborenen Herz-
fehlern ist die Inzidenz eines plotzlichen Herztods hoher. Aus
diesem Grund sollte insbesondere bei Athleten ein Screening auf
Herzkrankheiten erfolgen, um Erkrankungen, welche mit einem
plotzlichen Herztod assoziiert sind, friihzeitig zu erkennen [3].

Patienten mit angeborenen Herzfehlern, die regelméflig Leis-
tungssport betreiben wollen, sollten sich in regelméfigen Ab-
stinden einer umfassenden Untersuchung unterziehen, welche
die oben aufgefiihrten 5 Schritte und 5 Parameter in Ruhe und
bei Belastung beinhaltet. Die Erhebung dieser Parameter er-
moglicht eine individuelle Empfehlung zur geeigneten Sport-
art und Teilnahme an Wettkdmpfen, wobei nur Patienten der
Gruppe D (sieche Abb. 2) ganzlich von Wettkampfsport ausge-
schlossen werden sollten [2].
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Arrhythmische Schmalkomplextachykardie:
+What's the mechanism*?

S. Stojkovic, R. Schonbauer

Klinische Abteilung fiir Kardiologie, Medizinische Universitdt Wien

Abkiirzungen

AP Akzessorische Bahn

AVNRT AV-nodale Reentrytachykardie

AVRT  AV-Reentry-Tachykardie

CL Stabile Zykluslidnge

CS Sinus coronarius

EAT Ektope atriale Tachykardie

ERP Antegrade effektive Refraktérzeit

HRA Rechtes Atrium

PPI Post pacing interval

RVA Rechter Ventrikel
Fallbericht

Eine 57-jahrige Patientin, ohne relevante Vorerkankungen und
Komorbidititen, leidet seit mehreren Jahren an rezidivieren-
den paroxysmalen supraventrikuldren Tachykardien. Dies-
beziiglich ist die Patientin mehrfach in der Notfallambulanz
vorstellig gewesen, wo die Tachykardie mit Adenosin termi-
niert werden konnte. Im 12-Kanal-EKG erkennt man eine
arrhythmische Schmalkomplextachykardie ohne eindeutig er-
kennbare P-Wellen (Abb. 1). Es besteht der Verdacht auf AV-
nodale Reentrytachykardie (AVNRT), differentialdiagnostisch

kommen aber auch eine AV-Reentry-Tachykardie (AVRT) so-
wie eine ektope atriale Tachykardie (EAT) in Frage [1]. Zur
weiteren Abklarung und Therapie wird aufgrund der Anam-
nese und klinischen Symptomatik die Indikation zur elektro-
physiologischen Untersuchung gestellt.

Nach tiblicher Vorbereitung wurden 3 intrakardiale diagnosti-
sche Katheter positioniert und zwar im hohen rechten Atrium
(HRA), im Bereich von His-Biindel (His), im Sinus coronarius
(CS) und im rechten Ventrikel (RVA). Wahrend der Positionie-
rung des His-Katheters wurde eine Tachykardie durch 2 (me-
chanische) atriale Extraschldge induziert. Beim zweiten atria-
len Extraschlag ist auch eine eindeutige Zunahme der AV-Zeit
> 50 ms erkennbar (,,jump®). Die Tachykardie hat initial eine
CL von 320 ms, 1:1-VA-Verhdltnis, VA-Zeit von 95 ms und eine
exzentrische CS-Aktivierung mit frithester retrograder atrialer
Aktivierung im Bereich vom CS 1/2 (Abb. 2A).

Diese Befundkonstellation spricht am ehestens fiir das Vor-
liegen einer orthodromen AVRT mit antegrader Leitung tiber
den AV-Knoten und retrograder Leitung iiber eine links-late-
rale akzessorische Bahn (AP) [2]. Jedoch sind eine EAT und
eine atypische AVNRT mit linksseitigem atrionodalem Exit,
obwohl sehr selten, noch nicht komplett ausgeschlossen, vor
allem, weil die Tachykardie mit einem ,,jump” beginnt. So wer-
den zur Diagnosefindung noch weitere Stimulationsmanéver
durchgefiihrt.

m avF V3

Z3MVS 1OMEIY  Low CuboT. 0.0 K, Mg QS 1060 M, PSkcT Fiter O, (Lo Cun of .05 M recemmended for Sagnoate ECO)
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i Abbildung 1: 12-Kanal-EKG der
irreguldren Schmalkomplextachy-
kardie, die nach Gabe von Adeno-
sin terminiert.
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Vi
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Abbildung 3: Die Ablation der ortho-

lation mit fusioniertem VA-Signal am la-
teralen Mitralanulus (Panel A).

retrograde Leitung Uber die akzessori-
sche Leitungsbahn und die Tachykardie
(Panel B).
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Um zwischen AVNRT, AVRT und EAT zu unterscheiden, ist
vor allem das ventrikuldre Entrainment hilfreich. Nach dem
Entrainment besteht ein ,VAV“-Response, was eine EAT
ausschliefit. Die Differenzen zwischen dem ,post pacing in-
terval“ (PPI) und Tachykardiezykluslinge (PPI-TCL) sowie
dem SA- und VA-Intervall sind nicht schliissig, sodass eine
atypische AVNRT noch nicht 100 % ausgeschlossen werden
kann (Abb. 2B). Nach dem Entrainment wird die Tachykardie
akzeleriert und es beginnt eine arrhythmische Schmalkom-
plextachykardie (Abb. 1, 2B und 2C). Die genaue Analyse der
intrakardialen Ableitungen (Abb. 2C) zeigt die abwechselnden
Tachykardiezykluslangen von 275 ms und 365 ms, mit AH-
Intervallen von 135 und 225 ms.

Die Differenz in den Zyklusldngen entspricht genau der Dif-
ferenz der AH-Intervalle, sodass der Verdacht auf duale AV-
Knoten-Eigenschaft gestellt wurde. Die Tachykardie konnte
mit ventrikuldrer Uberstimulation mit VA-Block terminiert
werden. Unter dekrementaler atrialer Stimulation konnte der

82 J KARDIOL 2023; 30 (3-4)

Verdacht auf duale AV-Knoten-Eigenschaft bestitigt werden,
mit einer antegraden effektiven Refraktarzeit (ERP) des ,fast
pathways“ von 280 ms und einer ERP des ,,slow pathways“ von
190 ms. Als sich die Tachykardiezykluslinge der AVRT von
300 auf 280 ms verkiirzte und den Wenckebach-Punkt des ,,fast
pathways® erreichte, begann die abwechselnde antegrade Uber-
leitung der AVRT alternierend iiber den ,fast“ und den ,,slow
pathway®. Die retrograde Refraktdrzeit des AP war < 230 ms.
Da die antegrade Leitung wéhrend der Tachykardie abwe-
chelnd tiber den ,fast” und den ,,slow pathway“ ablauft, wird
auch eine AVNRT ausgeschlossen, die elektrophysiologischen
Kriterien sprechen fiir das Vorliegen einer AVRT mit antegrad
alternierender Leitung {iber ,fast“ und ,,slow pathway* [2].

Im Oberflachen-EKG ist kein Hinweis auf Priexzitation, da-
her spricht man von einem ,,concealed WPW* (akzessorische
Leitungsbahn mit unidirektionaler retrograder Leitung). Auf-
grund dieser Befundkonstellation besteht laut ESC-Guidelines
fiir das Management von supraventrikuldren Tachykardien



eine Ia-Indikation fiir die Ablation dieser akzessorischen Lei-
tungsbahn [3].

Nach problemloser transseptaler Punktion erfolgte das Map-
ping des Mitralanulus unter Ventrikelstimulation, mit dem
Nachweis der frithesten links-atrialen Aktivierung mit fu-
sioniertem VA-Signal im Bereich des lateralen Mitralanulus
(LAO 3 Uhr, Abb. 3A). Wahrend der Ablation mit gekiihltem
Ablationskatheter (30W, Fluss 15 ml/min) unter Ventrikelsti-
mulation begann kurzfristig die AVRT, die retrograde Leitung
iber die AP und die Tachykardie konnten aber nach 2 Sekun-
den Ablation terminiert werden (Abb. 3B). Nach der Ablation
konzentrische retrograde CS-Aktivierung mit retrogradem
Wenckebach von 400 ms, es konnte keine AVRT mehr ausge-
16st werden. Es bestand lediglich eine duale AV-Knoten-Eigen-
schaft mit dem ,,jump” (Zunahme des AH-Intervalls > 50 ms)
unter dekrementaler atrialer Stimulation ohne Nachweis von
AV-Knoten-Echos. Trotz dualer AV-Knoten-Leitungseigen-
schaft konnte keine AVNRT induziert werden. Daher wurde
von einer ,,slow pathway“-Modifikation Abstand genommen.

Im klinischen Follow-up 1 und 2 Jahre nach der Ablation sind
keine weiteren Rhythmusstérungen aufgetreten.

Diskussion

AVNRT ist die haufigste Form der rhythmischen, paroxysma-
len supraventrikuldren Tachykardie und tritt bei Frauen hau-
figer als bei Méannern auf [3]. Jedoch haben bis zu 30 % der
Patienten eine duale AV-Knoten-Leitungseigenschaft, ohne
jemals eine AVNRT zu entwickeln [4, 5]. Auf der anderen Seite
haben bis zu 40 % der Patienten mit AP auch duale AV-Knoten-
Leitungseigenschaften [6]. Bei vielen Patienten fithrt die duale
AV-Knoten-Physiologie zur spontanten Terminierung der
AVRT aufgrund von ,,long-short“-Sequenzen mit Block im AV-
Knoten oder AP [6]. AP kann auch als ,,Bystander” wihrend
der AVNRT in der Tachykardie beteiligt sein. Die Partizipation
von AP in der Tachykardie kann durch Demonstration einer
Fusion wéhrend des ventrikuldren Entrainments in der Néhe
von AP oder durch ,,advancement® von atrialem Signal ohne
Anderung der atrialen Aktivierungssequenz mit His-refrak-
tarem ventrikuldrem Extrastimulus nachgewiesen werden.

Andere Kriterien zur Differenzialdiagnose zwischen AVNRT
und AVRT sind die Differenzen PPI-TCL sowie SA-VA. Im
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Falle der AVNRT liegt der Ort des Entrainments (RV) weit
entfernt vom Tachykardiekreis, das PPI ist lang (> 110 ms).
Allerdings ist bei der AVRT der Ventrikel ein Teil des Tachy-
kardiekreises und das PPI kurz (< 110 ms). Aufgrund von
dekrementalen Leitungseigenschaften des AV-Knotens sollte
die Differenz PPI-TCL um die Verldngerung der AH-Zeit wah-
rend des Entrainments korrigiert werden. Das Gleiche gilt fiir
die SA-VA-Differenz. Eine SA-VA < 85 ms spricht fiir AVRT,
wiahrend eine SA-VA > 85 fiir eine AVNRT steht [2]. Jedoch
sind diese Manéver wenig sensitiv fiir links gelegene APs, da
der Stimulationsort weit weg vom AP liegt. Daher waren auch
in diesem Fall die Differenzen grenzwertig und nicht schliissig.

Eine Indikation zur Modifikation des ,,slow pathways® besteht
nur beim Nachweis einer AVNRT in der elektrophysiologi-
schen Untersuchung [3]. Links-laterale APs machen 50-60 %
aller APs aus und haben die hochste Erfolgsrate bei der Ab-
lation [5]. Wéhrend der elektrophysiologischen Untersuchung
ist immer eine genaue Analyse der Tachykardie (VA-Verhilt-
nis, AH, VA-Zeiten, atriale Aktivierungsmuster) notwendig
und kann wertvolle Hinweise fiir die richtige Diagnose geben,
die mit Durchfithrung entsprechender Stimulationsmanéver
bestatigt werden kann.
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Konsensusmeeting Herzinsuffizienz
Innsbruck, 19.11.2022
Das dicke Herz - der hypertrophe Phanotyp

Editorial

Sehr geehrte Kolleginnen und Kollegen!

Das 13. Innsbrucker Konsensusmeeting Herzinsuffizienz am 19.11.2022 war dem Thema ,,Das dicke Herz - der hyper-
trophe Phanotyp"“ gewidmet. Im Nachfolgenden sind die Referate als kurze Abstracts zusammengestellt.

Obgleich die linksventrikuldre Hypertrophie schon seit Jahrzehnten bekannt ist, wird im klinischen Alltag vielfach auf eine
Klarung der zugrunde liegenden Pathologie, abgesehen von Bluthochdruckerkrankung oder Aortenstenose, verzichtet.

Mit der Entwicklung von wirksamen Medikamenten fiir verschiedene Erkrankungen mit hypertrophem Phénotyp wie
Mb. Fabry, kardiale Amyloidose (CA), hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) und der diastolischen Dysfunktion (HFpEF)
als Syndrom, ist die Aufmerksambkeit fiir diese Erkrankungen in den letzten Jahren immens gestiegen. Die CA ist derzeit
ebenso wie die HFpEEF in aller Munde. Auch das pathophysiologische Verstindnis fiir die HCM hat zugenommen und
damit verbunden eine differenzierte Diagnostik.

In den nachfolgenden Beitragen werden sowohl die Diagnose als auch die Therapie spezifischer Erkrankungen mit hyper-
trophem kardialem Phénotyp besprochen. Wie schon bei den vorherigen Konsensusmeetings war es auch diesmal wieder
unser Ziel, klinisch relevante und aktuelle Probleme der Herzinsuffizienz in verstandlicher Form darzustellen und damit

Gerhard Polzl

die inhaltliche Umsetzung im klinischen Alltag zu erleichtern und voranzutreiben.

Marc-Michael Zaruba

Sitzung A - Der hypertrophe Phanotyp

Differentialdiagnose
G. Polzl
Universititsklinik fiir Innere Medizin III, Innsbruck

Der hypertrophe Phénotyp ist durch eine Myokarddicke von
> 13 mm definiert. Hinter diesem Befund konnen sich eine Rei-
he von Ursachen bzw. Krankheitsbilder verbergen, die differen-
tialdiagnostisch in Erwdgung gezogen werden miissen (Tab. 1).

Nachlasterh6hung?

Zunichst muss nach einer moglichen Nachlasterhéhung als
Ursache der Hypertrophie gefahndet werden. Die Bluthoch-
druckerkrankung kann mittels Anamnese bzw. einer aktuellen
Blutdruckmessung erhoben, die Aortenstenose in der Echo-
kardiographie festgestellt werden.

Findet sich kein Hinweis fiir eine Nachlasterhohung, ist eine
weiterfiihrende Abklarung unbedingt erforderlich. Dazu sind

Tabelle 1: P6lzl G. Wichtige Differenzialdiagnosen bei hyper-
trophem Phanotyp

— Erhohte Nachlast: Aortenstenose (AST), Bluthochruckerkrankung/
Hypertensive Herzerkrankung (HHD)

— Sportherz

— Hypertrophe Kardiomyopathie (HCM)

Kardiale Amyloidose (CA)

Mitochondriale Kardiomyopathie (CMP)

— Mb. Fabry/Danon-Erkrankung
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neben einer ausfithrlichen Anamnese, einschliefSlich Fami-
lienanamnese, eine griindliche korperliche Untersuchung,
Labor, zusitzliche Bildgebung und, in Einzelféllen, invasive
Untersuchungen sowie eine genetische Diagnostik erforder-
lich.

Alter, Geschlecht, Anamnese

Jiingeres Alter und eine einschldgige Sportanamnese lassen an
ein Sportherz denken. Dies gilt ganz besonders bei einer leich-
ten Vergroflerung der Herzhohlen. Dabei muss auch die ver-
starkende Wirkung von Anabolika und Wachstumshormonen
in Erwédgung gezogen und abgefragt werden.

Alter > 60 Jahre und zusétzliche ,,red flags“ wie Karpaltunnel-
syndrom, Spinalkanalstenose oder Polyneuropathie weisen in
Richtung CA. Ganz wichtig ist die Familienanamnese, die bei
HCM, Mb. Fabry, mitochondrialer Kardiomyopathie (CMP)
oder mutanter CA positiv sein kann, aber nicht zwangslaufig
positiv sein muss. Zu bedenken ist, dass der Mb. Fabry iiber-
wiegend bei Mannern auftritt und die mitochondriale CMP
von der Mutter vererbt wird.

Das Vorliegen eines Diabetes mellitus, Schwerhoérigkeit, Seh-
schwiche oder héaufige Kopfschmerzattacken u/o Schlaganfil-
le in der Vergangenheit lassen an eine mitochondriale CMP
denken, wohingegen brennende Schmerzen und Kribbeln in
Hénden und Fiiflen, unerkldrbare Fieberschiibe, verminder-
te Fahigkeit zu schwitzen und Magen-Darm-Probleme wie
Bauchschmerzen und Durchfall schon in jungen Jahren Hin-
weise fiir Mb. Fabry sind.



Kérperliche Untersuchung

Ein Kraftsportler ist in den meisten Féllen auch ohne ein-
gehende Untersuchung zu erkennen. Diskretere Krankheits-
merkmale wie Skoliose bei Mb. Friedreich, Angiokeratome
vor allem im Geséf8bereich oder das Vorliegen einer Cornea
viticillata bei Mb. Fabry bediirfen jedoch einer griindlichen
korperlichen Untersuchung.

EKG

Es gibt typische EKG-Veranderung bei HCM und CA, das
Fehlen einschldgiger Verdnderungen schliefit diese Erkran-
kungen allerdings nicht aus. Umgekehrt konnen auch beim
Sportherz ausgepragte Zeichen einer Linkshypertrophie mit
Endstreckenverdnderungen vorliegen.

Bildgebung

Mittels Echokardiographie kann der hypertrophe Phanotyp
weiter differenziert werden, z. B. Ausflusstrakt- oder mitt-
ventrikuldre Obstruktion, Apexaneurysma, Mitralklappen-
pathologien wie SAM, verkiirzte Sehnenfiden, exzentrische
Mitralinsuffizienz bei HOCM oder erhaltener Strain im Apex
bei reduziertem Strain an der Herzbasis (,,cherry on top“) und
Perikardeffusion bei CA. Das kardiale MRI liefert wegweisen-
de Befunde bei CA und ist auch in der Beurteilung der HCM
hilfreich. Eine Tracer-Aufnahme am Herzen in der DPD-Kno-
chenszintigraphie spricht fiir eine ATTR-CA.

Labor

Freie Leichtketten im Serum/Urin finden sich bei AL-CA.
Eine verminderte a-Galactosidase-A-Aktivitit im Serum ist
bei mannlichen Patienten mit Mb. Fabry beweisend fiir die
Erkrankung. Bei Frauen ist eine genetische Untersuchung
zwingend erforderlich. Erhohte Laktatspiegel im Serum weisen
auf eine mitochondriale CMP hin. Eine eingeschrankte Nie-
renfunktion mit oder ohne Proteinurie ist hdufig bei AL-CA
und bei Mb. Fabry zu finden.

Invasive Untersuchung

In Einzelfillen ist eine invasive kardiologische Untersuchung
mittels Endomyokardbiopsie erforderlich, wofiir allerdings
eine klare Fragestellung nétig ist.

Kongressbericht

Genetik

Eine genetische Untersuchung kann bei positivem Ergebnis
die Verdachtsdiagnose bestitigen (z. B. HCM, Mb. Fabry) und
eine humangenetische Beratung nach sich ziehen. Ein negati-
ver Befund schlief3t eine Verdachtsdiagnose jedoch nicht aus.

Kardiale Bildgebung - Herz-MRT

A. Mayr

Universitdtsklinik fiir Radiologie, Medizinische Universitit
Innsbruck

Die Abkldrung der linksventrikuldren Hypertrophie (LVH)
stellt eine der haufigsten klinischen Indikationen zur kardialen
Magnetresonanztomographie (CMR) dar (Abb. 1). Der mul-
tiparametrische CMR-Ansatz bietet neben morphologischen
und funktionellen Details vor allem erweiterte Moglichkeiten
der Myokardcharakterisierung. Damit stellt CMR die Schliis-
selmodalitét in der Unterscheidung von Pathologien und An-
passungsvorgangen mit hypertrophem Phinotyp dar. Neben
der Erfassung der Myokardmasse hat die differenzierte Ana-
lyse der Myokardstruktur eine hohe diagnostische und pro-
gnostische Relevanz.

Wahrend die etablierte Late-Gadolinium-Enhancement-
(LGE-) Technik eine zuverldssige Darstellung von fokaler
»Ersatz”-Fibrose ermoglicht, bieten die neueren ,Mapping"“-
Techniken eine absolute Quantifizierbarkeit magnetischer
Gewebseigenschaften (T1-, T2- und T2'-Relaxationszeiten mit
der Moglichkeit der Berechnung des Extrazellularvolumens
[ECV]) und damit die Erfassung diffuser myokardialer Tex-
turveranderungen [1, 2].

Die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) zeichnet sich
durch ein polymorphes Erscheinungsbild aus, das weit {iber
die reine Hypertrophie hinausreicht. Frithe Manifestationen
im CMR wie ein erhohtes ECV, eine invertierte Septumkriim-
mung oder myokardiale Krypten kénnen beispielsweise in der
Abgrenzung zum Athletenherz hilfreich sein. Wéhrend die
Massenzunahme im Sportlerherz durch eine zelluldre Hyper-
trophie vermittelt wird, welche den Extrazellularraum verklei-
nert, kommt bei der HCM durch Fibrose eine Expansion des

Abbildung 1: Mayr A. Drei Félle linksventrikula-
rer Hypertrophie (LVH), welche unter anderem
anhand von T1-Mapping (untere Bildreihe) mit
hoher diagnostischer Genauigkeit einer klaren
Pathologie zugeordnet werden kénnen. Konzen-
trische LVH mit 15 mm messendem intraventriku-
ldrem Septum (Bild A) mit deutlich reduzierten
T1-Relaxationszeiten von 892 ms septal (Bild a)
im Fall eines Mb. Fabry. Septal betonte LVH mit
maximal 18 mm haltender Wanddicke (Bild B)
und ausgeprdgter Verlangerung der T1-Relaxa-
tionszeiten von 1204 ms septal (Bild b) im Fall
einer Amyloidose. Konzentrisch wandverdickter
(maximale Wanddicke 24 mm, Bild C), hyperkon-
traktiler linker Ventrikel (Ejektionsfraktion 72 %)
mit maBig erhohter T1-Relaxationszeit (1088 ms
septal, Bild ¢) und fokaler T1-Relaxationszeit von
1196 ms an der anterioren rechtsventrikuldren
Insertionsstelle im Falle einer hypertrophen Kar-
diomyopathie.
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ECV zustande [3]. Etwa 60 % der HCM-Patienten zeigen LGE,
hauptsachlich in den am starksten hypertrophierten Abschnit-
ten. Ein Ausmafd von > 15 % LGE der linksventrikuldren Masse
ist mit einer signifikant hoheren Rate an plétzlichen Herzto-
den assoziiert und gilt als zentrales, bildgebendes Merkmal der
HCM-Risikostratifizierung [4].

In der Abgrenzung der HCM von myokardialen Speicher-
erkrankungen spielen auch das T1-Mapping vor und nach
Kontrastmittelgabe nunmehr eine tragende Rolle. Im CMR
unschwer von allen anderen Ursachen der LVH abzugrenzen
ist der Mb. Fabry, da die krankheitstypische intrazelluldre Ein-
lagerung von Glykosphingolipiden bereits in frithen Stadien
einen Abfall der T1-Relaxationszeiten < 900 ms (bei 1,5 T
Feldstirke) bewirkt [5]. Im Gegensatz dazu zeigen systemische
Amyloidoseformen die das Herz betreffen vor allem in spa-
ten Krankheitsstadien deutlich erhohte T1-Relaxationszeiten
(> 1150 ms bei 1,5 T) sowie ECV-Werte (> 40 %), was in Zu-
sammenschau mit einem restriktiven CMR-Phinotyp andere
Differenzialdiagnosen ausschlieit [2]. Aufgrund der diffusen
globalen Amyloidspeicherungen (Leichtketten- [AL-] und
ATTR-Amyloidosen) sowie diffuser Fibrose (AL-Amyloidose)
resultiert typischerweise ein diffuses globales subendokardiales
bis transmurales LGE. Sowohl die Auslenkungen von T1-Re-
laxationszeiten sowie des ECV haben in Studien unabhéngiges
prognostisches Potential bei kardialer Amyloidose gezeigt und
bieten Mdglichkeiten des Therapiemonitorings [6, 7].
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Kardiale Bildgebung - Echo
S. Miiller
Universititsklinik fiir Innere Medizin III, Innsbruck

Die linksventrikuldre Hypertrophie (LVH) ist kein alleiniges
Kennzeichen von kardialen Erkrankungen, wie z. B. der Aor-
tenklappenstenose, oder einer lange bestehenden, nicht oder
unzureichend eingestellten, arteriellen Hypertonie, sondern
tritt auch bei einer groflen Anzahl von systemischen und
genetischen Erkrankungen wie der hypertrophen Kardiomyo-
pathie sowie verschiedenen Speichererkrankungen (Amy-
loidose, Mb. Fabry u. a.) oder als physiologische Antwort auf
gesteigerte sportliche Aktivitit auf. Haufig wird die LVH als
Befund in einer Routine-Echokardiographie erhoben, der
dann eine weitere differenzialdiagnostische Abkldrung er-
fordert.
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Fiir die echokardiographische Diagnosestellung der zugrunde
liegenden Ursache einer LVH und um diese zu quantifizieren
und deren Verteilung zu beschreiben, kommen sowohl kon-
ventionelle etablierte Parameter als auch moderne Modalititen
zur Anwendung. Um verschiedene Pathologien infolge einer
LVH in Bezug auf die linksventrikuldre Geometrie zu charak-
terisieren, sind neben der absoluten und relativen Wanddicke,
die Myokardmasse, der Durchmesser, das Volumen sowie der
Remodelling-Index des linken Ventrikels (LV) zu beurteilen
(Tab. 2).

Dariiber hinaus muss die systolische und diastolische linksven-
trikuldre Funktion evaluiert werden. Auf diese Weise ist dann
beispielweise die Differenzierung einer konzentrischen Hyper-
trophie infolge einer Druckbelastung (hohe relative Wand-
dicke, hoher Muskelmassen-Index) von einer exzentrischen
Hypertrophie durch eine Volumenbelastung (niedrige relative
Wanddicke, hoher Muskelmassen-Index) des LV moglich.

Eine hypertrophe Kardiomyopathie ist dagegen durch hohe
relative Wanddicken und einen hohen Remodelling-Index des
LV mit einem kleinem Cavum gekennzeichnet. Allerdings ist
die Verteilung der Hypertrophie nicht gleichmifiig, sondern
meist lokalisiert auf das Septum (asymmetrische LVH) be-
schriankt (Abb. 2) und in seltenen Fillen auch apikal. Fiir eine
Wanddickenzunahme als Anpassung an Leistungssport (vor
allem Kraftsport), die jedoch meist 12 mm nicht iiberschreitet
(Grauzone 13-15 mm), ist neben einem erhohten enddiasto-
lischen Volumen des LV eine normale diastolische Funktion
charakteristisch [2].

Obwohl die Echokardiographie keine direkte Gewebecharak-
terisierung erlaubt, ist eine kornige Textur des verdickten Myo-
kards hinweisend fiir eine moglicherweise vorliegende Spei-
chererkrankung wie der Amyloidose. Die hamodynamischen
Auswirkungen der pathologischen myokardialen Einlagerun-
gen konnen mittels Deformations-/Strain-Analyse durch ein
charakteristisches regionales Verteilungsmuster (Abb. 3) mit
einer Sensitivitit von 93 % und einer Spezifitit von 82 % erfasst

Tabelle 2: Muiller S. Parameter zur Quantifizierung der links-
ventrikuldren Hypertrophie und geschlechtsbezogene Normal-
werte. Erstellt nach [1].

Frauen Maéanner
Lineare Methode
LV-Masse (g) 67-120 88-124
LV-Masse (g/m?) 43-95 49-115
Relevante Wanddicke (cm) 0,22-0,42 0,24-0,42
Septale Wand (cm) 0,6-0,9 0,6-1,0
Posteriore Wand (cm) 0,6-0,9 0,6-1,0
2D-Methode
LV-Masse (g) 66-150 96-200
LV-Masse (g/m?) 44-88 50-102

Relative Wanddicke (RWT)
RWT = 2x PWTd/LVEDD

Remodelling-Index (RMI)
RMI = LV-Masse/LVEDV

IVS (septale) und PWT (posteriore) Wand diastolisch; LVEDD: linksven-
trikularer enddiastolischer Durchmesser; LVEDV: linksventrikulares
enddiastolisches Volumen
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Abbildung 2: Miiller S. Verteilung der links-
ventrikuldren Hypertrophie. Links: Hypertro-
phe Kardiomyopathie mit asymmetrischer
linksventrikuldrer Hypertrophie. Rechts: Kar-
diale Amyloidose mit symmetrischer links-
ventrikuldrer Hypertropie.

Vs (AX0)

Abbildung 3: Miiller S. Linksventrikuldre Strainanalyse. Links: Normales Verteilungsmuster mit guter Kontraktitat in allen Segmenten und normalem GLS
von -25,7 %. Rechts: Kardiale Amyoidose mit ausgepragter konzentrischer symmetrischer LVH sowie deutlich reduziertem Strain in den basalen und
mittleren Wandabschnitten und erhaltener Kontraktilitat in den apikalen Segmenten (,apical sparing”) bei einem deutlich reduzierten GLS von -5,3 %.

werden [3]. Auf diese Weise kann z. B. die differenzialdiagnos-
tische Abklarung bei Kombinationen verschiedener, mit einer
LVH assoziierten Pathologien erleichtert werden.
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Kardiale Amyloidose und Szintigraphie
M. Ungericht
Universitdtsklinik fiir Innere Medizin III, Innsbruck

Die Amyloidose ist eine Multisystemerkrankung, die durch die
Ablagerung fehlgefalteter Proteine im Extrazelluldrraum ver-
schiedener Organe verursacht wird. Wenngleich iiber 30 ver-
schiedene Amyloidproteine beschrieben sind, ist die Mehrheit
auf eine Leichtketten- (AL-) Amyloidose oder Transthyretin-
(ATTR-) Amyloidose zuriickzufiihren.

Pathophysiologie

Der AL-Amyloidose liegt eine Plasmazelldyskrasie zugrunde.
Im Rahmen einer monoklonalen Gammopathie unklarer Si-
gnifikanz (MGUS) oder eines Multiplen Myeloms kommt es
zur interstitiellen Ablagerung fehlgefalteter Immunglobulin-
leichtketten (lambda > kappa). Die am héufigsten betroffenen
Organe sind das Herz, die Niere, der Gastrointestinaltrakt und
das Nervensystem.

Die ATTR-Amyloidose wird durch den Zerfall von ATTR-
Tetramere in Monomere verursacht, welche als unlosliche
Amyloidfibrillen Herz und Nervensystem infiltrieren. Die
Tetramer-Destabilisierung kann mit einer Mutation (ATTRv)
oder - hierzulande hiufiger — mit einem altersabhéngigen Pro-
zess (ATTRwt) assoziiert sein.

Klinik

Eine kardiale Beteiligung ist bei etwa 2/3 (AL) bzw. 90 %
(ATTR) der Betroffenen nachweisbar und prognosebestim-
mend. Diese duflert sich durch Symptome der Herzinsufhizi-
enz sowie Herzrhythmusstérungen mit Schwindel, Synkopen
oder plotzlichem Herztod als mogliche Folgen. Extrakardiale
Manifestationen (Karpaltunnelsyndrom, Spinalkanalstenose,
periphere Neuropathie) sind haufig und kénnen der kardialen
Erstdiagnose um Jahre vorausgehen.

Diagnose

Anamnese, klinische Untersuchung, EKG und Echokardiogra-
phie spielen eine wichtige Rolle in der initialen Amyloidose-
Aufarbeitung. Erhartet sich der Verdacht, sind ein ,,monoklo-
nales Gammopathie-Assessment® und eine Skelettszintigraphie
gefordert. Ersteres subsummiert die Bestimmung der freien
Leichtketten und Durchfiihrung einer Immunfixationselektro-
phorese in Serum/Harn. Lasst sich keine monoklonale Gammo-
pathie nachweisen, ist eine AL-Amyloidose unwahrscheinlich.

Bei der Skelettszintigraphie wird ein radioaktiver Tracer (z. B.
#mTc-DPD) appliziert. Die kardiale Tracer-Anreicherung wird
infolge nach Perugini 0-3 graduiert. Sollte sich eine deutliche
kardiale Tracer-Anreicherung demaskieren (Perugini > 2)
und sich keine monoklonale Gammopathie nachweisen las-
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V.a. Amyloidose
(Klinik, EKG, Echo, Herz-MRT)

»Monoklonales Gammopathie-
Assessment”

(freie Leichtketten, Serum-/Harn-
Immunfixationselektrophorese)
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Abbildung 4: Ungericht M. Diagnosealgorithmus der kardialen Amyloidose. © M. Ungericht

sen, gilt die ATTR-Amyloidose als gesichert. Bei geringer bzw.
fehlender kardialer Tracer-Anreicherung (Perugini < 2) und/
oder Leichtkettennachweis ist eine Gewebebiopsie inklusive
Amyloid-Typisierung unerldsslich (Abb. 4). Eine genetische
Testung erlaubt die Unterscheidung zwischen ATTRv und
ATTRwt.

Therapie

Die Behandlung der Plasmazellerkrankung steht bei der AL-
Amyloidose im Vordergrund. Demgegeniiber basiert die
ATTR-Therapie auf einer Stabilisierung des Tetramerkomple-
xes. Bei der vererbbaren ATTR-Amyloidose kommen alter-
nativ Gene-Silencer zur Anwendung. Supportive Therapien
(v. a. Diuretika) kommen bei ATTR- und AL-Amyloidose
gleichermafien zum Einsatz. Es ist zu beachten, dass aufgrund
der Hypotonie bzw. iatrogenen chronotropen Inkompetenz
ACE-Hemmer/ARB und Betablocker hiufig nicht gut vertra-
gen werden.

Das Sportherz

C. M. Schmied

Kardiologische Polikliniken Campus und Circle, Universitires
Herzzentrum Ziirich

Das Herz-Kreislaufsystem unterliegt zahlreichen physiologi-
schen, aber auch potenziell pathologischen Adaptionen bei re-
gelméflig und intensiv trainierenden Sportlern. Eine Form der
Adaptation stellt die Dilatation und Hypertrophie des linken
Ventrikels dar. Diese Verdnderungen von zugrunde liegenden
Erkrankungen, allen voran der hypertrophen Kardiomyopa-
thie, abzugrenzen, stellt eine wichtige, aber auch schwierige
Herausforderung im klinischen Alltag dar.

Physiologische versus pathologische Sportherzadaptation
des linken Ventrikels

Regelmafliges intensives, vor allem ausdauerbasiertes Training
fithrt unter anderem zu Adaptationen des linken Ventrikels [1,
2], welchem zwei physikalische Gesetze zugrunde liegen: Das
»Ficksche Gesetz“ beschreibt, dass die korperliche Leistungs-
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fahigkeit, gemessen an der Sauerstoffaufnahme (VO,), durch
eine Erhohung des Schlagvolumens gesteigert werden kann
[3]. Die zur Steigerung des Schlagvolumens notwendige Zu-
nahme des enddiastolischen Ventrikelvolumens unterliegt
nun aber physiologischerweise dem ,,Laplace-Gesetz®, welches
besagt, dass zur Konstanthaltung der Wandspannung eines
Gefifles, in diesem Falle des linken Ventrikels, gleichzeitig
zur Zunahme des Volumens (bzw. des Gefafidiameters) eine
entsprechende Zunahme der Wanddicke erfolgen muss [4]. Es
kommt also im physiologischen Sportherzen zu einer so ge-
nannten exzentrischen Hypertrophie des linken Ventrikels [1,
2, 5]. Ein solcher Phénotyp ist, rein morphologisch, relativ ein-
fach von einer hypertrophen Kardiomyopathie abzugrenzen,
welche klassischerweise durch eine konzentrische Hypertro-
phie gekennzeichnet ist, die ein inhomogenes, relativ asym-
metrisches Muster aufweist [6]. Ein tendenziell eher konzen-
trisches Remodelling des linken Ventrikels zeigen aber auch
bisweilen Kraftsportler, was die Abgrenzung zur Kardiopathie
erschwert [5, 6]. Die Hypothese, dass Krafttraining generell
zu einer konzentrischen Hypertrophie des linken Ventrikels
fithrt, ist jedoch falsch und beruht auf dlteren Daten, welche an
Kraftsportlern unter Anabolika-Einfluss erhoben wurden. Ein
eher konzentrischer Phinotyp kann bei Kraftsportlern physio-
logisch sein, sollte aber immer entsprechende Weiterabkldrun-
gen zum Ausschluss einer Pathologie nach sich ziehen [5].

Eine weitere wichtige Einflussgréfie stellt der ethnische Hinter-
grund eines Sportlers dar: So besteht klare Evidenz dafiir, dass
sich die physiologische Sportherzadaptation des linken Ventri-
kels bei Sportlern von afro-karibischer Ethnie haufig in einem
konzentrischen Hypertrophiemuster zeigt, wiahrend asiatische
Sportler ein noch deutlicheres exzentrisches Remodelling
présentieren als kaukasische Athleten [8, 9]. Diesem Umstand
muss sowohl in der echokardiographischen als auch elektro-
kardiographischen Beurteilung im Screening Rechnung ge-
tragen werden [8].

Die physiologische exzentrische Hypertrophie des linken Ven-
trikels beim Sportherz ist nach 3-6 Monaten Sportpause, etwa



im Rahmen von Verletzungen, vollstandig reversibel [1, 2]. Ein
so genanntes ,,De-Training", also ein bewusstes Abtrainieren aus
diagnostischen Griinden, ist im klinischen Alltag jedoch kaum
umsetzbar und wird deshalb nicht regelmiflig angewandt.

Die klassische Basisdiagnostik, zur Differenzierung eines ,,hy-
pertophen Sportlerherzens® besteht, neben einer addquaten
Anamnese, einem akkuraten klinischen Status und einem
EKG, aus einer entsprechen Bildgebung (transthorakale Echo-
kardiographie, ggf. erganzt durch ein Herz-MRT und/oder
eine Stressechokardiographie), einem EKG-Monitoring (unter
Maximalbelastung bzw. Trainingsbedingungen), sowie einer
Spiroergometrie [9]. Genetische Tests werden immer héaufiger
erganzend eingesetzt [9].

Die hypertensive Herzkrankheit — eine hdufig verkannte
Entitat

Eine weitere wichtigere und haufig iibersehene Differentialdia-
gnose des hypertrophen Phinotyps des Sportherzens stellt die
hypertensive Herzkrankheit dar [10]. Die arterielle Hypertonie
ist sehr haufig, wird jedoch oft nicht addquat erkannt [11]. Ur-
sachlich hierfiir sind verschiedene Faktoren, wie etwa Mangel
im diagnostischen Vergehen oder durch ein Unterschétzen der
Erkrankung in einem jiingeren, vermeintlich gesunden Sport-
lerkollektiv [10]. Doch wire ein frithzeitiges Erkennen einer
Hypertonie als Ursache einer linksventrikularen Hypertrophie
als Ausdruck einer hypertensiven Herzkrankheit enorm wich-
tig — nicht nur aus prognostischen Griinden, sondern auch,
weil die Hypertrophie duflerst gut auf eine addquate Therapie
anspricht und sich in der Regel reversibel zeigt [12]. Inwieweit
eine isolierte Belastungshypertonie (bei addquaten Ruhe-Blut-
druckwerten) fiir eine linksventrikuldre Hypertophie verant-
wortlich gemacht werden kann, ist unklar und wird weiter wis-
senschaftlich untersucht [10]. Es ist jedoch zu beachten, dass
sich hinter einer vermeintlich reinen Belastungshypertonie
héufig eine so genannte ,,maskierte Hypertonie® verbirgt [10].

Geschlechtsspezifische Unterschiede

Obwohl aktuell weit mehr wissenschaftliche Daten beziiglich
Sportherzadaptationen bei Médnnern als bei Frauen vorliegen,
weisen mehrere groflere Studien auf geschlechtsspezifische
Unterschiede hin [13]. Sportherzadaptationen treten auch
bei Sportlerinnen auf, insgesamt jedoch weniger hiufig als
bei ihren méannlichen Kollegen [13]. Auch liegen die physio-
logischen Grenzwerte der Dimensionen des linken Ventrikels
(Wanddicken, Volumina) tiefer als bei Mannern [13, 14]. Prak-
tisch nie findet sich ein konzentrisches Remodelling des linken
Ventrikels, weshalb einem solchem Befund bei Sportlerinnen
meistens eine Pathologie zugrunde liegt [13].
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Sitzung B - Hypertrophe Kardiomyopathie

Epidemiologie, Genese, Diagnose

N. Verheyen

Klinische Abteilung fiir Kardiologie, Universititsklinik fiir
Innere Medizin und Universitires Herzzentrum Graz

Die sarkomerische hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) ist
eine genetisch bedingte Erkrankung des Herzmuskels. Krank-
heitsverursachende Mutationen in einem der fiir sarkomeri-
sche Proteine kodierenden Gene bewirken eine hyperdyname
Ventrikelfunktion, eingeschriankte diastolische Funktion, myo-
kardiale (hdufig regionale) Hypertrophie und Fibrosierung.

Die HCM ist international einheitlich definiert als nicht
durch Druckbelastung erkldrbare, linksventrikulare Hyper-
trophie mit 15 mm oder mehr Wanddicke in mindestens
einem myokardialen Segment, was als positiver Phinotyp be-
zeichnet wird. Bei bekannter HCM-verursachender Mutation
beim Indexpatienten oder in der Familie gilt ein niedrigerer
Grenzwert von 13 mm. Spéitestens ab einer Wanddicke von
17 mm sollte auch bei hypertensiven Patienten an HCM ge-
dacht werden.

Die kardiale Magnetresonanztomographie (MRT) spielt eine
entscheidende Rolle in der Diagnostik, weil sie eine exakte
Quantifizierung von Wanddicke und Fibrose-Ausmaf} er-
moglicht und eine hohe differentialdiagnostische Genauig-
keit aufweist. Nach dem Ausschluss anderer méglicher Er-
krankungen, die einen HCM-Phénotyp verursachen kdnnen
(z. B. kardiale Amyloidose), ist fiir die Diagnose der HCM
eine genetische Abkliarung erforderlich. Sie erfolgt mittels
Exom-Sequenzierung in spezialisierten Humangenetik-
Instituten. In 30-60 % aller untersuchten Patienten mit HCM
findet sich eine krankheitsverursachende Mutation (positiver
Genotyp), meist in den Genen MYBPC3 oder MYH?7. Eine
negative genetische Analyse schlief3t eine HCM nicht aus,
man spricht von Genotyp-negativen Patienten. Das klini-
sche Spektrum bei Genotyp-positiven Patienten ist duflerst
variabel und reicht von lebenslang fehlenden Zeichen einer
klinischen Manifestation bis hin zur Entwicklung einer termi-
nalen Herzinsufhizienz oder plétzlichem Herztod im Kindes-
alter. Dementsprechend ist die vermutete Dunkelziffer in der
Allgemeinbevodlkerung hoch. Unter Beriicksichtigung mut-
mafllicher Genotyp-positiver/Phénotyp-negativer und nicht
diagnostizierter, Phinotyp-positiver Individuen wird eine
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Prévalenz der HCM von bis zu 0,6 % der Normalbevdlkerung
angenommen.

Neben der Diagnose der Erkrankung selbst kommt der recht-
zeitigen Erkennung einer Obstruktion des linksventrikuld-
ren Ausflusstrakts (LVOTO) besondere Bedeutung zu. Die
LVOTO fiihrt klinisch zu Dyspnoe und (Pré-)Synkopen bei
korperlicher Belastung und ist unbehandelt mit einer erhéh-
ten Mortalitdt vergesellschaftet. Sie betrifft mehr als die Halfte
der an Tertidrzentren zugewiesenen HCM-Patienten. Sie ist
definiert als subvalvuldre Obstruktion, die im Zusammenhang
mit einer systolischen Vorwirtsbewegung (SAM) der Mitral-
klappe auftritt. Eine LVOTO ist definitionsgemafl ab einem
maximalen Gradienten zwischen linkem Ventrikel und Aorta
ascendens von mindestens 30 mmHg vorhanden, wobei erst
ab 50 mmHg invasive Therapien in Erwdgung gezogen werden
sollten. Der LVOT-Gradient wird echokardiographisch mittels
CW-Doppler oder invasiv gemessen und bietet ein markantes,
spatsystolisch zulaufendes (,,dolchartiges) Signal. Die LVOTO
entsteht durch ein Zusammenspiel von Septumhypertrophie,
hyperdynamer Ventrikelkontraktilitdt, Mitralsegelelongation
und Anomalien des Mitralklappenhalteapparats. Zusitzlich
verstidrken niedrige Vorlast und Nachlast die LVOTO signifi-
kant, weshalb das Ausmaf3 der LVOTO bei den meisten Patien-
ten stark von Hydratations- und Erndhrungsstatus (niichtern
vs. postprandial) und Komedikation abhidngt. Fiir die kor-
rekte Diagnose sind deshalb Provokationsmandver (Valsalva,
schnelles Aufstehen, Ergometrie) oder die Ausmessung eines
postextrasystolischen Schlags entscheidend. Der maximal ge-
messene LVOT-Gradient wird fiir die Diagnose der LVOTO
herangezogen.

Erwédhnenswert ist, dass eine LVOTO prinzipiell bei vielen
Kardiomyopathien auftreten kann, die mit einer myokardia-
len Hypertrophie assoziiert sind, z. B. Mb. Anderson-Fabry
oder Tako-Tsubo-Kardiomyopathie. Eine weitere Kompli-
kation der HCM ist der plotzliche Herztod, der bei jungen
HCM-Patienten die hiufigste Todesursache darstellt. Mittels
des 5-Jahres-SCD-Kalkulators der Europdischen Gesellschaft
tir Kardiologie ldsst sich aus sieben einfach erhebbaren Para-
metern die Indikation fiir einen primérprophylaktischen
implantierbaren Cardioverter-Defibrillator (ICD) ableiten
(https://doc2do.com/hcm/webHCM.html).

Medikamentose und interventionelle Therapie der
HOCM

M. M. Zaruba

Universitdtsklinik fiir Innere Medizin III, Innsbruck

Die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) per se hat eine
glinstige Prognose mit einer geschdtzten 5-Jahresmortalitdt
von ca. 2,5 %. Insbesondere durch eine verbesserte Risiko-
stratifikation konnte die Prognose in den letzten Jahren erheb-
lich verbessert werden [1]. Laut Registern haben ca. 70 % aller
Patienten mit HCM eine Obstruktion mit einem Gradienten
> 30 mmHg. Generell ist die Prognose ohne Obstruktion
besser als mit Obstruktion. Eine Obstruktion bereits in Ruhe
ist mit einem erhohten Risiko hinsichtlich Progression einer
Herzinsufhzienz in ein NYHA-Stadium III/IV von ca. 7,4/Jahr
assoziiert, wihrend Patienten mit provozierbarer Obstruktion
ein Risiko von 3,2 %/Jahr aufweisen. Ohne Obstruktion be-
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steht ein deutlich geringeres Progressionsrisiko von 1,6 % pro
Jahr [1]. Weiterhin haben Patienten mit HCM ein erhohtes Ri-
siko fiir einen plotzlichen Herztod. Relevante Risikofaktoren
sind junges Alter, familidre Anamnese fiir plotzlichen Herz-
tod, ungekldrte Synkope, hoher Druckgradient im Ausfluss-
trakt, vermehrte Dicke des Herzmuskels, vergrofSerter linker
Vorhof sowie nicht anhaltende ventrikulare Rhythmusstérun-
gen im EKG [2]. Anhand des ESC-Risikoscore-Kalkulators
(http://doc2do.com/hcm/webHCM.html) lasst sich das 5-Jah-
resrisiko fiir einen plotzlichen Herztod annidherungsweise be-
stimmen. Bei Werten > 6 % sollte ein ICD implantiert werden.

Hinsichtlich der medikamentosen Therapie bei HOCM wird
von den ESC-Leitlinien die Gabe von Betablockern empfoh-
len, die Zweitlinientherapie bei Betablockerunvertréaglichkeit
besteht aus Kalziumantagonisten. Zur Symptomverbesserung
kénnen auch niedrig dosierte Schleifen- oder Thiaziddiuretika
eingesetzt werden [2]. Eine kiirzlich erschienene Studie ran-
domisierte 29 Patienten zur 2-wdchigen Betablockergabe bzw.
Placeboeinnahme. Es zeigte sich ein positiver Effekt der Beta-
blocker hinsichtlich Reduktion des Ruhedruckgradienten von
72 auf 25 mmHg, der Belastungsgradient sank von 115 mmHg
im Mittel auf 45 mmHg ab. Dies war assoziiert mit einer Abnah-
me des NYHA-Stadiums > III von 38 % auf 14 %. Eine funktio-
nelle Verbesserung gemessen mittels VO,,,,,-Aufnahme oder
Anderung des proBNP-Spiegels konnte allerdings nicht gezeigt
werden [3]. Altere Studien mit Kalziumantagonisten zeigten
eine verbesserte diastolische Fiillung sowie Relaxation [4]. Bei
hohem Druckgradienten > 100 mmHg sollte die Therapie mit
Kalziumantagonisten jedoch aufgrund eines Risikos fiir brady-
karde Rhythmusstérungen, Lungenddem oder Hypotonie mit
grofiter Vorsicht begonnen werden. Wenn Patienten mit einem
Druckgradienten > 50 mmHg trotz optimierter medikamento-
ser Therapie immer noch ausgeprigte Symptome > NYHA III
oder wiederholt Synkopen bei kérperlicher Anstrengung er-
leiden, sollte eine Septumreduktionstherapie durchgefiihrt
werden. Hierbei besteht grundsitzlich die Moglichkeit einer
chirurgischen Myektomie bzw. einer interventionellen per-
kutanen transluminalen septalen Myokardablation (PTSMA).

Die chirurgische Myektomie wird in einem gesonderten Ar-
tikel behandelt. Hier wird die Indikation und Durchfiihrung
der interventionellen Therapie PTSMA niher beleuchtet. Die-
se Therapieoption wurde erstmals von Siegwarth et al. 1985
beschrieben [5]. Uber einen geeigneten ersten oder zweiten
Septalast werden langsam innerhalb von 20 min ca. 0,1 ml
95-%-Ethanol pro mm Septumdicke intrakoronar appliziert.
Dies fithrt zu einem akuten Gefiaf3verschluss des Septalastes
mit Reduktion des Ausflussgradienten. Direkt vor der Al-
koholablation sollte echokardiographisch mittels Kontrast-
mittelapplikation die Versorgung des Muskelwulsts iiber den
Septalast nachgewiesen und eine Perfusion der Papillarmuskel
ausgeschlossen werden. In > 90-95 % der Fille kommt es nach
PTSMA zu einer Symptomverbesserung > 1 NYHA-Stadium.
Der LVOT-Druckgradient kann meist um > 50 % reduziert
werden und liegt hdufig < 20 mmHg. Die periinterventio-
nelle Mortalitit liegt dabei < 1 %. Haufigste Komplikationen
sind periinterventionelle AV-Blocke, die in ca. 10-20 % eine
Schrittmacherimplantation zur Folge haben kénnen [6]. Aus
diesem Grund sollten Patienten nach PTSMA fiir mindestens
48 Stunden auf einer Intensivstation am Monitor iiberwacht
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werden. Im Gegensatz zur chirurgischen Myektomie lasst sich
der komplette Erfolg der Druckabsenkung aufgrund des ver-
zogerten Remodellings nach Infarkt erst nach 3-12 Monaten
beurteilen. Zahlreiche Observationsstudien zeigten eine deut-
liche Symptomverbesserung ohne Hinweise einer erhdhten
Rate an plotzlichen Herztodesfillen oder der Sterblichkeit tiber
einen Zeitraum > 15 Jahren [7-9].

Eine altersgematchte Vergleichsstudie von Liebregts et al. zeigte
sowohl fiir Patienten < 55 sowie > 55 Jahren eine dhnlich gute
Prognose wie bei HCM-Patienten ohne Obstruktion [10]. An-
zumerken ist, dass es bis heute keine randomisierte Vergleichs-
studie der beiden Verfahren gibt. Generell ist das chirurgische
Verfahren bei jiingeren Patienten mit groflerer Muskeldicke
sowie begleitendem Mitralklappenvitium zu bevorzugen, wah-
rend die interventionelle Therapie bei élteren Patienten mit
zahlreichen Komorbidititen zum Einsatz kommen sollte.

Zusammenfassend sollte bei HOCM eine Risikostratifikation
hinsichtlich LVOT-Obstruktion stattfinden. Zunichst ist eine
medikamentdse Therapie mit Betablocker angezeigt, bei Un-
vertraglichkeit ggf. mit Kalziumantagonisten. Bei Beschwerde-
persistenz und Druckgradient > 50 mmHg kann eine interven-
tionelle Septumablation (PTSMA) mit guten Ergebnissen und
Langzeitdaten durchgefiihrt werden.
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Hypertrophe, obstruktive Kardiomyopathie (HOCM):
Chirurgische Therapie

M. Grimm

Universititsklinik fiir Herzchirurgie, Medizinische Universitdt
Innsbruck

Die chirurgische Therapie der hypertrophen Kardiomyopa-
thie nahm ihren Ausgang bereits in den spaten 1950er-Jahren
(Morrow und Braunwald). Viele Jahre blieb die chirurgische
Myektomie die einzige therapeutische Option zur anhaltenden
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Reduktion der symptomgebenden Obstruktion des linksven-
trikuldren Ausflusstraktes. Seit der Einfiihrung der interven-
tionellen Alkoholablation iiber geeignete septale Aste von
Sigwart in den 1990er-Jahren stehen nunmehr zwei Verfahren
zur Behandlung dieser Erkrankung zur Verfiigung.

Der Trigger fiir die progressive Symptomatik der Herzinsuffi-
zienz ist die subvalvuldre Obstruktion des linksventrikuldren
Ausflusstraktes durch eine Vorwirtsbewegung des vorderen
Mitralklappensegels gegen das Septum (,,systolic anterior mo-
tion, SAM-Phdnomen), welches dann zu bemerkenswerten
dynamischen Gradienten unterhalb der Aortenklappe fiihrt.
Aus chirurgischer Sicht sind daher nicht nur die {iberschie-
Blende, regionale Muskelhypertrophie im Septum, sondern
gleichzeitig auch die jahrzehntelangen pathologischen Stress-
reaktionen an der sonst zarten Mitralklappe im Fokus einer
addquaten Korrektur.

Nunmehr hat sich gezeigt, dass gerade diese pathologischen
Verdnderungen an der Mitralklappe eine wesentliche Betei-
ligung an der Wirksamkeit des SAM-Phdnomens haben [1].
Sie sind an der Mitralklappenpathologie einerseits subvalvular
beteiligt, durch abnormales Ansetzen des Klappenhalteappa-
rates (Papillarmuskel bzw. Teile davon setzen direkt am vorde-
ren Mitralsegel an, bzw. es fiihren stark fibrotische sekundare
Sehnenfidden an der Mitte des vorderen Mitralsegels zu patho-
logischen Klappenfunktion). Andererseits kann das SAM-
Phanomen aber auch durch ein verldngertes hypermobiles
vorderes Mitralsegel bzw. ein abnormales hinteres Mitralsegel
bedingt sein. Sollten sich Hinweise auf solche Pathologien er-
geben, so werden diese im Rahmen einer chirurgischen The-
rapie - neben einer Myektomie — standardméfig mitkorrigiert
und tragen zu einer effektiveren Sanierung bei. Hoéhergradige
strukturelle Mitralklappenpathologien bediirfen jedenfalls
einer gesonderten operativen Korrektur.

In der vergleichenden Literatur zwischen der chirurgischen
Myektomie und der interventionellen Alkoholablation zeigt
sich in den meisten Studien ein signifikanter Uberlebensvor-
teil der Chirurgie gegeniiber der Alkoholablation [2, 3]. Ein
bemerkenswerter Vorteil der operativen Therapie liegt im si-
gnifikant geringeren Risiko, danach am plétzlichen Herztod
zu versterben. Dies begriindet sich in der Tatsache, dass — im
Gegensatz zur chirurgischen Resektionsstelle — bei der Alko-
holablation eine septale Infarktnarbe mit arrhythmogenem
Potential zuriickbleibt [4]. Ebenso ist das Risiko einer Schritt-
macherimplantation nach addquater chirurgischer Myektomie
signifikant geringer als nach Alkoholablation [3].

Im Vergleich zu einer interventionellen Therapie kommt es
nach adédquater operativer Korrektur zu einer signifikant bes-
seren Reduktion der Gradienten im linksventrikuldren Aus-
flusstrakt, welche auch zumeist tiber die Zeit stabil bleibt. Ein
wesentlicher Vorteil einer Operation liegt auch darin, dass der
Erfolg der Korrektur bereits wiahrend der Operation tiberpriift
und gegebenenfalls nachkorrigiert werden kann. Natiirlich
liegt ein zusétzlicher Vorteil einer Operation auch in der Op-
tion, zusétzliche Eingriffe wie Klappenoperationen oder Anla-
ge von Bypdssen durchzufiihren, es ist jedoch stets individuell
das Nutzen/Risiko-Verhiltnis zwischen einer operativen und
interventionellen Therapie durch das Heart Team abzuwégen.
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Zusammenfassend ist daher beim jlingeren Patienten vor dem
65. Lebensjahr eine operative Korrektur zu empfehlen, weil die
Lebenserwartung langer und das Aktivitatsniveau hoher sind.
Beim élteren Patienten ab dem 65. Lebensjahr erscheint die
Alkoholablation vorteilhaft zu sein, vor allem im Lichte we-
sentlicher Komorbiditaten.

Literatur:

1. Sherrid MV, et al. The Mitral Valve in Obstructive Hypertrophic Cardiomyopathy: A Test in Context.
J Am Coll Cardiol 2016; 67: 1846-58.

2. Sorajja P, et al. Outcome of alcohol septal ablation for obstructive hypertrophic cardiomyopathy.
Circulation 2008; 118: 131-9.

3. Ralph-Edwards A, et al. Hypertrophic obstructive cardiomyopathy: comparison of outcomes after
myectomy or alcohol ablation adjusted by propensity score. J Thorac Cardiovasc Surg 2005; 129:
351-8.

4.Valeti UA, et al. Comparison of surgical septal myectomy and alcohol septal ablation with cardiac
magnetic resonance imaging in patients with hypertrophic obstructive cardiomyopathy. ) Am Coll
Cardiol 2007; 49: 350-7.

Neue Therapieoptionen in Griffweite fiir die hyper-
troph-obstruktive Kardiomyopathie (HOCM)

M. Messner

Universitdtsklinik fiir Innere Medizin III, Innsbruck

Der HOCM liegen Mutationen im Sarkomer zugrunde, die
eine Verengung des linksventrikuldren Ausflusstraktes, eine
Versteifung des Ventrikels und eine diastolische Dysfunktion
bedingen. Handlungsbedarf besteht zum Schutz vor Rhyth-
musstérungen und zur Eindimmung von Symptomen wie
Dyspnoe und Angina pectoris.

Das Ausmafd der LV-Obstruktion ist ein starker Pradiktor fiir
Mortalitdt [1] und eine (therapeutische) Reduktion des Gra-
dienten optimiert die Herzarbeit und mindert Herzinsufhizienz.

Aktuelle Pharmakotherapie ist nicht krankheitsspezifisch

Bis dato wird auf Medikamente zuriickgegriffen, die nicht
krankheitsspezifisch wirken: Neben Betablockern werden auch
Kalziumkanalblocker vom Nicht-Dihydropyridin-Typ verwen-
det. In den USA findet zudem auch das Antiarrhytmikum Dyso-
pyramid Anwendung - mit limitierter Wirksambkeit. Historisch
mangelt es an robusten randomisierten Studien und so konn-
te z. B. erst 2021 erstmalig in einer randomisierten Studie die
Wirksamkeit von Betablocker (Metoprolol) bei HOCM-Patien-
ten gezeigt werden [2]. Unklar bleibt auch die Rolle von SGLT-
2-Hemmern, die sich bei HFpEF als vorteilhaft erwiesen haben.

Die Folge der unzureichenden pharmakologischen Behandel-
barkeit ist, dass viele Patienten einer Septumreduktiontherapie
bediirfen. Hier findet die chirurgische Myektomie und die Al-
hoholseptumablation Anwendung.

Mit Mavacamten steht nun das erste Medikament einer neu-
en Klasse zur Verfligung, welches spezifisch an der Krank-
heitsursache ansetzt

Bei der HCM fiihren u. a. Mutationen an Genen, die fiir sarko-
merische Proteine kodieren, dazu, dass zu viele Myosinkopf-
chen an Aktin gebunden sind. Die Folge sind eine vermehrter
ATP-Verbrauch, Hyperkontraktilitit, eine verminderte Rela-
xation und ein energetisch ineffizientes Myosin.

Mavacamten bindet herzmuskelspezifisch reversibel an Myo-
sin, reduziert die ATPase-Aktivitit und die Anzahl der am
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Aktin gebundenen Myosinképfchen, wodurch sich die Hyper-
kontraktilitdit vermindert. Dabei gehen die ,,Motokdpfchen®
in einen sogenannten ,,Super-Relaxed-State® iiber, was auf der
anderen Seite eine dosisabhéngige Abnahme der linksventriku-
laren Ejektionsfraktion (LVEF) bewirken kann. Die Explorer-
HCM-Studie [3] tragt dem Rechnung, weshalb die Dosierung
von Mavacamten zwischen 2,5 und 15 mg unter Beriicksich-
tigung von Echokardiographie und Plasmakonzentrationen
laufend angepasst wurde. Insgesamt wurden 251 Patienten mit
symptomatischer HOCM (Ausflusstraktgradient > 50 mmHg)
und einer EF > 55 % 1:1 gegen Placebo randomisiert. Nach 30
Wochen wurde der priméare Endpunkt erreicht, wenn die maxi-
male Sauerstoffaufnahmefahigkeit in der Spiroergometrie sich
entweder um 3 ml/kg/min verbessert oder um 1,5 ml/kg/min
zunahm mit gleichzeitiger Verbesserung der NYHA-Klasse.

In der Verum-Gruppe erreichten den Endpunkt 37 % der Pa-
tienten vs. 17 % unter Placebo (p = 0,0005). Der Ruhe-Aus-
flusstraktgradient reduzierte sich um 37 mmHg vs. 5,2 mmHg
in der Placebogruppe (51,7—14,1 vs. 51,1-+45,9 mmHg). Si-
gnifikant besser waren auch die Lebensqualitit (KCCQ) und
das NT-ProBNP. Zu einem transienten LVEF-Abfall kam es
bei 7 Patienten unter Mavacamtenbehandlung und 2 Patienten
unter Placebo.

Kann uns Mavacamten die Septumreduktionstherapie (SRT)
ersparen?

Dieser Frage ging die Valor-HCM Studie nach [4], in der
112 Patienten mit Indikation zur Myektomie oder Alkohol-
ablation (LVOT-Gradienten > 50 mmHg und NYHA-Klasse
III-IV oder NYHA-Klasse II und stattgehabter Synkope) 1:1
zwischen Placebo und Mavacamten randomisiert wurden. Im
Mavacamten-Arm hatten nach 16-wéchiger Behandlung noch
18 % eine Indiktion fiir eine SRT vs. 77 % in der Placebo-Grup-
pe. Signifikant verbessert haben sich, wie auch schon in der Ex-
plorer-HCM-Studie, die NYHA-Klasse, der LVOT-Gradient,
das NT-proBNP sowie die Lebensqualitit. Zudem konnte die
Verbesserung der SAM-assoziierten Mitralkappeninsuffizienz
gezeigt werden [5].

Mit Aficamten steht nach der 2021 publizierten Phase-II-Stu-
die REDWOOD-HCM [6] ein weiterer Myosininhibitor in
den Startlochern. Zudem zeichnet sich die Wirksamkeit dieser
neuen Substanzklasse auch bei HCM-Patienten ohne LVOT-
Obstruktion (MAVERICK-HCM [Phase II] [7]) ab.

Ausblick

Nach bereits erfolgter Zulassung in den USA kann diese in
Europa noch in diesem Jahr erwartet werden. Einige Fragen
bleiben aber noch offen, wie z. B.: Sollen Myosinmodulatoren
anstelle von Beta- oder Kalziumkanalblockern verwendet wer-
den oder additiv? Wie hoch sind die Behandlungskosten? Wie
sehen die Monitoring-Modalitdten aus (Echo/Plasmaspiegel)?
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Empagliflozin (Jardiance®): Therapeutische Liicke
bei Herzinsuffizienz geschlossen

H. Leitner

Nachdem SGLT2-Inhibitoren bei Patienten mit reduzierter Auswurffraktion
(HFrEF) in internationalen Guidelines als Firstline-Therapeutika zur Reduktion
der Mortalitat mit einer Klasse-lIA-Empfehlung versehen wurden, zéhlen diese
nun zu den,Magic Four” der Behandlung der HFrEF [1]. Die EMPEROR-Pre-
served-Studie zeigt nun, dass Empagliflozin dariiber hinaus die Prognose liber
das gesamte Spektrum der Auswurffraktion verbessert [2].

2021 wurden die aktualisierten Guide-
lines der European Society of Cardio-
logy (ESC) zu Diagnose und Therapie
der Herzinsuffizienz (HI) publiziert [1].
Anderungen haben sich darin beziiglich
der Klassifikation der HI basierend auf
der linksventrikuldren Auswurffrak-
tion (LVEF) ergeben. So kam zu den
drei Gruppen - HI mit reduzierter EF
(HFrEF: EF <40 %), HI mit méafliggradig
reduzierter EF (HFmrEF: EF 41-49 %)
und HI mit erhaltener EF (HFpEF: EF
> 50 %) - als weitere Gruppe die HI mit
verbesserter EF (HFimpEF) hinzu. Kri-
terium der HFimpEF ist, dass sich bei
vormals bestehender LVEF < 40 % diese
unter Behandlung um zumindest 10 %
steigert und in einer zweiten Messung
> 40 % betragt.

Dariiber hinaus erhielten die SGLT2-
Hemmer Empagliflozin und Dapa-
gliflozin bei Patienten mit HFrEF

(NYHA-Klasse II-IV) neben den
ACE-Hemmern, Betablockern und Mi-
neralokortikoid-Rezeptorantagonisten
(MRA) eine Klasse-IA-Empfehlung
und zdhlen somit zu den ,,Magic Four®
die als Firstline-Therapie das Risiko
fiir Hospitalisierung oder Tod reduzie-
ren. Diese Empfehlung basiert auf den
Daten der jeweiligen Studien, in denen
bei Patienten mit HFrEF mit und ohne
Diabetes durch die SGLT2-Inhibitoren
die Hospitalisierungs- und Mortalitats-
raten signifikant gesenkt werden konn-
ten [3, 4].

Uber gesamtes HI-Spek-
trum wirksam

Wiahrend fiir die Behandlung der HFrEF
in den ESC-Guidelines nun vier Sub-
stanzklassen empfohlen werden, stand
fiir Patienten mit HFmrEF oder HFpEF
bislang keine Prognose-verbessernde

Therapie zur Verfiigung. Die Empfeh-
lung der ESC-Leitlinie beschrankt sich
daher bei HFpEF-Patienten auf die
Behandlung der Symptome sowie pro-
gnostisch relevanter Komorbidititen wie
z. B. Diabetes mellitus oder Hypertonie
[1]. Mit Publikation der Ergebnisse der
EMPEROR-Preserved-Studie  eroffnet
sich nun eine neue Therapieoption fiir
dieses Kollektiv [2].

In die EMPEROR-Preserved-Studie
wurden 5988 Patienten mit HI und
einer LVEF > 40 % eingeschlossen [2].
Wie in EMPEROR-Reduced [3] erhiel-
ten die Studienteilnehmer Empagliflozin
10 mg oder Placebo jeweils zusétzlich zu
einer Basistherapie. Kombinierter pri-
mirer Endpunkt war die Zeit bis zum
ersten Ereignis, kardiovaskuldrer Tod
oder Hospitalisierung aufgrund von HI.
Unterschiede in der Patienten-Charak-
teristik zwischen EMPEROR-Reduced-
und EMPEROR-Preserved bestanden
hinsichtlich des hoheren Alters und ho-
heren Frauenanteils sowie niedrigeren
NT-proBNP-Spiegel der Patienten in
der EMPEROR-Preserved-Studie, was
auf die unterschiedlichen Charakteris-
tika der jeweiligen Grunderkrankung
zuriickgefithrt werden kann.
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Abbildung 1: EMPEROR-Studien: Kombinierter, primarer Endpunkt (CV-Tod oder Hospitalisierung aufgrund einer Herzinsuffizienz). Erstellt nach [2, 3, 5].
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ARR: absolute Risikoreduktion; CV: kardiovaskulér; HFmrEF: Herzinsuffizienz mit mé&Big eingeschrénkter Ejektionsfraktion;
HFpEF: Herzinsuffizienz mit erhaltener Ejektionsfraktion; HFrEF: Herzinsuffiziienz mit reduzierter Ejektionsfraktion; HHI: Hospitalisie-
rung aufgrund von Herzinsuffizienz; HI: Herzinsuffizienz; LVEF: linksventrikul@re Ejektionsfraktion; NNT (Number needed to treat):
Anzahl notwendiger Behandlungen; RRR: relative Risikoreduktion

Abbildung 2: Empagliflozin ist das erste HI-Medikament, das einen klinischen Nutzen unabhéangig
von der Ejektionsfraktion zeigte und die entsprechende Zulassung erhielt. © Boehringer Ingelheim

RCV GmbH & Co KG

EMPEROR-Preserved  zeigte, dass
auch das Kollektiv der Patienten mit
HFmrEF und HFpEF (mit einer LVEF
> 40 %) signifikant von der Behandlung
mit Empagliflozin profitiert. So konnte
in der Empagliflozin-Gruppe im Ver-
gleich zum Placebo-Arm das Risiko fiir
Hospitalisierung aufgrund von HI oder
kardiovaskuldren Tod iiber einen Zeit-
raum von 36 Wochen um 21 % gesenkt
werden (HR 0,79; 95-%-KI 0,69-0,90;
p < 0,001) [2]. Diese Risikoreduktion
war jener von Patienten mit HFrEF in
der EMPEROR-Reduced-Studie [3] ver-
gleichbar (Abb. 1). ,, Dieses Ergebnis sug-
geriert, dass wir hier ein Therapiekonzept
haben, das iiber das gesamte Spektrum
dieses Krankheitsbildes unabhdngig von
der Ventrikelfunktion wirksam ist, zieht
Prim. Univ.-Prof. Dr. Johann Auer,
Abt. fiir Innere Medizin 1 mit Kardio-
logie und Intensivmedizin am KH St.
Josef, Braunau, ein Fazit’. (Abb. 2). In
EMPEROR-Preserved war die Risiko-
reduktion fiir den primdren Endpunkt
bereits nach 18 Tagen anhaltend signi-
fikant [5].

Verbesserte Lebensqualitat

Hinsichtlich des zentralen sekundiren
Endpunktes ,Gesamthospitalisierungen
aufgrund von HI“ war der mit Empagli-
flozin erzielte Vorteil in den beiden
Studien noch grofler als beziiglich des
primédren Endpunktes. So kam es dies-
beziiglich in EMPEROR-Reduced zu
einer relativen Risikoreduktion um
30 % [3] und in EMPEROR-Preserved
um 27 % [2]. Dies ist insofern von Be-

deutung, da Hospitalisierungen auf-
grund von HI Indikatoren fiir die Pro-
gression der Erkrankung sind und mit
einer verringerten Lebensqualitit und
erhohten Mortalitdt einhergehen [6]. So
zeigt die EMPEROR-Reduced-Studie,
dass die symptomatische Verbesserung
der NYHA-Klasse bei Patienten, die
mit Empagliflozin behandelt wurden,
im Vergleich zu jenen im Placebo-Arm
iiber den gesamten Beobachtungszeit-
raum grofler war. In EMPEROR-Pre-
served kam es im Behandlungsverlauf
sogar zu einer Zunahme der sympto-
matischen Verbesserung und damit der
Lebensqualitit.

Die gepoolten Daten der beiden
EMPEROR-Studien zeigen erneut, dass
der Benefit von Empagliflozin iiber das
gesamte Spektrum der Auswurffraktion
in vergleichbarem Mafle gegeben ist [7].

Die Studien ergaben in allen untersuch-
ten Patientenkollektiven ein giinstiges
Sicherheitsprofil von Empagliflozin [2,
3]. Es gab keine klinisch relevante Zu-
nahme von Hypotonien, Hypovoldmien
oder Hypoglykdmien. Dariiber hinaus
wurden keine Signale beziiglich einer
Zunahme von Ketoazidosen und kom-
plizierten Harnwegs- oder Genitalinfek-
ten beobachtet.

Da die Publikation der EMPEROR-Pre-
served-Daten zeitgleich mit der Verof-
fentlichung der aktuellen ESC-Guide-
lines [1] erfolgte, konnten die Ergebnisse
noch nicht in die Behandlungsempfeh-
lungen fiir Patienten mit HFmrEF bzw.
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HFpEF beriicksichtigt werden. In der
2022 verdffentlichten Aktualisierung
der amerikanischen AHA/ACC/HFSA-
Guidelines erhielt der SGLT2-Inhibitor
Empagliflozin sowohl fiir die Behand-
lung von HFmrEF als auch HFpEF eine
2A-Empfehlung [8].

Kardiorenale Effekte

Patienten mit einer Niereninsuffizienz,
charakterisiert einerseits durch eine
Abnahme der glomerulédren Filtrations-
rate (eGFR) und andererseits durch das
Auftreten einer Mikroalbuminurie, ha-
ben ein hohes kardiovaskuldres Risiko
sowie ein hohes Risiko fiir die weitere
Verschlechterung der Nierenfunktion
bis hin zur terminalen Niereninsuffi-
zienz [9]. Dass sich SGLT2-Inhibitoren
wie Empagliflozin neben den kardio-
vaskuldren Benefits auch giinstig auf
die Nierenfunktion auswirken, zeigt die
EMPA-REG-Outcome-Studie [10, 11].
So war das Risiko fiir das Neuauftreten
oder die Verschlechterung einer Nie-
renerkrankung unter Empagliflozin um
39 %, fiir die Entwicklung einer Mikro-
albuminurie um 38 %, fir die Verdop-
pelung des Serum-Kreatinins um 44 %
und fiir den Beginn einer Nierenersatz-
therapie um 55 % reduziert.

Bei Patienten mit akuter HI kommt es
héufig zu einem raschen Funktionsver-
lust der Niere, der durch den Einsatz
von RAAS-Blockern nicht aufgehalten
werden kann [12]. Im Gegensatz dazu
wurde in der EMPEROR-Reduced-Stu-
die gezeigt, dass Empagliflozin die Pro-
gression der Niereninsuffizienz im Ver-
gleich zu Placebo nach einem initialen
Abfall der eGFR signifikant verlangsamt
[3]. Zu einem vergleichbaren Ergeb-
nis kam die Auswertung der Daten der
EMPEROR-Preserved-Studie an Patien-
ten mit HFmrEF und HFpEF [2]. ,,Das
ist ein klarer Hinweis dafiir, dass das Auf-
treten einer anhaltenden Funktionsver-
schlechterung der Niere durch den Einsatz
von SGLT2-Hemmern reduziert werden
kann®, so Prim. PD Dr. Hannes Alber,
Abt. fir Innere Med. und Kardiologie,
Klinikum Klagenfurt am Woérthersee."

Aktuell ist Empagliflozin (Jardiance®
10 mg) bei erwachsenen Patienten mit
chronischer Herzinsuffizienz bis zu

'Quelle: Moderne Herzinsuffizienz-Therapie tiber das gesamte Spektrum der LVEE. Symposium im Rahmen des kardiologischen Fortbildungsseminars Herz-

insuffizienz 2022, Wien 12.11.2022.
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einer eGFR von 20 ml/min/1,72 m* zu-
gelassen und erstattet (Hellgelbe Box,
RE2) [13, 14].
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Pharma-News

Forxiga® erhilt eine Indikationserweiterung
und ist somit fiir die Behandlung der symptoma-
tischen chronischen Herzinsuffizienz iiber das
gesamte Spektrum der linksventrikularen Ejek-

tionsfraktion zugelassen

Die europdische Kommission erteilte Dapagliflozin (Forxiga®) die Zulassungs-
erweiterung zur Therapie der symptomatischen chronischen Herzinsuffizienz
(HF) mit maRig reduzierter und erhaltener Ejektionsfraktion (HFmrEF und
HFpEF). Damit steht mit Dapagliflozin die erste und einzige Herzinsuffizienz-
therapie mit nachgewiesenem signifikantem Mortalitatsvorteil fir das gesamte
Spektrum der linksventrikuldren Ejektionsfraktion (LVEF) zur Verfligung [1, 2].
Fir die Therapie der Herzinsuffizienz mit reduzierter Ejektionsfraktion (HFrEF) ist
Dapagliflozin, ein Inhibitor des Natrium-Glukose-Cotransporters-2 (SGLT-2i) von
AstraZeneca, bereits seit 2020 zugelassen [3].

Die Ergebnisse der prispezifizierten
gepoolten Analyse der DELIVER- und
DAPA-HF-Phase-III-Studien machen
Forxiga® (Dapagliflozin) zum einzi-
gen Herzinsuffizienz-Medikament, das
einen signifikanten Mortalitdtsvorteil
unabhéngig von der Ejektionsfraktion
vorweisen kann [1, 2].

»Die erweiterte Zulassung von Dapagli-
flozin bei Herzinsuffizienz unabhdngig
von der Ejektionsfraktion wird dazu bei-
tragen, dass mehr Patienten von dieser
leitliniengerechten und gut vertrdglichen
Therapie profitieren konnen®, so Mene
Pangalos, Vizeprisident, BioPharma-
ceuticals R&D, AstraZeneca. ,, Angesichts
der nachweislich lebensrettenden Vorteile
von Dapagliflozin konnen wir die Be-
handlung kardiorenaler Erkrankungen
neu definieren. Damit unterstreichen wir
unser Engagement, innovative Losungen
anzubieten, die dazu beitragen konnen,
die Herzinsuffizienz iiber das gesamte
Spektrum dieser komplexen Erkrankung
hinweg zu bewiiltigen.

Herzinsufhizienz ist eine chronische Er-
krankung, die mit der Zeit fortschreitet
[4] und in Europa etwa 15 Millionen
Menschen betrifft [5]. Etwa die Halfte
der Herzinsuffizienz-Patienten stirbt in-
nerhalb von 5 Jahren nach der Diagnose
[6]. Patienten mit HFrEF, HFmrEF und
HFpEF haben nicht nur ein hoheres Ri-
siko auf Krankenhausaufenthalte und
Tod, sondern leiden auch unter einer be-
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sonders hohen Symptombelastung und
korperlichen Einschrinkungen sowie
unter einer schlechten Lebensqualitit

[7].

Zudem sind speziell HFmrEF und
HFpEEF stark unterdiagnostiziert, da die
Anzeichen und Symptome oft unspezi-
fisch sind und sich mit anderen klini-
schen Zustinden iiberschneiden [8].
Diese werden oft durch mehrere mitein-
ander verkniipfte Krankheiten verkom-
pliziert, insbesondere durch koronare
Herzkrankheit, Adipositas, Diabetes,
langjahrigen Bluthochdruck und chro-
nische Niereninsuffizienz (CKD), was
die Bedeutung des Risikomanagements
fiir Patienten mit diesem komplexen
Syndrom unterstreicht [8].

OA PD Dr. Deddo Mortl, Klinische
Abteilung fiir Innere Medizin 3, Leiter
der Herzinsuffizienzambulanz, Univer-
sitatsklinikum St. Polten, zu den Stu-
dienergebnissen: ,,Durch die DELIVER-
Studie wurde Dapagliflozin zu einem
Herzinsuffizienzmedikament, das keine
abgeschwichte Wirkung bei Patienten
mit hohen linksventrikuldren Auswurf-
fraktionen zeigte. Damit unterstreicht
Dapagliflozin die Einfachheit in seiner
Anwendung bei Herzinsuffizienz: eine
Dosis, 1x/Tag, keine Auftitration, keine
speziellen Nachkontrollen und jetzt auch
erwiesene Wirkung iiber das gesamte
Spektrum der linksventrikuldren Aus-
wurffraktion.“

Prim. Univ.-Prof. Dr. Johann Auer, Lei-
ter der Inneren Medizin I, Krankenhaus
Braunau, zu den Ergebnissen: ,, Patienten
mit HEpEF haben oft einen enormen Lei-
densdruck. Die bisherigen Therapieoptio-
nen sind sehr bescheiden und beschrink-
ten sich im Wesentlichen auf Diuretika
und Behandlung der Ko-Morbidititen.
Die sehr positiven Studienergebnisse der
SGLT-2-Hemmer bei diesen Patienten
werden zu einer relevanten Verbesserung
des Managements dieser Patientengruppe
beitragen. ‘DELIVER-like‘-Patienten ma-
chen in der tiglichen Praxis etwa 50 % der
Herzinsuffizienzpatienten aus. Dapaglif-
lozin ist unabhdngig von der linksven-
trikuldren Auswurffraktion wirksam und
kann somit bei allen geeigneten Patienten
mit Herzinsuffizienz als Basistherapie
eingesetzt werden.“
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CV Tod

14..

RRR?

FO RXIGA® = das einzige

mortalitatssenkende Medikament

bei chronischer Herzinsuffizienz
unabangig der LVEF 2

FORXIGA® - 3 Indikationen. 1 Antwort.

D CHRONISCHE NIERENINSUFFIZIENZ (CKD) 6 CHRONISCHE HERZINSUFFIZIENZ (HI)

Reduktion des CV Todes 1,5% ARR, p = 0,001; HR: 0.86 95% Cl: 0.76-0.97. ARR: absolute Risikoreduktion. CKD: chronische Nierenerkrankung. CV: cardiovascular.
Hl: chronische Herzinsuffizienz. T2D: Typ 2 Diabetes. RRR: relative Risikoreduktion. LVEF: linksventrikulare Ejektionsfraktion. 1 Fachinformation FORXIGA®, Stand 02/2023.
2 Theresa A McDonagh, et al, Eur Heart J. 2021 Sep21;42(36):3599-3726. 3. Jhund PS et al. Nat Med. 2022;28(9):1956-1964.

FACHKURZINFORMATION BEZEICHNUNG DES ARZNEIMITTELS Forxiga 5 mg Filmtabletten Forxiga 10 mg Filmtabletten Pharmakotherapeutische Gruppe: Antidiabetika, Natrium-Glucose-Co-
transporter-2-(SGLT-2)-Inhibitoren ATC Code: A10BKO1 QUALITATIVE UND QUANTITATIVE ZUSAMMENSETZUNG Forxiga 5 mg Filmtabletten Jede Tablette enthalt Dapagliflozin-(2S)-Propan-1,2-di-
ol (1:1) 1 H,0, entsprechend 5 mg Dapagliflozin. _Sonstiger Bestandteil mit bekannter Wirkung Jede 5 mg Tablette enthalt 25 mg Lactose. Forxiga 10 mg Filmtabletten Jede Tablette enthalt
Dapagllflozm -(25)-Propan-1,2-diol (1:1) 1 H,0, entsprechend 10 mg Dapagliflozin. Sonstiger Bestandteil mit bekannter Wirkung Jede 10 mg Tablette enthélt 50 mg Lactose. Sonstige Bestandtei-
le: Tablettenkern Mikrokristalline Cellulose (E460i) Lactose Crospovidon (E1202) Siliciumdioxid (E551) Magnesiumstearat (Ph.Eur) [pflanzlich] (E470b) Filmiiberzug Poly(vinylalkohol) (E1203) Titan-
dioxid (E171) Macrogol 3350 (E1521) Talkum (E553b) Eisen(lll)-hydroxid-oxid x H,O (E172) ANWENDUNGSGEBIETE Typ-2 Diabetes mellitus Forxiga ist bei Erwachsenen und Kindern im Alter von
10 Jahren und &lter indiziert zur Behandlung von unzureichend kontrolliertem Typ -2-Diabetes mellitus in Ergénzung zu einer Dist und Bewegung_als Monotherapie, wenn Metformin aufgrund einer
Unvertraglichkeit als ungeeignet erachtet wird. zusétzlich zu anderen Arzneimitteln zur Behandlung des Typ-2-Diabetes. Zu Studienergebnissen im Hinblick auf Kombinationen von Behandlungen, die
Wirkung auf die Blutzuckerkontrolle, kardiovaskulére und renale Ereignisse sowie die untersuchten Populationen, siehe Abschnitte 4.4, 4.5 und 5.1 der Fachinformation. Herzinsuffizienz Forxiga ist bei
erwachsenen Patienten indiziert zur Behandlung der symptomatischen, chronischen Herzinsuffizienz. Chronische Niereninsuffizienz Forxiga ist bei erwachsenen Patienten indiziert zur Behandlung der
chronischen Niereninsuffizienz. GEGENANZEIGEN Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder einen der in Abschnitt 6.1 der Fachinformation genannten

sonstigen Bestandteile. INHABER DER ZULASSUNG AstraZeneca AB SE-151 85 Stdertélje Schweden REZEPTPFLICHT/APOTHEKENPFLICHT Rezept- und

apothekenpflichtig, wiederholte Abgabe verboten STAND DER INFORMATION 02/2023 Informationen zu den Abschnitten besondere Warnhinweise und Vor-

sichtsmaBnahmen fiir die Anwendung, Wechselwirkungen mit anderen Arzneimitteln und sonstige Wechselwirkungen, Fertilitat, Schwangerschaft und Stillzeit, A t Z

Nebenwirkungen sowie den Gewdhnungseffekten sind der verdffentlichten Fachinformation (z. B. Austria Codex) zu entnehmen. S ra eneca
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Praluent®: Erstattungserweiterung und neuer

Monatspen [1]

Wien, 31.01.2023. Gute Neuigkeiten fiir Patientinnen und Patienten mit hohem
kardiovaskularen Risiko und einem LDL-Cholesterin- (LDL-C)" Wert Gber 70 mg/dl:
Ab 1. Februar 2023 wird mit Praluent® erstmalig eine monatliche Dosierung eines
PCSK9-Inhibitors in einem Fertigpen von der Krankenkasse riickerstattet [1]. Zu-
satzlich zur Erweiterung des Regeltextes darf Praluent® kiinftig auch von kardio-
logischen und neurologischen Abteilungen initiiert werden [1]. Dadurch kénnten
in Zukunft mehr Patientinnen und Patienten hoffen, mit Praluent® ihre LDL-C-

Zielwerte zu erreichen.

Rasche und andauernde
Wirksamkeit

Mit dem Wirkstoff Alirocumab, einem
vollstindig humanen, monoklonalen
Antikorper, ist Praluent® als Therapie
zur Senkung des LDL-Cholesterins in-
diziert [2]. Praluent” 300 mg zeichnet
sich durch eine rasche und andauernde
Wirksamkeit aus [3,4]: Der LDL-C-Wert
sinkt bereits am zweiten Tag nach der
Injektion, die Senkung nach 4 Wochen
liegt bei bis zu 66 Prozent [4]. Dariiber
hinaus ist Praluent® der einzige PCSK9-
Hemmer, der mit einer Reduktion der
Gesamtmortalitat assoziiert wird™ [5].

Patientinnen und Patienten profi-
tieren von erweiterten Erstattungs-
kriterien

Durch die Anpassung des Regeltextes
diirfen alle Praluent®-Dosierungsformen
in der Sekundérprévention ab 1. Februar
2023 ab einem LDL-C-Wert > 70 mg/dl
verschrieben werden (vorher LDL-C
Wert > 100 mg/dl) [1]. Dariiber hinaus
sieht der neue Regeltext vor, dass neben
Endokrinologinnen und Endokrino-
logen kiinftig auch Neurologinnen und
Neurologen sowie Kardiologinnen und
Kardiologen eine Therapie mit Praluent®
einleiten diirfen [1]. Die Langzeitbewil-

ligung wird von bisher drei Monaten auf
sechs Monate ausgedehnt [1].

Der einzige PCSK9-Inhibitor mit
monatlicher Dosierung in einem
Fertigpen

Unabhingig von der Wirkstarke (75 mg,
150 mg alle zwei Wochen oder 300 mg
alle vier Wochen) ermoglicht Praluent®
eine effektive LDL-C-Senkung von bis
zu -66 % [4-6]. Er ist der einzige PCSK9-
Inhibitor mit einer monatlichen Dosie-
rung in einem Fertigpen [2]. Ein weiterer
Vorteil ist die praktische und einfache
Handhabung des Monatspen: Patientin-
nen und Patienten injizieren die Losung
selbst in den Bauch und Oberschenkel
in weniger als 20 Sekunden, ohne dabei
einen Knopf driicken zu miissen [4]. Das
erklirt die Patientenzufriedenheit des
Monatspen: Patientinnen und Patien-
ten bewerteten den Komfort des neuen
Monatspen mit mindestens 9,7 von 10
Punkten [4].

Einziger PCSK-9 Hemmer, der mit
einer Reduktion der Gesamtmorta-
litat assoziiert ist [5]

Zugelassen seit 2015, hat Alirocumab
langjéhrige Erfahrung in der Praxis
und sein klinisches Profil ist durch

umfangreichen Studienlagen besti-
tigt [2]. In 28 internationalen Studien
wurden mehr als 32.200 Patientinnen
und Patienten in 3.000 Studienzen-
tren eingeschlossen. Dazu gehérte die
ODYSSEY-OUTCOMES-Studie, die mit
einer medianen Dauer von 2,8 Jahren
die Auswirkung der Anwendung von
Alirocumab auf die kardiovaskuldren
Endpunkte untersuchte [5]. Alle Stu-
dienteilnehmerinnen und -teilnehmer
(n = 18.924) waren Patientinnen und
Patienten mit einem kiirzlich statt-
gefundenen akuten Koronarsyndrom,
89 Prozent wurden zu Studienbeginn
mit einer Hochdosis-Statintherapie be-
handelt. Alirocumab senkte signifikant
das Risiko fir neu auftretende kardio-
vaskuldre Ereignisse. Dariiber hinaus
verstarben in der Alirocumab-Grup-
pe numerisch weniger Patientinnen
und Patienten (n = 334 [3,5 %]) als in
der Placebo-Gruppe (n = 392 [4,1 %])
(HR 0,85; 95 %-KI: 0,73-0,98, p = 0,026,
nominaler P-Wert) [5].
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Sanofi-Aventis GmbH

A-1100 Wien, Wienerbergstrafle 11
www.sanofi.at

"LDL ist die Abkiirzung fiir ,Low-density lipoprotein®

"Es wurde auch eine nur nominal statistische signifikante Reduktion der Gesamtmortalitat bei hierarchischer Testung beobachtet (HR 0,85; 95 %-KI: 0,73-0,98).

Fachkurzinformation zu obenstehendem Text und zum Inserat auf Seite 55
Praluent’ 75 mg Injektionslosung in einem Fertigpen. Praluent’ 150 mg Injektionslésung in einem Fertigpen. Praluent” 300 mg Injektionslsung in einem Fertigpen.
Qualitative und quantitative Zusammensetzung: tin Fertigpen zur einmaligen Anwendung enthdlt 75 mg/150 mg Alirocumab in 1 ml Lésung. Ein Fertigpen zur einmaligen An-
wendung enthdlt 300 mg Alirocumab in 2 ml Losung. Alirocumab ist ein humaner monoklonaler IgG1-Antikdrper, der mittels rekombinanter DNA-Technologie aus Ovarialzellen des
chinesischen Hamsters (CHO-Zellen) gewonnen wird. Liste der sonstigen Bestandteile: Histidin, Saccharose, Polysorbat 20, Wasser fuir Injektionszwecke. Anwendungsgebiete:
Primdire Hypercholesterindmie und gemischte Dyslipiddmie Praluent ist, begleitend zu einer Didt, angezeigt zur Behandlung bei Erwachsenen mit primarer Hypercholesterindmie (hetero-
zygote familidre und nicht-familiare) oder gemischter Dyslipidamie: — in Kombination mit einem Statin oder mit einem Statin und anderen lipidsenkenden Therapien bei Patienten,
die mit einer maximal vertrdglichen Statin-Therapie die LDL-C-Zielwerte nicht erreichen, oder — als Monotherapie oder in Kombination mit anderen lipidsenkenden Therapien bei
Patienten mit einer Statin-Unvertrdglichkeit oder wenn Statine kontraindiziert sind. Bestehende atherosklerotische kardiovaskuldre Erkrankung Praluent ist angezeigt bei Erwachsenen mit
bestehender atherosklerotischer kardiovaskuldrer Erkrankung zur Reduktion des kardiovaskuldren Risikos durch Verringerung der LDL-C-Werte zusatzlich zur Korrektur anderer Risiko-
faktoren: — in Kombination mit einer maximal vertraglichen Statin-Therapie mit oder ohne anderen lipidsenkenden Therapieprinzipien oder - als Monotherapie oder in Kombination mit
anderen lipidsenkenden Therapieprinzipien bei Patienten mit einer Statin-Unvertrdglichkeit oder wenn Statine kontraindiziert sind. Zu Studienergebnissen bezliglich der Wirksamkeit
auf LDL-C, kardiovaskulére Ereignisse und die untersuchten Populationen siehe Abschnitt 5.1. der Fachinformation. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder
einen der sonstigen Bestandteile Inhaber der Zulassung: Sanofi Winthrop Industrie, 82 avenue Raspail, 94250 Gentilly, Frankreich. Abgabe: Rezept- und apothekenpflichtig, wieder-
holte Abgabe verboten. Pharmakotherapeutische Gruppe/ATC-Code: lipid-modifizierende Substanzen, andere lipid-modifizierende Substanzen, ATC-Code: C10AX14 Stand der
Information: Dezember 2022. Weitere Angaben zu den besonderen Warnhinweisen und VorsichtsmaBBnahmen fiir die Anwendung, Wechselwirkungen mit anderen
Arzneimitteln und sonstige Wechselwirkungen, Fertilitdt, Schwangerschaft und Stillzeit, Nebenwirkungen sowie ggf. Gewohnungseffekten sind der veroffentlichten

Fachinformation zu entnehmen.
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CandAm® - Die Nummer 1 in Osterreich”

CandAm® ist die meistverordnete Sartan-

Kombination Osterreichs!”

Die Fixkombination CandAm® vereint
die beiden antihypertensiven Wirkstofte
Candesartan und Amlodipin zur Kon-
trolle des Blutdrucks bei erwachsenen
Patienten mit essentieller Hypertonie™.

Das Kombinationspraparat von Gene-
ricon steht Thnen in 3 Wirkstirken zur
Verfiigung, die frei aus der Griinen Box
(OP II) verordenbar sind:

— CandAm"® 8 mg/5 mg Hartkapseln

Die empfohlene Dosierung von
CandAm" betrigt eine Hartkapsel tag-
lich [1]. Das erleichtert Thren Patientin-
nen und Patienten die tdgliche Einnah-
me. Das vereinfachte Einnahmeschema
tragt zu einer Verbesserung der The-
rapietreue bei und steigert so den The-
rapieerfolg. Aus diesem Grund werden
Fixkombinationen auch in den aktuell
giltigen ESC-Guidelines zur Behand-
lung der Hypertonie empfohlen [2].

Pharma-News

candAm®
8 mg/5 mg
Hartkapseln

candAm®
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— CandAm® 16 mg/5 mg Hartkapseln

— CandAm® 16 mg/10 mg Hartkapseln ~Mit dem = Kombinationspriaparat Fachkurzinformation untenstehend.
CandAm® vom heimischen Anbieter
Genericon therapieren Sie somit leitli-
niengerecht mit bewdhrten Wirkstoffen

in hochster Arzneimittelqualitét.

Weitere Informationen:
Genericon Pharma Ges.m.b.H.
E-Mail: genericon@genericon.at

Alle Dosisstarken sind in praktischen
30-Stiick-Packungen erhiltlich. Diese
decken den ganzen Monatsbedarf.

‘CandAm”® ist laut Insight Health, MAT 2022.12, Absatz (EH), die meistverordnete Sartan-Kombination am Osterreichischen Markt.
“"CandAm® ist angezeigt als Substitutionstherapie bei erwachsenen Patienten mit essentieller Hypertonie, deren Blutdruck bereits mit der gleichzeitigen Gabe

von Candesartan und Amlodipin in gleicher Dosierung ausreichend kontrolliert wird. Fiir weitere Informationen siehe Austria Codex Fachinformation
CandAm®, Stand 07/2022.

Fachkurzinformation zu obenstehendem Text und zum Inserat auf der 2. Umschlagseite

CandAm’ 8 mg/5 mg Hartkapseln. CandAm’ 16 mg/5 mg Hartkapseln. CandAm’ 16 mg/10 mg Hartkapseln. Qualitative und quantitative Zusammensetzung CandAm’
8 mg/5 mg Hartkapseln: Jede Hartkapsel enthalt 8 mg Candesartan Cilexetil und 5 mg Amlodipin (entsprechend 6,935 mg Amlodipinbesilat). Sonstiger Bestandteil mit bekannter
Wirkung: Jede Hartkapsel enthalt 101,95 mg Lactose-Monohydrat. Qualitative und quantitative Zusammensetzung CandAm° 16 mg/5 mg Hartkapseln: Jede Hartkapsel enthalt
16 mg Candesartan Cilexetil und 5 mg Amlodipin (entsprechend 6,935 mg Amlodipinbesilat). Sonstiger Bestandteil mit bekannter Wirkung: Jede Hartkapsel enthdlt 203,90 mg Lactose-
Monohydrat. Qualitative und quantitative Zusammensetzung CandAm’ 16 mg/10 mg Hartkapseln: Jede Hartkapsel enthalt 16 mg Candesartan Cilexetil und 10 mg Amlodipin
(entsprechend 13,87 mg Amlodipinbesilat). Sonstiger Bestandteil mit bekannter Wirkung: Jede Hartkapsel enthdlt 203,90 mg Lactose-Monohydrat. Liste der Sonstigen Bestandteile:
Kapselinhalt: Lactose Monohydrat; Maisstarke; Carmellose-Calcium; Macrogol 8000; Hydroxypropylcellulose; Magnesiumstearat. Kapselhulle von CandAm® 8 mg/5 mq Hartkapseln:
Chinolingelb (E104); Eisenoxid, gelb (E172); Titandioxid (E171); Gelatine. Kapselhulle von CandAm’ 16 mg/5 mg Hartkapseln: Chinolingelb (E104); Titandioxid (E171); Gelatine. Kapselhille
von CandAm" 16 mg/10 mq Hartkapseln: Titandioxid (E171); Gelatine. Schwarze Drucktinte bei CandAm’ 16 mg/5 mg Hartkapseln: Schellack (E904); Eisenoxid, schwarz (E172); Propy-
lenglycol; konzentrierte Ammoniaklosung; Kaliumhydroxid. Anwendungsgebiete: CandAm” ist angezeigt als Substitutionstherapie bei erwachsenen Patienten mit essentieller Hyper-
tonie, deren Blutdruck bereits mit der gleichzeitigen Gabe von Candesartan und Amlodipin in gleicher Dosierung ausreichend kontrolliert wird. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit
gegen die Wirkstoffe, gegen Dihydropyridinderivate oder einen der in Abschnitt 6.1 genannten sonstigen Bestandteile. Zweites und drittes Schwangerschaftstrimester (siehe Abschnitte
4.4 und 4.6). Obstruktion der Gallengénge und schwere Leberinsuffizienz. Schock (einschlieBlich kardiogenem Schock). schwere Hypotonie. Obstruktion des linksventrikuldren Ausfluss-
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Fortgeschrittene Herzinsuffizienz -
Update LVAD-Therapie: Langzeitergebnisse mit
dem HeartMate 3™ LVAD-System

In einer Presseaussendung vom Herbst
2022 gab Abbott neueste Studien-
daten bekannt, die belegen, dass die
HeartMate 3™ Herzpumpe das Leben
von Patienten mit fortgeschrittener
Herzinsufhizienz um mehr als fiinf Jahre
verlangern kann [1]. Sie stellt damit eine
klare lebensrettende Option fiir Men-
schen dar, die mit einer Erkrankung im
fortgeschrittenen Stadium kdampfen.

Die Daten stammen aus der MOMEN-
TUM-3-Studie [1], der weltweit grofi-
ten randomisierten klinischen Studie
zur Bewertung der Langzeitergebnisse
bei Patienten, die ein linksventrikula-
res Unterstiitzungssystem (LVAD oder
Herzpumpe) zur Behandlung einer fort-
geschrittenen Herzinsuffizienz erhalten.
Die Ergebnisse wurden im Rahmen
einer Late-Breaking-Session auf dem
ESC-Congress 2022 in Barcelona erst-
mals vorgestellt.

Die MOMENTUM-3-Studie untersuch-
te mehr als 1000 Patienten und zeigte
zum ersten Mal in einer klinischen Stu-
die, dass Menschen mit fortgeschrittener
Herzinsufhizienz, die die HeartMate 3™
Herzpumpe erhielten, mehr als fiinf
Jahre langer lebten. Die Studie ver-
deutlicht die signifikanten Vorteile der
Herzpumpentechnologie von Abbott,
insbesondere bei einer Patientenpopu-
lation, die ohne eine Herzpumpe oder
eine Transplantation nur begrenzte The-
rapieoptionen hitte oder mit inotropen
Medikamenten zur Stirkung ihrer Herz-
funktion leben miisste. Dadurch wire
ihre mittlere Uberlebenszeit auf weniger
als ein Jahr begrenzt [2].

»Die  MOMENTUM-3-Studie beweist,
dass die HeartMate 3 Herzpumpe die
Moglichkeiten zur Erhohung der Lebens-
erwartung fiir unsere Patienten mit fort-
geschrittener Herzinsuffizienz erheblich
verbessert hat*, sagt Divya Gupta, M.D.,
medizinischer Leiter der Abteilung fiir
fortgeschrittene Herzinsuffizienz und
Herztransplantation bei Emory Health-
care. ,Diese Forschungsergebnisse be-
legen, dass diese lebensverlingernde
Therapie fiir Tausende Menschen mit
fortgeschrittener Herzinsuffizienz, die die
Indikationen fiir HeartMate 3 erfiillen,
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unbedingt in Betracht gezogen werden
sollte.”

Herzpumpen: Eine lebensverlan-
gernde Option fiir Tausende Men-
schen

In der Vergangenheit waren viele Pa-
tienten mit fortgeschrittener Herzinsuf-
fizienz, die nicht fiir eine Herztransplan-
tation infrage kamen, auf Medikamente
angewiesen oder wurden an die Palliativ-
medizin verwiesen, um ihre Symptome
zu behandeln. Neuere technologische
Entwicklungen wie die HeartMate 3™
Herzpumpe koénnen diesen Patienten
jedoch eine weitere lebensverlingern-
de Option bieten. Die Vorteile von
Herzpumpen kommen vor allem bei
den schitzungsweise 15.000 Patienten
mit fortgeschrittener Herzinsuffizienz
zum Tragen, deren durchschnittliche
Lebenserwartung weniger als ein Jahr
betragt [3], weil sie ausschliellich auf
inotrope Medikamente angewiesen
sind. Wahrend einige dieser Patienten
auf ein Spenderherz warten, da nur
eine begrenzte Anzahl von Organen zur
Verfiigung steht, konnen Herzpumpen
wie HeartMate 3 die Uberlebenschancen
verbessern und gleichzeitig eine soforti-
ge, signifikante und anhaltende Lebens-
qualitét bieten.

Die neuesten Daten von MOMENTUM
3 zeigen auch, dass sich die Fiinfjah-
resiiberlebensrate von HeartMate 3
Patienten (fast 60 %) den Fiinfjahres-
tiberlebensraten von Empfingern einer
Herztransplantation mit einem ahnli-
chen Risikoprofil annéhert.

»lausende von Menschen mit fortge-
schrittener Herzinsuffizienz sterben jedes
Jahr, weil sie keine Herzpumpe erhalten,

vor allem, weil ihre Arzte nicht iiber diese
Option und ihre Vorteile informiert sind,
sagt Keith Boettiger, Vice President des
Geschiftsbereichs Heart Failure bei Ab-
bott. ,,Es gibt zu viele Patienten, die nicht
die Moglichkeit haben, fiir eine Herzpum-
pe in Betracht gezogen zu werden, z. B.
Patienten mit Fettleibigkeit, Diabetes, be-
stimmten Krebsarten und Blutgruppen.
Mit einem grofleren Bewusstsein und
einer besseren Verfiigbarkeit von Herz-
pumpen konnen wir diesen Patienten die
Chance auf ein lingeres, erfiillteres Leben
bieten.”

Mehr als vier Millionen Menschen in
Deutschland leiden an Herzinsuffizienz
[4], und die Zahl der diagnostizierten
Félle wird sich bis 2030 voraussicht-
lich verdoppeln [2]. Die Herzpumpe
HeartMate 3 von Abbott ist ein Im-
plantat, das Blut durch den Korper
von Menschen pumpt, deren Herz zu
schwach dafiir ist. Sie ist die einzige
kommerziell zugelassene Herzpumpe
mit Full MagLev™ Technologie, die es
ermoglicht, dass der Rotor der Pumpe
durch magnetische Krifte sozusagen
»schwebt®. Dieses Design ist einzigartig,
verringert nachweislich die Belastung
des durch die Pumpe flieflenden Blutes
und verbessert so die Uberlebensrate
und Lebensqualitit der Patienten. Zu-
sammen mit der Fahigkeit, einen kiinst-
lichen Puls zu erzeugen, fithren diese
Faktoren zur geringsten Rate an pum-
penbedingten Komplikationen gegen-
tiber allen anderen Herzpumpen.

»Die Erkenntnis, dass das HeartMate 3
System das Leben eines Menschen zuver-
lassig um Jahre verlingern kann, ist ein
wichtiger Beweis fiir alle Kardiologen,
ihre Patienten mit fortgeschrittener Herz-
insuffizienz auf diese Therapie hin zu un-
tersuchen®, sagt Dr. Daniel J. Goldstein,
chirurgischer Leiter der Abteilung fiir
Herz-, Thorax- und Gefaf8chirurgie und
Herztransplantation am Montefiore
Medical Center, New York (USA). ,,Eine
friihzeitige Uberweisung und ein friiheres
Eingreifen sind von entscheidender Be-
deutung fiir diese Patientengruppe, bei
der es schwierig sein kann, allein anhand
der korperlichen Symptome eine genaue
Diagnose zu stellen. Die neuesten Daten
der MOMENTUM-Studie helfen dabei,
die Vorteile von Herzpumpen in einen
grofSeren Zusammenhang zu stellen. Sie
werden dazu beitragen, dass mehr Arzte
mit ihren Patienten zusammenarbeiten,
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um diese lebensverbessernde und lebens-
verlingernde Alternative zu erkunden,
wenn sich deren Krankheit zu einer
fortgeschrittenen Herzinsuffizienz ent-
wickelt.“

Uber die MOMENTUM-3-Fiinfjahres-
daten

In der MOMENTUMS-3-Studie wurde
die HeartMate 3 Herzpumpe von Abbott
mit der HeartMate II Pumpe bei der Be-
handlung von Patienten mit fortgeschrit-
tener Herzinsuffizienz (NYHA-Klasse
IIIB oder IV) verglichen. Die Analyse
der gesamten Patientenkohorte der Stu-
die ergab nach fiinf Jahren die folgenden
Vorteile:
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— Nachgewiesene Uberlegenheit
von HeartMate 3 gegeniiber der
HeartMate II Herzpumpe
HeartMate 3 geht tiber die in friitheren
MOMENTUM-3-Studien  ermittel-
ten Zweijahresergebnisse hinaus und
bietet eine echte lebensverldngernde
Option. Die Ergebnisse der Fiinf-
jahresstudie zeigten eine verbesserte
Uberlebensrate von 58 % mit der
HeartMate 3 Herzpumpe (gegeniiber
44 % mit der HeartMate II Herzpum-
pe).

— Geringere Morbiditit und Mortali-
tit mit der HeartMate 3 Herzpumpe
Die hohere Uberlebensrate der
HeartMate 3 Patienten war im We-
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sentlichen mit einem Riickgang der
Todesfille aufgrund von Schlag-
anfall, Blutgerinnseln und Blutungen
im Vergleich zur HeartMate II Herz-
pumpe verbunden.
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Zur Schlaganfallprophylaxe bei VHF-Patient:innen*

ELIQUIS®: WEIL MIR WIRKSAMKEIT
UND SICHERHEIT*"* WICHTIG SIND
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SELBST MUTTER | MENTOR
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Eliquis

*Zur Prophylaxe von Schlaganféllen und systemischen Embolien bei erwachsenen Patient:innen mit nicht-valvuldrem Vorhofflimmern und einem oder mehreren
Risikofaktoren bietet ELIQUIS® (Apixaban) eine signifikant Uberlegene Wirksamkeit und signifikant weniger schwere Blutungen vs. Warfarin.'?

Literaturandaben: 1. Grander CB, et al. N Engl J Med. 2011;365(11):981-92. 2. ELIQUIS® Fachinformation, aktueller Stand.
Abkirzungen: VHF — nicht-valvuldres Vorhofflimmern, VTE — Vendse Thromboembolie;

In klinischen Studien zu VHF und VTE hiufig (> 1/100 - < 1/10) beobachtete Nebenwirkungen unter Apixaban waren Blutungen, Kontusion, Epistaxis und Himatome (vollstdndige Auflistung der bekannten Nebenwir-
kungen in Abschnitt 4.8. der aktuellen Fachinformation).

FACHKURZINFORMATION: Bezeichnung des Arzneimittels: Eliquis 2,5 mg Filmtabletten. Eliquis 5 mg Filmtabletten. Pharmakotherapeutische Gruppe: direkte Faktor Xa Inhibitoren, ATC-Code: BO1AFO2. Qualitative
und quantitative Zusammensetzung: Jede Filmtablette enthalt 2,5 bzw. 5 mg Apixaban. Sonstige Bestandteile mit bekannter Wirkung: Jede 2,5 mg Filmtablette enthalt 51,43 mg Lactose. Jede 5 mg Filmtablette
enthdlt 102,86 mg Lactose. Liste der sonstigen Bestandteile: Tablettenkern: Lactose, Mikrokristalline Cellulose (E460), Croscarmellose-Natrium, Natriumdodecylsulfat, Magnesiumstearat (E470b), Filmiberzug: Lactose-
Monohydrat, Hypromellose (E464), Titandioxid (E171), Triacetin; Eliquis 2,5 mg Filmtabletten: Eisen(lll)-hydroxid-oxid x H,0 (E172); Eliquis 5 mg Filmtabletten: Eisen(lll)-oxid (E172). Anwendundsdebiet: Eliquis 2,5
mg Filmtabletten: Zur Prophylaxe vendser Thromboembolien (VTE) bei erwachsenen Patienten nach elektiven HUft- oder Kniegelenksersatzoperationen. Eliquis 2,5 mg und Eliquis 5 mg Filmtabletten: Zur Prophylaxe
von Schlaganféllen und systemischen Embolien bei erwachsenen Patienten mit nicht-valvuldrem Vorhofflimmern (NVAF) und einem oder mehreren Risikofaktoren, wie Schlaganfall oder TIA (transitorischer ischami-
scher Attacke) in der Anamnese, Alter > 75 Jahren, Hypertonie, Diabetes mellitus, symptomatische Herzinsuffizienz (NYHA Klasse > II). Behandlung von tiefen Venenthrombosen (TVT) und Lungenembolien (LE) sowie
Prophylaxe von rezidivierenden TVT und LE bei Erwachsenen (bei hdmodynamisch instabilen LE Patienten siehe Abschnitt 4.4. der Fachinformation). Gegenanzeigen: - Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder
einen der sonstigen Bestandteile. - akute, klinisch relevante Blutund. - Lebererkrankungen, die mit einer Koagulopathie und einem klinisch relevanten Blutungsrisiko verbunden sind. - Lasionen oder klinische Situationen,
falls sie als signifikanter Risikofaktor fir eine schwere Blutung angesehen werden. Dies umfasst akute oder kirzlich aufdetretene gastrointestinale Ulzerationen, maligne Neoplasien mit hohem Blutungsrisiko, kirzlich
aufdetretene Hirn- oder Riickenmarksverletzungen, kiirzlich erfolgte chirurgische Eingriffe an Gehirn, Riickenmark oder Augen, kirzlich aufgetretene intrakranielle Blutunden, bekannte oder vermutete Osophagusvari-
zen, arteriovendse Fehlbildungen, vaskuldre Aneurysmen oder groBere intraspinale oder intrazerebrale vaskuldre Anomalien. - Die gleichzeitige Anwendung von anderen Antikoagulanzien z.B. unfraktionierte Heparine
(UFH), niedermolekulare Heparine (Enoxaparin, Dalteparin etc.), Heparinderivate (Fondaparinux etc.), orale Antikoagulanzien (Warfarin, Rivaroxaban, Dabidatran etc.) auBer in speziellen Situationen einer Umstellung
der Antikoagulationstherapie, wenn UFH in Dosen gegeben wird, die notwendig sind, um die Durchgangigkeit eines zentralvendsen oder arteriellen Katheters zu erhalten oder wenn UFH wahrend der Katheterablation
von Vorhofflimmern gegeben wird. Pharmazeutischer Unternehmer: Bristol-Myers Squibb/Pfizer EEIG, Plaza 254, Blanchardstown Corporate Park 2, Dublin 15, D15 T867, Irland. Kontakt in Osterreich: Bristol-Myers
Squibb GesmbH, Wien, Tel. +43 1 60143 -0. Verschreibungspflicht/Apothekenpflicht: NR, apothekenpflichtig. Stand: 08/2022. Weitere Andaben zu den besonderen Warnhinweisen und VorsichtsmaBnahmen fir die
Anwendung, Wechselwirkungen mit anderen Arzneimitteln oder sonstige Wechselwirkungen, Schwanderschaft und Stillzeit sowie Nebenwirkunden sind der veréffentlichten Fachinformation zu entnehmen.

Bristol Myers Squibb GesmbH, Wien, www.bms.com/at (432-AT-2200075, 09/2022) & Pfizer Corporation Austria GmbH, Wien, www.pfizer.at (PP-ELI-AUT-0870/09.2022)
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