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Richtlinien zur Betreuung von Patienten
mit angeborenen Herzfehlern im Erwachsenenalter

ausgearbeitet vom Nukleus der AG fir Angeborene Herzfehler im
Jugend- und Erwachsenenalter

Vorbemer kungen

Patienten mit angeborenen Herzfehlern stellen im
Gesamtspektrum der von ,, Erwachsenenkardiologen* zu
betreuenden Patienten eine sehr kleine Gruppe dar. Die
Probleme dieser Patienten unterscheiden sich in vielen
Dingen sehr grundlegend von jenen der sonst in der
Erwachsenenkardiologie zu betreuenden Patienten. Eine
adaquate Behandlung setzt daher besondere Kenntnisse
und Erfahrungen des zustdndigen Arztes voraus. Eine
wesentliche Voraussetzung dafir, eine entsprechende
Kompetenz aufzubauen und aufrechtzuerhalten, ist vor
allem auch die standige Beschéftigung mit dieser Materie
und die regelmafdige Betreuung einer ausreichend hohen
Patientenzahl.

Nach internationalen Erfahrungen kann eine optimale
Versorgung dieser Patientengruppe daher nur durch beson-
ders dafr ausgerichtete Zentren fir angeborene Herzfeh-
ler, die dann mit den jeweiligen betreuenden Internisten
bzw. Internen Abteilungen vor Ort natiirlich entsprechend
zusammenarbeiten, gesichert werden.

Ein Ziel der Arbeitsgruppe fir angeborene Herzfehler
im Jugend- und Erwachsenenalter der Osterreichischen
Kardiologischen Gesellschaft ist es daher, auch in Oster-
reich eine entsprechende Struktur zu schaffen und Richt-
linien fur die Betreuung dieser Patienten unter | nternisten
mit kardiologischem Schwerpunkt bzw. Kardiologen zu
verbreiten. Diese Richtlinien lehnen sich an die interna-
tional anerkannten Vorschldge der Canadian Consensus
Conference on Adult Congenital Heart Disease von 1996
an.

Definition eines Zentrums fir angeborene Her zfehler
im Jugend- und Erwachsenenalter
Es erscheint eine Differenzierung in regionale und Uberre-
gionale Zentren fir angeborene Herzfehler sinnvoll. Dabei
wird nach internationalen Mal3stében fir ein regionales Zen-
trum von einem Einzugsgebiet von mehreren Millionen Ein-
wohnern ausgegangen, ein Uberregionales Zentrum sollte
dann fir mehrere regionae Zentren zur Verfligung stehen.
Prinzipiell ist hervorzuheben, daf3 die Betreuung eine
enge Zusammenarbeit zwischen Kinder- und Erwachsenen-
kardiologen zur Voraussetzung hat.

Regionales Zentrum fir angeborene Herfehler
In diesem sollte mindestens 1 Kardiologe mit speziellen
Fahigkeiten, speziellem Training und spezieller Erfahrung

in der Versorgung von Patienten mit angeborenen Herzfeh-
lern vorhanden sein. Weitersist besondere Erfahrung in der
Echokardiographie von angeborenen Herzfehlern Voraus-
setzung. Die Ubrigen Komponenten eines Uberregionalen
Zentrums (siehe Beschreibung weiter unten) waren in Ab-
héngigkeit der lokalen Ressourcen und Notwendigkeiten
vorhanden. Prinzipiell kénnen in einem solchen Zentrum
Patienten mit allen Formen von kongenitalen Herzfehlern
versorgt werden, wobei durch die Zusammenarbeit mit ei-
nem Uberregionalen Zentrum die lokal nicht vorhandenen
diagnostischen und chirurgischen M églichkeiten kompen-
siert werden.

Nach internationalen MaRstaben wéren fir Osterreich
2-3 solcher Zentren erforderlich bzw. ausreichend.

Uberregionales Zentrum fiir angeborene Herzfehler
Nach internationalen Malstében ware fir Osterreich ein
solches Zentrum erforderlich.

1. Zid

» Optimierung der Versorgung von erwachsenen Patienten
mit allen Formen von angeborenen Herzfehlern und Re-
duktion der Fehlermdglichkeiten, die bei der Behand-
lung solcher Patienten entstehen.

» Vereinigung aller speziellen Ressourcen, die fir dieVer-
sorgung von erwachsenen Patienten mit angeborenen
Herzfehlern erforderlich sind.

» Sicherstellung einer ausreichend hohen Patientenzahl,
die ein entsprechendes Training fir das notwendige Per-
sonal mit Erfahrung in der Betreuung von angeborenen
Herzfehlern sowie das Aufrechterhalten einer entspre-
chenden Kompetenz und spezieller Fahigkeiten in der
Behandlung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern
ermdglicht.

» Ermaoglichung der wissenschaftlichen Aufarbeitung die-
ser Patientengruppe und entsprechende Verbesserung
unseres Wissens fir zukiinftige Behandlungen.

» Angebot von entsprechender Fortbildung fir die in die
Betreuung solcher Patienten eingebundenen Internisten,
Kardiologen und Chirurgen.

» Angebot von Informationsmdglichkeiten fir Patienten
und Arzte bzw. der Moglichkeit, entsprechende Exper-
tenmeinungen einzuholen.

» Unterstiitzung von Patientensel bsthilfegruppen.

* Ansprechpartner fiir Amter und Behorden.
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2. Erforderliche Ressourcen

A. Personal:

Voraussetzung fur das Personal ist eine besondere Er-

fahrung und eine besondere Ausbildung in der Betreuung

von Patienten mit angeborenen Herzfehlern, wobel zur

Verfligung stehen sollte:

» zumindest 2 Erwachsenenkardiologen und 1 Kinderkar-
diologe mit spezieller Erfahrung auf dem Gebiet ange-
borener Herzfehler im Erwachsenenalter

¢ zumindest 2 Chirurgen mit spezieller Erfahrung auf dem
Gebiet der angeborenen Herzfehler

¢ en Transplantationschirurg bzw. eine fix bestehende
Zusammenarbeit mit einem Transplantationszentrum

« ein Elektrophysiologe mit Erfahrung im Bereich der an-
geborenen Herzfehler sowie Schrittmachererfahrung

» zumindest ein Kardiologe mit Erfahrung mit nichtkoro-
naren Katheterinterventionen

» zumindest 2 Echokardiographeure mit speziellen Kennt-
nissen im Bereich der angeborenen Herzfehler

» zumindest 2 Herzan&sthesisten

 ein Soziaarbeiter bzw. -berater

¢ einPsychologe

¢ Schwestern mit spezieller Erfahrung mit Patienten mit
angeborenen Herzfehlern

¢ en Herzpathologe mit Erfahrungen auf dem Gebiet der
angeborenen Herzfehler

« en Facharzt fir Gynékologie und Geburtshilfe als fixer
Ansprechpartner im Team

» schliefdlich sollten am Zentrum alle Spezialgebiete der
Inneren Medizin sowie auch Psychiatrie und Psycholo-
gie vertreten sain.

B. Technische I nfrastruktur:

Die folgenden technischen Einrichtungen sollten vorhan-

den sein:

» Echokardiographie einschliefdich transtsophagealer und
intraoperativer Echokardiographie

* Herzkatheterlabor fir diagnostische und interventio-
nelle Prozeduren

 Elektrophysiologielabor mit Mdglichkeiten zur Ablation

» Herzoperationssaal fur elektive und Notfallseingriffe

» adaquate Moglichkeiten zur stationdren Patientenbe-
treuung mit Intensivstation, Intermediate Care und
Normalstation

» komplette Palette der bildgebenden Verfahren (kardio-
vaskulére Radiologie, Computertomographie, Magnet-
resonanz)

* Nuklearmedizin

* Schrittmacherambulanz

e Langzeit-EKG

¢ Lungenfunktionslabor

« Ergometrie

» Herzpathologie

» Datenbanksystem

3. Funktionen:

» Optimale Versorgung von Patienten mit angeborenen
Herzfehlern

+ Geordnete Ubernahme von Patienten aus der Kinder-
kardiologiein das Erwachsenenzentrum

» Regelméaliige gemeinsame Konferenzen mit Kinderkar-
diologen und Herzchirurgen zur Entscheidungsfindung
fUr Behandlungsstrategien

 Sicherung einer adagquaten und zeitgerechten Kommu-
nikation mit zuweisenden Arzten bzw. internen Abtei-
lungen

» Zusammenarbeit mit anderen Zentren fir angeborene
Herzfehler zur Qualitdtssicherung und sténdigen Ver-
besserung der Patientenversorgung

» Adaquate Mal3nahmen zur Qualitétskontrolle im Zen-
trum selbst

 Errichtung von Trainingsprogrammen fir Kardiologen
und Chirurgen

» Aufrechterhaltung einer adaguaten Datenbank Uber alle
betreuten Patienten

» Aufbau von Strukturen, die eine interdisziplindre Ver-
sorgung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern
wahrend der Schwangerschaft und zur Entbindung er-
lauben sowie zur Betreuung von Hochrisikopatienten
bei nichtherzchirurgischen Operationen

Indikationen zur Zuweisungin ein regionalesoder Uber-
regionales Zentrum fir angeborene Her zfehler
Patienten sollten zugewiesen werden

* zur Abkl&rung suspekter oder bekannter angeborener Herz-
fehler,

« flr Follow-up und kontinuierliche Weiterbetreuung von
Patienten mit den im Anhang angefiihrten Diagnosen
(siehe Anhang),

» fOr chirurgische und nichtchirurgische Interventionen
bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern,

 zur Abkl&rung von Patienten mit angeborenen Herzfeh-
lern vor nichtherzchirurgischen Eingriffen sowie vor
oder wéahrend der Schwangerschaft.

Anhang

Patienten mit den folgenden Erkrankungen erfordern nicht

prinzipiell die Zuweisung in ein Zentrum fir angeborene

Herzfehler:

 Aortenklappenerkrankungen (ausgenommen komplexe
Fehlbildungen sowie in der Kindheit chirurgisch oder
katheterinterventionel| behandelte Patienten mit Aorten-
stenose)

» komplett korrigierte Fehlmiindung von Lungenvenen

» korrigierte Pulmonalstenose ohne bedeutsame Rest-
gradienten und bedeutsame Pulmonalinsuffizienz

* |eicht- bis mittelgradige Pulmonal stenose

» Mitralklappenerkrankungen (ausgenommen Parachute-
Klappe und dhnliche Anomalien)
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e Zustand nach komplettem Verschlu® eines Ventrikel-
septumdefektes (ohne Restshunt) bei sonst unauffalli-
gem Befund

» Zustand nach Komplettverschluf3 eines Ductus arteriosus

» Zustand nach VerschluR eines Vorhofseptumdefektes
(ohne Restdefekt)

Patienten mit folgenden Erkrankungen sollten prinzipiell

in einem Zentrum fir angeborene Herzfehler behandelt

werden (Diese Behandlung soll selbstverstandlich in Zu-

sammenarbeit mit einem Hausarzt bzw. Internisten bzw. —

bei groRerer Entfernung — mit der néchstgelegenen Inter-

nen Abteilung erfolgen. Wie haufig die Kontrollen am Zen-

trum und wie hdufig dazwischen Kontrollen in der Ordina

tion bzw. Internen Ambulanz vor Ort zu erfolgen haben, ist

je nach spezieller Situation — Diagnose und Zustand des

Patienten — vom Zentrum festzulegen.):

« dle zyanotischen Patienten

 Aortenisthmusstenose (operiert und nicht operiert)

 Atrioventrikularseptumdefekte (operiert und nicht ope-
riert)

« Koronaranomalien (operiert und nicht operiert)

« Doubleinlet ventricle (operiert und nicht operiert)

« Double outlet ventricle (operiert und nicht operiert)

« Ebstein-Anomalie (operiert und nicht operiert)

« Eisenmengersyndrom

« Fallot’'sche Tetralogie (operiert und nicht operiert)

» Fehlmindung der Lungenvenen (nicht operiert)

» hdmodynamisch relevante Pulmonalstenose (nicht ope-
riert)

* Infundibul&re Pulmonal stenose (operiert und nicht ope-
riert)

» klinisch relevante Pulmonalinsuffizienz (operiert und
nicht operiert)

« komplette Transposition der grof3en Gefélie

« komplexe Erkrankungen der Aortenklappe, Patienten,
bei denen in der Kindheit eine Operation oder Ballon-
dilatation durchgefihrt wurde (operiert und nicht operiert)

« kongenital korrigierte Transposition der grofRen Gefalie
(operiert und nicht operiert)

» Mitralatresie (operiert und nicht operiert)

« offener Ductus arteriosus Botalli (nicht verschlossen)

 Patienten mit Conduits

 Patienten mit Fontanoperation

» Pulmonalatresie (operiert und nicht operiert)

» relevante Pulmonalgeféi3erkrankung bei angeborenen
Herzfehlern

» SinusVasavae-Fistel bzw. Aneurysma (operiert und nicht
operiert)

* sonstige komplexe Vitien

« subvalvuldre und supraval vul ére Aortenstenose (operiert
und nicht operiert)

« totale Lungenvenenfehlmiindungen

» Trikuspidalatresie (operiert und nicht operiert)

» Vetrikelseptumdefekt (ausgenommen Patienten mit Zu-
stand nach kompletter Korrektur ohne bedeutsamen pa-
thol ogischen Befund)

Allemeine Richtlinien zur Betreuung von Patienten mit

angeborenen Her zfehlern und Zyanose

1. Ein Aderla3 sollte in der Regel erst bei Hamatokritwer-
ten tiber 65 % und prinzipiell nur bei Vorhandensein von
Hyperviskositdtssymptomen erfolgen. Derartige Sym-
ptome bei einem Hamatokrit unter 65 % sind immer ver-
dachtig auf einen Eisenmangel. Bei Aderlal’ sollten
nicht mehr al's 500 ml enthommen und die gleiche Flis-
sigkeitsmenge ersetzt werden.

2. Bel Eisenmangel sollte eine vorsichtige Substitution un-
ter regelméaliigen Blutbildkontrollen erfolgen.

3. Gleichzeitig mit der Polyglobulie kommt es vor alem
bei hohen Hamatokritwerten auch zu Veranderungen der
Gerinnung und Abnahme der Thrombozyten. Bei sehr
hohem Hamatokrit und Blutungsproblemen kann dies
fur sich eine Indikation fir einen Aderlal3 darstellen.

4. Hyperurikdmie ist typisch bel zyanotischen Patienten,
Nierensteine sind alerdings selten. Bei Auftreten von
Gichtanféllen sollte anschlieflend eine Dauerbehand-
lung mit Allopurinol fortgesetzt werden.

5. In der Regel kommt es bel diesen Patienten zu einer
glomeruldren Sklerose und in der Folge zu einer
Proteinurie. Die Patienten sind besonders empfindlich
auf Kontrastmittel und Dehydration (cave: Nieren-
versagen!). Eine entsprechende Hydrierung ist deshab
von héchster Bedeutung (auch um thromboembolische
Komplikationen zu vermeiden!).

6. Gallensteine sind bei diesen Patienten gehauft anzutref-
fen.
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