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B Praambel

Diese Leitlinie ist eine Stellungnahme der Deutschen Gesell-
schaft fiir Kardiologie — Herz- und Kreislaufforschung (DGK),
die den gegenwiirtigen Erkenntnisstand wiedergibt und Arz-
ten und ihren Patienten die Entscheidungsfindung erleichtern
soll. Die Leitlinie ersetzt nicht die drztliche Evaluation des
individuellen Patienten und die Anpassung der Diagnostik
und Therapie an dessen spezifische Situation.

Die Erstellung dieser Leitlinie ist durch eine systematische
Aufarbeitung und Zusammenstellung der besten verfiigbaren
wissenschaftlichen Evidenz gekennzeichnet. Das vorgeschla-
gene Vorgehen ergibt sich aus der wissenschaftlichen Evi-
denz, wobei randomisierte, kontrollierte Studien bevorzugt
werden. Der Zusammenhang zwischen der jeweiligen Emp-
fehlung und dem zugehéorigen Evidenzgrad ist gekennzeich-
net.

IIb Nutzen/Effektivitit einer Maflnahme ist weniger gut
durch Evidenzen/Meinungen belegt.

III Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine
Therapieform oder eine diagnostische MaBlnahme nicht
effektiv, nicht moglich oder nicht heilsam und im Einzel-
fall schadlich ist.

Evidenzgrade

A Daten aus mehreren ausreichend groflen, randomisierten
Studien oder Meta-Analysen.

B Daten aus einer randomisierten Studie oder mehreren gro-
Ben nicht randomisierten Studien.

C Konsensus-Meinung von Experten basierend auf Studien
und klinischer Erfahrung.
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4.3.1.

¥ 1. Einleitung: Hintergrund und Methodik
der Leitlinienentwicklung

Die Fortschritte der Kinderkardiologie, Kardiologie, Anis-
thesiologie und Intensivmedizin und insbesondere der Kin-
derherzchirurgie in den letzten Jahrzehnten haben zu einer
eindrucksvollen Verbesserung der Lebensaussichten von Kin-
dern mit angeborenen Herzfehlern (AHF) gefiihrt. Damit ent-
steht in zunehmendem Mafe eine vollig neue Gruppe von Pa-
tienten mit korrigierten, teilkorrigierten oder palliativ behan-
delten Herzfehlern, die mit neuen, unerwarteten Problemen
auf uns Arzte zukommen und Hilfe erwarten [1]. Die GroBe
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dieser Patientengruppe ist letztlich unbekannt: Tabelle 1 zeigt
Berechnungen auf der Basis der Bevolkerungszahlen des
Statistischen Bundesamtes der Bundesrepublik Deutschland
und Schiitzungen der Hiufigkeits- und Uberlebensrate der
32. Bethesda-Konferenz sowie der British Cardiac Society
Working Party [1, 2], der empirisch gefundenen Privalenz
von angeborenen Herzfehlern bei Erwachsenen in Quebec,
Kanada [3] und die Angabe der nach den strengen Kriterien
von Wren und O’Sullivan [4] nachsorgepflichtigen EMAH-
Patienten. Mit moglichst vollstidndiger Erfassung dieser Pati-
enten im ,Nationalen Register fiir angeborene Herzfehler*
hoffen wir, in einigen Jahren zuverldssige Daten fiir Deutsch-
land vorlegen zu konnen.

Die vorliegenden Leitlinien zur &drztlichen Versorgung Er-
wachsener mit angeborenen Herzfehlern bauen auf den Leit-
linien der kanadischen, US- amerikanischen und europii-
schen Fachgesellschaften auf, deren Vorarbeiten dankbar an-
erkannt werden [1, 5, 6]. Diese konsensbasierten Leitlinien
wurden nach intensiver Literaturrecherche in PubMed von
Einzelautoren verfasst und in der Autorengruppe diskutiert
und verbessert. Dabei wurde einerseits klar, dass die Daten-
lage auf diesem speziellen Gebiet in dieser Altersgruppe aus-
gesprochen diirftig ist, bei einer systematischen Literatur-
recherche aber der Aufwand in keinem Verhiltnis zum zu er-
wartenden mageren Erfolg stehen wiirde, sodass auf weitere
Literaturbanken verzichtet wurde. Andererseits handelte es
sich bei den vorgefundenen, bewerteten und zitierten Arbeiten
hinsichtlich diagnostischer, operativer und therapeutischer
Strategien nahezu ausschlieBlich um retrospektive Kohorten-
studien (Ausnahme: je eine randomisierte, prospektive Studie
zur Therapie des Vorhofseptumdefekts und der Eisenmenger-
Reaktion (BREATHE-5-Studie) [7, 8], Fallberichte oder
Expertenmeinungen, die dem Evidenzgrad C entsprechen.

In einem zweiten Schritt wurden die Leitlinien in der gesam-
ten Task Force diskutiert und in einem formalen Abstim-
mungsprozess unter Moderation von Frau PD Dr. 1. Kopp,
Leitlinienkommission der AWMEF, konsentiert. Die aus-
gesprochenen Empfehlungen spiegeln den in der Gruppe
erreichten Konsens wieder (Empfehlungsgrad I nach den Vor-
gaben der DGK). Aufgrund ihres Umfangs werden sie mit
ausfiihrlichem Literaturverzeichnis und Illustrationen in
Buchform (Dr. D. Steinkopff-Verlag, Heidelberg) erscheinen.
Hier wird eine deutlich gestraffte Leitlinie zusammen mit
einer Pocket-Version vorgelegt.

Fiir die finanzielle Unterstiitzung der Leitlinienarbeit danken
wir der Deutschen Herzstiftung, dem Kompetenznetz Angebo-
rene Herzfehler und dem Bundesverband Herzkranke Kinder.

B 2. Medizinische Aspekte
2.1. Himodynamik und Myokardfunktion

Die Ventrikelfunktion soll primir echokardiographisch unter-
sucht werden. Dabei ist die Beurteilung des rechten Ventrikels
(RV) besonders relevant. Druckgradienten, Insuffizienz-
schweregrad, Shuntquantifizierung und systolischer Pulmo-
nalisdruck konnen echokardiographisch ndherungsweise
bestimmt werden; bei unzureichender Information Magnet-
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Tabelle 1: Pravalenzschatzung der Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (AHF) in Deutschland

Bethesda-Schatzung [2] Geburtsjahr Geburten in Pt. mit HF 18 J. Uber- Uberlebende
Deutschland* lebensrate mit 18 Jahren
Komplexe HF 1950-59 10.000.000 15.000 10 % 1500
(Inzidenz 1,5/1000) 1960-79 21.180.000 31.770 35 % 11.120
1980-89 8.860.000 13.290 50 % 6645
(1990-99 8.040.000 12.062 70 % 8443)
Einfache HF 1950-59 10.000.000 45.000 90 % 40.500
(Inzidenz 4,5/1000) 1960-79 21.180.000 95.310 90 % 85.779
1980-89 8.860.000 39.870 90 % 35.883
(1990-99 8.040.000 36.180 95 % 34.371)
Gesamt: 181.427

(Gesamt in 2017 ohne Berlicksichtigung der Absterberate der alteren Jahrgange 224.241)
Extrapolation von Quebec: empirisch gefundene Pravalenz von AHF bei Erwachsenen: 4,09 auf 1.000 Einwohner [3]. In Deutschland 2004:

67.672.000 Erwachsene > 18 Jahre ergibt 276.778 EMAH-Patienten.

Nach Wren/O'Sullivan-Kriterien [4]: 60.000 nachsorgepflichtige EMAH-Patienten

* Quelle: Geburtenzahl: Statistisches Bundesamt (www.destatis.de)

resonanzuntersuchung (MRT), evtl. auch nuklearmedizinisch,
gef. angiographisch. Longitudinale Datenerhebung bzw. Dy-
namik/Anderung der Daten ist wichtiger als eine einzelne
Messung.

2.2. Bedeutung und Management von Arrhyth-
mien, Schrittmacher/ICD-Therapie

Arrhythmien stellen ein Hauptproblem im Erwachsenalter
dar. Supraventrikulédre Arrhythmien sind héufiger als ventri-
kuldre Arrhythmien; Sinusknotendysfunktion héufig nach
Operation im Bereich des Vorhofes (z. B. Mustard/Senning,
Fontan) [9, 10]; nach Verschluss eines Vorhofseptumdefekts
atriale Arrhythmien (vor allem Vorhofflattern, -flimmern).
Die Therapie mit Amiodaron scheint am effektivsten zu sein;
in Einzelfillen: Katheterablation unter Benutzung von dreidi-
mensionalen Mapping-Systemen. Die Erfolgsrate liegt deut-
lich niedriger als bei strukturell normalen Herzen.

Die Schrittmacher-Therapie [11] ist durch die zugrundelie-
gende kardiale Anatomie und den abnormalen Zugang fiir das
Platzieren von Schrittmachersonden erschwert, ICD wirksam
zur Verhinderung des akuten Herztodes; eine Reduktion der
Gesamtsterblichkeit fiir dieses Kollektiv ist nicht belegt.

2.3. Zyanotische Herzfehler mit normaler oder
verminderter Lungenperfusion

Patienten mit zyanotischen angeborenen Herzfehlen werden
heute generell im Kindesalter operiert, nach Moglichkeit
korrigiert. In Einzelfdllen stellen sich zyanotische Patienten
(nativ oder nach Palliation) mit balancierter Himodynamik
zur Operation erst in hoheren Erwachsenenalter vor (Tab. 2].

Zur Verbesserung der Oxygenierung des Gewebes bei chroni-
scher Hypoxdmie Adaptation durch sekundire Erythrozytose,
Rechtsverschiebung der Sauerstoff-Dissoziationskurve und
Erhohung des Herzminutenvolumens [12].

Leitsymptome: Zyanose, sekundire Erythrozytose, Gerin-
nungsstorungen, Dilatation der Arteriolen und Kapillaren,
Trommelschlegelfinger und -zehen sowie Uhrglasnigel.

Tabelle 2: Haufigste zyanotische Vitien bei EMAH-Patienten

Mit Obstruktion im pulmonalen Ausflusstrakt:

— Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose (valvular/subvalvular)
— Fallot-Tetralogie (unoperiert)
— Status nach Banding bei nicht-restriktivem Ventrikelseptumdefekt

— Ventrikulo-arterielle Diskordanz mit d-Transposition der groRen
Arterien, Ventrikelseptumdefekt und Pulmonalstenose

— Kongenital korrigierte Transposition der grofsen Arterien (atrio-
ventrikuldre und ventrikulo-arterielle Diskordanz (I-Transposition
der groRRen Arterien) mit Ventrikelseptumdefekt und (subvalvu-
lérer und/oder valvularer) Pulmonalstenose

— Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt und aortopulmonalen
Kollateralen/chirurgischem Shunt

— Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum und aortopulmo-
nalen Kollateralen/chirurgischem Shunt

— Trikuspidalatresie mit Vorhofseptumdefekt und einem restrikti-
ven Foramen bulbo-ventriculare (Ventrikelseptumdefekt)

— ,Double Inlet Left Ventricle” mit einem restriktiven Foramen
bulbo-ventriculare zur subaortalen Auslasskammer

Ohne Obstruktion im pulmonalen Ausflusstrakt:

— Ebstein-Anomalie, in Verbindung mit einem offenen Foramen
ovale oder Vorhofseptumdefekt Typ Il

— EisenmengerReaktion bei Links-Rechts-Shunt-Vitien

Ziel der Diagnostik: Beschreibung der Anatomie und Himo-
dynamik, des AusmalBes der Zyanose und der sekundéren Ery-
throzytose, Suche nach Komplikationen.

Therapie: Die Lebenserwartung von zyanotischen Vitien wur-
de lange unterschitzt. Auch im langjdhrigen Verlauf sollten
die Moglichkeiten einer Inter (operative oder katheterinter-
ventionelle Behandlung, Palliation) reevaluiert werden. Die
Abwigung von Nutzen und Risiken kann hier besonders
schwierig sein und erfordert besondere Erfahrung.

Sauerstofftherapie evtl. bei zyanotischen Herzfehlern sinn-
voll mit subjektiver Besserung, aber Verringerung der Morbi-
ditit oder positiver Effekt auf das Uberleben nicht bewiesen.
Hyperviskosititssymptome mit Einschrinkung der Lebens-
qualitidt: Phlebotomie indiziert, wenn ein Eisenmangel und
eine Dehydratation ausgeschlossen sind (ein Héimatokrit
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Tabelle 3: Nachsorge von zyanotischen Herzfehlern: gezielte
Risikoreduktion

— Vermeiden von Infekten: Jahrliche Grippe-Impfung; regelmafi-
ge Pneumokokken-Impfung (ca. alle fiinf Jahre); Endokarditis-
Prophylaxe

— Vermeiden von Dehydratation, Eisenmangel und Anamie

— Vermeiden von Luftembolien bei intravendsen Infusionen (Luft-
filter)

— Vorsicht beiThrombozytenaggregationshemmern (erhohte Blu-
tungsgefahr)

— Vorsicht bei nichtsteroidalen Antirheumatika (verminderte
Nierenfunktion, erhdhte Blutungsgefahr)

— Vermeiden von Rauchen

— Vermeiden von extremen Belastungen (v. a. isometrische Be-
lastungen)

— Vermeiden von Schwangerschaft; antikonzeptionelle Beratung
(siehe Kapitel Schwangerschaft)

< 65 % verursacht selten Hyperviskositidtssymptome, aufler
bei Eisenmangel oder Dehydratation!). Andmie unter Bertick-
sichtigung der Sauerstoffsittigung behandeln, Eisenmangel
ausgleichen. Indikationsstellung fiir orale Antikoagulation
wegen spontan erhohter Blutungsneigung und Bestimmung
des INR nur in Zusammenarbeit mit einem tiiberregionalen
Kompetenzzentrum fiir angeborene Herzfehler (strenge Indi-
kationen: Vorhofflattern/-flimmern, wiederholte thrombo-
embolische Komplikationen) [5, 12] (Tab. 3).

Chirurgische Eingriffe: Jeder chirurgische Eingriff ist ein
Hochrisiko-Eingriff und stellt hohe Anforderungen an den
Anisthesisten; der Patient muss auch fiir einen scheinbar ein-
fachen chirurgischen Eingriff (z. B. Appendektomie) an ein
Zentrum mit Herzanésthesie und entsprechender Erfahrung
mit komplexen Herzfehlern verlegt werden.

2.4. Eisenmenger-Reaktion

Definition: Fortgeschrittene pulmonalvaskuldre Erkrankung
mit stark erhohtem LungengefidBwiderstand, pulmonalarteri-
ellem Druck > 2/3 des Systemdrucks, bidirektionalem Shunt
oder Shunt-Umkehr. Adaptationsmechanismen zur Verbesse-
rung der Oxygenierung des Gewebes: sekundire Erythrozyto-
se, Rechtsverschiebung der Sauerstoff-Dissoziationskurve,
Erhohung des Herzminutenvolumens. Adaptative Mechanis-
men implizieren entsprechende Komplikationen, Patienten
mit Eisenmenger-Reaktion haben eine Multisystemerkran-
kung. Viele Erwachsene mit Eisenmenger-Reaktion haben bis
zur 3. Lebensdekade eine gute Lebensqualitit. Uberlebensrate
aber im Vergleich zur Allgemeinbevolkerung stark reduziert,
Mortalitit um den Faktor 4 erhoht [13, 14].

Spezielle Komplikationen der Eisenmenger-Reaktion: Aneu-
rysmen der Lungenarterien mit Kompression der Bronchien
(Atelektasen), Ruptur, Dissektion, Thrombusbildung in den
aneurysmatisch erweiterten Lungenarterien, Verkalkung der
GefdaBwand, Thromboembolie und Lungeninfarkt (Hdmo-
ptoe), intrapulmonale Blutung, pulmonale Infekte.

Symptome oder Komplikationen sind Anlass fiir therapeuti-
sche Interventionen: Je weniger Interventionen, desto besser,
um das labile physiologische Gleichgewicht nicht zu storen.
Jeder Patient mit einem zyanotischen Vitium und geringstem
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Tabelle 4: Echokardiographie

— Ziel der transthorakalen zweidimensionalen Echokardiographie:
Anatomie des Vitiums, Volumen des linken Ventrikels, Morpho-
logie der Klappen, Messung der linksventrikularen Funktion nach
der modifizierten biplanen Simpson-Methode.

— DopplerUntersuchung: Gradientenmessung
— Farb-Doppler: Klappeninsuffizienzen und Shunts.

— Transdsophageale Echokardiographie (TEE): bessere raumliche
Auflésung — vor allem der posterioren Herzstrukturen, insbeson-
dere bei schwer zu untersuchenden postoperativen Patienten.

— Intrakardiale Echokardiographie (ICE): Bilder vom rechten Vor
hof aus, seltener vom rechten Ventrikel.

Verdacht auf eine pulmonale Hypertonie bzw. Eisenmenger-
Reaktion muss evaluiert werden, damit die Pathophysiologie
geklart wird.

Allgemeine therapeutische Mafinahmen: siehe vorangegan-
genes Kapitel. Operative oder katheterinterventionelle Be-
handlungsmoglichkeiten bestehen nicht mehr, die Morbiditit
ist hoch. Ziel der Behandlung: Vermeidung von Komplikatio-
nen durch eine gezielte Reduktionsstrategie und préaventiv-
medizinische Maflnahmen. Im Gegensatz zur idiopathischen
pulmonalarteriellen Hypertonie (PAH) ist die Indikations-
stellung zur Antikoagulation bei Eisenmenger-Reaktion kon-
trovers.

Spezifische therapeutische Mafinahmen: Behandlung mit
Vasodilatatoren (Sauerstoff, NO, Ca-Antagonisten, Prosta-
glandine, Endothelin-Antagonisten [8] und/oder Phospho-
diesterase-5-Inhibitoren). Herz-Lungen-Transplantation gilt
als letzte Option.

2.5. Infektiose Endokarditis

Die meisten AHF-Patienten haben ein erhohtes Risiko fiir
Endokarditis. Aufgrund hoher Morbiditit und Mortalitit
frithe Diagnosestellung durch Blutkulturen und Echokardio-
graphie; Zusammenarbeit von erfahrenen Kardiologen und
Herzchirurgen notwendig. Siehe auch Pocket-Leitlinie der
DGK zur Endokarditis [15].

2.6. Spezielle bildgebende Verfahren

Die bildgebende Diagnostik — insbesondere mit nicht-invasi-
ven Methoden — hat entscheidend zum Uberleben dieser Pati-
enten beigetragen (Tab. 4).

Vorteile der Kernspintomographie (MRT): keine ionisieren-
den Strahlen; uneingeschrénkte Einsicht in den Brustkorb in
verschiedenen, beliebig wihlbaren Ebenen. Das MRT zeigt
die Anatomie, das Cine-MR die Bewegungen des Myokards,
der Klappen und des Blutflusses, und die 3D-MR-Angio-
graphie (nach Infusion von Gadolinium) kann die systemi-
schen, pulmonalen und kollateralen Geféf3e darstellen. Auf3er-
dem erlaubt die Wahl verschiedener Sequenzen, das Gewebe
zu charakterisieren.

Mehrzeilen-CT: Bilder in beliebigen Ebenen; Untersuchungs-
zeit kiirzer als beim MRT, Strahlenbelastung nicht unerheb-
lich [16].
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Angiokardiographie weiterhin ,,Goldstandard* bei der Beur-
teilung der Koronarien, bei der Definition der Anatomie
aorto-pulmonaler und veno-vendser Kollateralen.

Wahl und Einsatz der besten bildgebenden Methode beruht
auf der klinischen Beurteilung des Patienten, der Kenntnis
moglicher Komplikationen im Rahmen eines spezifischen Vi-
tiums und der vorhandenen Restdefekte nach einer Interventi-
on oder einem chirurgischen Eingriff. Verlaufverdnderungen
wichtiger als die isolierte Feststellung eines pathologischen
Befundes.

Besonderes Risiko der EMAH-Patienten: Niereninsuffizienz;
deshalb entsprechende Vorsorge (Hydratation) und geringe
Kontrastmittelmenge wihrend der Angiokardiographie. Pati-
enten mit einer pulmonalen Hypertonie: Risiko der Angio-
kardiographie wesentlich hoher!

2.7. Interventionelle Behandlung

Die katheterinterventionelle Therapie angeborener Herzfehler
hat eine rasante Entwicklung genommen und sich zu einem
etablierten Verfahren entwickelt. Anfanglich als Konkurrenz
zur chirurgischen Therapie gesehen ist sie heute in den meis-
ten Zentren zur komplementidren Behandlungsform gewor-
den. Leider gibt es kaum randomisierte Studien zum Vergleich
von Chirurgie und Katheterintervention.

Im Erwachsenenalter ist die Ballonvalvuloplastie der Pulmo-
nal- und Mitralklappe gut etabliert, wihrend sie bei der
Aortenklappe von untergeordneter Bedeutung ist. Der Stel-
lenwert der Angioplastie bei nativer Aortenisthmusstenose
wird nach wie vor kontrovers beurteilt, hat sich bei der Re-
koarktation in den meisten Zentren, soweit von der Morpholo-
gie her technisch moglich, in der Regel mit Stentimplantation
durchgesetzt [17]].

Vorhofseptumdefekte (ASD) werden nicht selten erst im Er-
wachsenenalter entdeckt. Fiir den Verschluss solcher Defekte
mit verschiedenen Devices (Varianten von Doppelschirmen
bzw. -scheiben) bestehen besonders grofle Erfahrungen. Vor-
aussetzung fiir den Eingriff sind ein maximaler aufdehnbarer
Durchmesser des Defekts < 38—40 mm und ausreichender
Abstand (Randsaum > 5 mm) vor allem zur freien Vorhof-
wand und den AV-Klappen [18].

Unerwiinschte venose und arterielle Kollateralen sowie AV-
Fisteln konnen mit hoher Erfolgsrate mit Coils verschlossen
werden. Die perkutane Klappenimplantation befindet sich
derzeit in erster klinischer Erprobung.

2.8. Schwangerschaft, Kontrazeption und ge-
netische Beratung

Alle Frauen mit AHF sollten friihzeitig iiber Moglichkeit und
Risiken einer Schwangerschaft beraten werden! Die Verdnde-
rungen der Hdmodynamik — Senkung des peripheren Gefal3-
widerstands, Absinken des Blutdrucks, Zunahme des Blut-
volumens und der Gesamtmenge der Erythrozyten sowie Stei-
gerung des Herzminutenvolumens — erfordern eine spezifi-
sche interdisziplinédre Fiihrung der Patientinnen wihrend der

Tabelle 5: Risikoscore nach Siu [20]

— vorausgegangene kardiale Ereignisse (z. B. Herzinsuffizienz, tran-
sitorisch- ischamische Ereignisse oder Schlaganfalle)

— vorausgegangene Arrhythmien

— NYHA-Funktionsklasse > Il oder Zyanose vor Eintritt der Schwan-
gerschaft

— Linksherzobstruktion (Aortenstenose — Offnungsflache
< 1,5 cm?, LV-Ausflusstrakt-Obstruktion mit Gradient > 30 mmHg,
Mitralstenose < 2,0 cm?)

— Myokardiale Dysfunktion (Auswurffraktion des subaortalen Ven-
trikels <40 %, restriktive oder hypertrophe Kardiomyopathie,
komplexe kongenitale Vitien: Fallot-Tetralogie, ,double-outlet
right ventricle’! Ebstein-Anomalie, Pulmonal-/Trikuspidalatresie,
komplizierte Transposition)

Tabelle 6: Potenzielle Indikationen zum Schwangerschafts-
abbruch

— hohergradige pulmonale Hypertonie (Pulmonalwiderstand
> 2/3 des Systemwiderstands)

— symptomatische bzw. hohergradige Obstruktion im Bereich der
Aortenklappe, des Aortenbogens oder des Aortenisthmus

— Marfan-Syndrom mit erweiterter Aortenwurzel
— chronische Herzinsuffizienz im NYHA-Stadium Il und IV

Tabelle 7: Minderung des Thromboembolierisikos

— frihzeitige Mobilisierung der Mutter
— sorgféltige peripartale Physiotherapie
— Verordnung von Stitzstrimpfen

— ggf. Pharmakotherapie

Schwangerschaft [19]. Da Einschdtzung des Risikoprofils und
der Schwangerschaftsverlauf von Art und Schweregrad des
nativen oder operativ korrigierten Herzfehlers abhingen (sie-
he Tabelle 5: Risikoscore nach Siu), sind fiir jedes Vitium Be-
sonderheiten zu beachten. Unabhingig von der NYHA-Klas-
sifizierung fiihrt die Schwangerschaft aber bei einigen Er-
krankungen zu einem hohen Risiko fiir die Mutter, sodass ein
Schwangerschaftsabbruch in Erwdgung gezogen werden soll-
te (Tab. 6) [14].

Bei einer unkomplizierten Geburt wird eine Endokarditis-
prophylaxe nicht generell empfohlen. Da jedoch nie vorab
sicher ist, ob die Entbindung unkompliziert verlaufen wird
oder ob okkulte Infektionen vorliegen, empfehlen einige
erfahrene Zentren bei angeborenen Herzfehlern eine Endo-
karditisprophylaxe [19].

Wihrend und nach der Schwangerschaft besteht ein erhohtes
Thromboembolierisiko (Tab. 7).

Hinsichtlich der optimalen Durchfiihrung der medikamen-
tosen Thromboembolie-Prophylaxe bestehen kontroverse
Ansichten. Derzeit wird insbesondere bei Miittern mit einem
niedrigen Antikoagulantienbedarf (Coumadin <5 mg/die;
Marcoumar < 3 mg/die) empfohlen, die orale Antikoagula-
tion wihrend der Schwangerschaft bis zur 36. Schwanger-
schaftswoche fortzufiihren.

Fiir die Schwangerschaftsberatung ist zu beachten, dass das
genetische Risiko bei angeborenen Herzfehlern in der Fami-
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Tabelle 8: Haufig mit Herzfehlern vergesellschaftete Syndrome

Chromosomale Syndrome

— Down-Syndrom (Trisomie 21): Septumdefekte, Fallot-Tetralogie
— TurnerSyndrom (XO): bikuspide Aortenklappe, Aortenisthmus-
stenose, -aneurysma

Genetische Syndrome

— 22g11-Syndrom (friiher Catch 22): unterbrochener Aortenbogen,
rechtsseitiger Aortenbogen, Ventrikelseptumdefekt (VSD),
Truncus arteriosus communis, Fallot-Tetralogie, Pulmonalatresie
mit VSD

— Noonan-Syndrom: Pulmonalstenose, hypertrophe Kardiomyopa-
thie, Septumdefekte, Isthmusstenose, persistierender Ductus
arteriosus

—  Williams-Beuren-Syndrom: supravalvulare Aortenstenose,
periphere Pulmonalstenosen, Gefalistenosen

— Holt-Oram-Syndrom: Vorhofseptumdefekt

— Marfan-Syndrom: Mitralklappenprolaps (mit/ohne Insuffizienz),
Aortendilatation, Aortendissektion

Exogen verursachte Syndrome

— Alkoholembryo-/fetopathie: Septumdefekte, Fallot-Tetralogie
— Rotelnembryopathie: persistierender Ductus arteriosus

lienanamnese erhoht ist, wobei das Wiederholungsrisiko von
Vitium zu Vitium unterschiedlich hoch ist.

Bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern kann bei Beachtung
entsprechender Kontraindikationen in nahezu allen Fillen
eine effektive und vertriagliche Empfingnisverhiitung erfol-
gen, vorzugsweise mittels oraler Kontrazeptiva mit niedrig
dosiertem Ostrogenanteil.

2.9. Syndrome

Bei 15-20 % der Patienten mit einem angeborenen Herzfehler
(AHF) liegt auch ein Syndrom vor. Diese Konstellation spielt
fiir die Lebenserwartung und die Lebensqualitit sowohl im
Kindes- als auch im Erwachsenenalter meistens die entschei-
dende Rolle. Ebenso wie die generelle Lebenserwartung bei
Patienten mit AHF hat sich auch die bei bestehenden Syndro-
men durch die erweiterten Behandlungsmoglichkeiten der
Organerkrankungen deutlich verbessert (Tab. 8).

B 3. Chirurgische Aspekte

3.1. Erstoperationen und Reoperationen

Erstoperationen sind bei erwachsenen Patienten mit angebo-
renen Herzfehlern selten und betreffen meist einfachere Vitien
mit den pathophysiologischen Charakteristika der bereits lan-
ge bestehenden Druck- oder Volumenbelastung. Selten finden
sich komplexe Vitien, die aufgrund einer passenden Balance
der Kreisldufe eine zufriedenstellende klinische Situation fiir
den Patienten ergaben, weshalb bis dato noch kein korrigie-
render oder palliativer Eingriff erfolgte. Die Reoperation bei
fritherer Korrektur oder Palliation stellt heute den Regelfall
dar. Hierbei kann es sich sowohl um Restprobleme nach Kor-
rekturversuchen oder Palliationen in der Vorgeschichte han-
deln als auch um regelhaft zu erwartende Folgeoperationen
(z. B. Conduitwechsel bei degenerativer Obstruktion oder
Pulmonalklappenersatz nach klappenloser Primirkorrektur).
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Tabelle 9: Mégliche chirurgische vorbereitende MaRnahmen
fir Reoperationen

— Perikardverschluss

— Gore-Tex-Membran als Perikardersatz

— ,Doppel-Airbag” (Herz mit beiden Pleuren bedecken)
— Conduit nach links verlagern (Pleuraeréffnung links)

Tabelle 10: Diagnostische MaRnahmen/Hinweise

— R6-Thorax seitlich (Abstand Herzschatten — Sternum)

— Angiographiefilm (Abstand Herzmuskel zum Sternum, keine Be-
weglichkeit der ventralen Herzanteile im Bereich des Sternums
weist auf feste Adhésionen hin)

— falls vorhanden CT/MRT (Gefaf3stellung, Abstand RV-Sternum)

— Basisdiagnosen (z. B. Transpositionsstellung der groRen Gefalke —
Aorta liegt topographisch anterior und kann am Sternum anhaften)

— Conduitimplantation in der Vorgeschichte (OP-Bericht des Vor
operateurs)

Tabelle 11: Regeln fir eine optimale Myokardprotektion

— HLM-Zeiten so kurz wie moglich halten

— Hypothermie falls n6tig

— effektive Perfusionsdrlicke bei ausreichendem Flow
— Kardioplegie bei notwendiger myokardialer Ischamie

Chirurgisch sollten fiir mégliche oder zu erwartende Reopera-
tionen Vorbereitungen durch den Operateur bereits im Rah-
men aller korrigierenden oder palliierenden Eingriffe getrof-
fen werden, um Komplikationen bei einem erneuten Eingriff
zu vermeiden (Tab. 9).

3.2. Spezifische Aspekte

3.2.1. Risikoidentifikation

Fiir eine geplante Reoperation ist es fiir den Operateur not-
wendig, sich bei jedem Patienten iiber das Risiko einer Rester-
notomie ein genaues Bild zu machen (Tab. 10).

3.2.2. Myokardprotektion
Die intraoperative Myokardprotektion beginnt mit Mafinah-
men, die eine Verletzung des Herzens wihrend der Resterno-
tomie vermeiden (Tab. 11).

3.3. Hybridverfahren

In vielen Zentren werden aufgrund der notwendigen lang-
wierigen und aufwendigen operativen Korrekturen sog.
Hybridverfahren erfolgreich eingesetzt, um die Operations-
zeiten und den Anschluss an die Herz-Lungen-Maschine so
kurz wie moglich zu halten. Das vorherige Stenten einer rele-
vanten Aortenisthmusstenose oder der vorherige interven-
tionelle Verschluss von relevanten Kollateralen erlaubt es, die
Operationszeit und die Komplexitit des Eingriffs zu reduzie-
ren.

3.4. Chirurgische Aspekte der Anasthesie und
Intensivmedizin

Das intraoperative anésthesiologische Management, die peri-
operative und intensivmedizinische Therapie miissen die spe-
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Tabelle 12: Risikostratifizierung — Kardiale Faktoren

— Anzahl der Voroperationen

— residuelle Shunts (Z. n. Shuntanlage, Rest-VSD, mdglicher
Rechts-Links-Shunt mit dem Risiko paradoxer Embolien)

— Zyanose

— pulmonale Hypertonie

— eingeschrankte Ventrikelfunktion
— Arrhythmien

— Klappenprothesen (schwere Insuffizienz oder Stenose, thera-
peutische Antikoagulation)

— univentrikuldre Physiologie (Palliationsstufe oder Fontanzirkulation)

Tabelle 13: Risikostratifizierung — begleitende Komorbiditaten

— arterielle Hypertonie
— Diabetes mellitus
— Niereninsuffizienz

— pulmonale Erkrankungen (auch unter Beriicksichtigung von
thorakalen Deformitaten und intrapulmonalen Fisteln)

zielle individuelle Risikosituation des jeweiligen Patienten in
das Behandlungsregime mit einbeziehen. Fiir die intraopera-
tive Myokardprotektion und die postoperative Funktionser-
haltung des operierten Myokards spielen neben der operativen
Strategie die Anisthesie und Intensivmedizin eine entschei-
dende Rolle.

Standardzuginge fiir eine Herzoperation und Erweiterung des
himodynamischen Monitorings miissen jeweils dem gegebe-
nen Fall angepasst werden. Der intraoperative Einsatz des
TEE ist in vielen Zentren bereits zur Routine geworden.

Fiir einen geplanten operativen Eingriff sollten die folgenden
Faktoren fiir die eigene Risikoabschitzung und Operations-
planung unbedingt in Betracht gezogen werden und lang-
fristig in die Evaluation von speziellen Risikoscores fiir diese
Patientengruppe einbezogen werden (Tab. 12, 13).

Das Vorhandensein einer schweren pulmonalarteriellen Hyper-
tonie kann jede Operation zu einem Hochrisikoeingriff wer-
den lassen. Eine lange bestehende Zyanose fiihrt u. a. zu einer
Verinderung der Blutviskositdt und ist mit einem erhohten
Blutungsrisiko behaftet (gestdrte Thrombozytenfunktion,
Gerinnungsfaktorendepletion, hohere GefidBidichte). Eine
deutlich eingeschrinkte prioperative Ventrikelfunktion kann
postoperativ nach prolongiertem und kompliziertem Eingriff
zu einem therapierefraktiren Low-cardiac-output-Syndrom
fiihren.

3.5. Risiken und Management nicht-kardialer
Operationen

Die Anzahl Erwachsener mit angeborenen Herzfehlern hat in
den letzten Jahren stetig zugenommen, weshalb sich die Hdu-
figkeit von nicht-kardialen Operationen in dieser Patienten-
gruppe deutlich gestiegen ist. Auch spielen fiir diese Patienten
andere kardial belastende Ereignisse wie Geburten eine
immer wichtigere Rolle. Eine konsiliarische (kinder-) kardio-
logische Untersuchung sollte dem operativen Eingriff unbe-
dingt vorausgehen. Dabei hat die Art des Herzfehlers einen

wesentlichen Einfluss auf die Wahl des Anésthesieverfahrens
und die zu bevorzugende Technik des Eingriffs sowie die
perioperative Uberwachung (z. B. laparoskopischer vs. offe-
ner Zugang).

Bei Herzinsuffizienz mit Odemen oder einer deutlichen
Zyanose ist von einem sehr hohen perioperativen Risiko aus-
zugehen. Bereits geringe Blutverluste und Fliissigkeits-
verschiebungen sind dabei als kritisch anzusehen. Die Opera-
tionsindikation muss daher sehr streng gestellt werden. Ein-
griffe nur aus kosmetisch-plastischer Indikation sind daher
speziell fiir Patienten mit palliierten oder nicht operierten
kongenitalen Vitien abzulehnen.

3.6.Thorakale Organtransplantation

Die orthotope Herztransplantation steht am Ende einer Liste
aller konservativer, organerhaltender Behandlungsmafinah-
men der schweren terminalen Herzinsuffizienz, hat jedoch bei
Patienten mit angeborenen Herzfehlern eine deutlich hohere
Hospitalletalitit. Fiir Patienten mit einer Eisenmenger-Reak-
tion bei langjdhriger pulmonaler Hypertonie stellt die Herz-
Lungen-Transplantation (HLTx) die ,,ultima ratio* ihrer Be-
handlungswege dar.

B 4. Psychosoziale Aspekte

4.1. Psychosoziale Aspekte bei angeborenen
Herzfehlern (AHF)

Der EMAH-Patienten betreuende Arzt muss nicht nur hoch-
spezialisierte medizinische Leistungen erbringen, sondern
sich auch mit wichtigen psychosozialen Fragen auseinander-
setzen, welche nicht nur im subjektiven Empfinden der Be-
troffenen eine Rolle spielen, sondern auch fiir das Erreichen
und Erhalten von psychischer und somatischer Gesundheit
unabdingbar sind. Der psychosozialen Betreuung kommt
daher eine zentrale Bedeutung zu.

4.2.Versicherbarkeit und sozialrechtliche Versor-
gung

Mit dem Erreichen des Erwachsenenalters wird die Frage der
eigenen Versicherbarkeit relevant. Es gibt bislang fiir Europa
keine aussagekriftigen Untersuchungen zur Versicherbarkeit
von Patienten mit angeborenen Herzfehlern. Zudem sind die
wenigen verfiigbaren internationalen Daten und Ergebnisse
aufgrund erheblicher Unterschiede der jeweiligen Versiche-
rungssysteme nicht auf die deutsche Situation iibertragbar,
was es unerldsslich macht, mittels eigener Untersuchungen
die fiir Deutschland spezifischen Probleme aufzudecken und
addquate Losungen zu entwickeln.

4.3. Belastbarkeit und Sport bei Patienten mit
angeborenen Herzfehlern

Eine individuelle, angemessene Belastung ist sinnvoll und
sollte nach entsprechender Evaluierung (Spiroergometrie!)
angeraten werden. Regelmifige sportliche Aktivitdt fiihrt
auch zu messbarer psychischer Stabilisierung und Verbesse-
rung der Lebensqualitét.
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Tabelle 14: Definition MET, VO,max
MET (Metabolic Equivalent)

1 MET = O,-Verbrauch/min des Kérpers unter Ruhebedingungen
1 MET = 3,6 ml O,/kg KG/min
Normal 10 MET (= 30-40 ml O,/kg KG/min)

VO,max (maximaler O,-Verbrauch)

VO,max/3,6 = METmax

Tabelle 15: Beziehung zwischen METs und NYHA Class/
Ability-Index/Specific Activity Scale 1-4

1 - keine Einschrankung bei normaler Belastung

> 7 METs moglich: Tennis-Doppel, Surfen, Radfahren, In-line-Ska-
ting, Skifahren, Laufen (8-=10 km/h)

2 - leichte Einschrankungen bei normaler Belastung

5-7 METs: Rasenmahen, Golfen, Gehen (3-6 km/h)

3 - starke Einschrankung bei normaler Belastung

2-4 METs: Spazierengehen 3 km/h, Duschen

4 - starke Einschrankung bei geringer Belastung

Belastungen > 2 METs nicht mdglich

4.3.1. Klassifikationen der kérperlichen Belastungen
Wihrend korperlicher Aktivitdt kommt es zu unterschiedli-
chen Belastungen im Bereich des kardiovaskuldren Systems,
die Herzminutenvolumen, arteriellen Blutdruck, systemi-
schen und pulmonalen Gefdwiderstand betreffen. Diese
hdmodynamischen Veridnderungen konnen je nach Art des
bestehenden kardiovaskuldren Defekts zu unterschiedlichen
Problemen fiihren. Das Training kann seinen Komponenten
nach in dynamische (isotone) oder statische (isometrische)
Belastung [21] unterteilt werden. Dynamische Belastungs-
formen sind dadurch definiert, dass zyklische Bewegungs-
formen durchgefiihrt werden, welche zu Veridnderungen in der
Muskelldnge fithren und geringe Verdnderungen des intra-
muskuldren Drucks bewirken (z. B. Radfahren, Joggen). Im
Gegensatz dazu bewirken statische Belastungsformen geringe
Verianderungen in der Muskellinge, jedoch einen groflen
Anstieg des intramuskuldren Druckes (z. B. Krafttraining).
Keine korperliche Aktivitit ist rein dynamisch oder statisch,
sodass eine Beurteilung der iiberwiegenden Belastungs-
komponente ratsam ist.

4.3.2. Definition

Eine genaue Evaluation der individuellen Leistungsfihigkeit
sollte in jedem Fall mittels (Spiro-) Ergometrie erfolgen, um
unter anderem die adidquate Herzfrequenz fiir ein Grundlagen-
ausdauertraining zu berechnen. Danach werden die erhobenen
Parameter (metabolische dquivalente = METs) zu den {ibli-
chen klinischen Belastungsklassifikationen (NYHA-Stadien/
Ability-Index) in Beziehung gesetzt.

Patienten mit schwerer pulmonalarterieller Hypertonie sollten

korperliche Aktivititen, die iiber ein symptomfreies Grund-
lagenausdauertraing hinausgehen, vermeiden. Die detaillier-
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ten Empfehlungen zu den einzelnen Vitien finden sich in der
Langfassung der Leitlinie (Tab. 14, 15).

4.3.3. Zusammenfassung

Fiir Patienten mit kongenitalen Herzfehlern sollten in Bezug
auf Risiko und Nutzen regelmifBiger addquater korperlicher
Belastungen sihnliche Uberlegungen angestellt werden wie fiir
andere kardiologische Patienten. Ein generelles Sportverbot
sollte nur in klar definierten Féllen ausgesprochen werden.
Die meisten Patienten mit kongenitalen Vitien bediirfen je-
doch einer differenzierten Trainingsempfehlung, welche
durch einen Kardiologen festgelegt werden soll, der sowohl
die leistungsphysiologischen Komponenten als auch die spe-
ziellen Verdnderungen der Patienten mit angeborenen Herz-
fehlern kennt [22].

4.4. Patienten-Selbsthilfeorganisationen

Die Erfahrungen der Patienten- und Elternorganisationen stel-
len eine wichtige Informationen fiir medizinisches Fachperso-
nal dar und gewihrleisten den Wissenstransfer zwischen me-
dizinischer Wissenschaft und Praxis. Erhaltung, Pflege und
Ausbau enger Kontakte ist deshalb von eminenter Bedeutung.

B 5. Spezifische Herzfehler
5.1. Vorhofseptumdefekt (ASD)

Basisinformation

Hiufigster erst im Erwachsenenalter diagnostizierter Herz-
fehler; meist Substanzdefekt im Bereich der Fossa ovalis, sel-
tener als oberer oder unterer Sinus-venosus-Defekt, Primum-
defekt, ,,unroofed coronary sinus®“ oder ,,common atrium®.
Selten familidr mit autosomal-dominanter Vererbung. Shunt-
grofe abhidngig von Defektgrofle, Druckunterschied LA/RA
und Compliance der nachgeschalteten Ventrikel. Verlaufs-
komplikationen: mit steigendem Alter zunehmend Herzrhyth-
musstorungen und pulmonale Widerstandserhohung (> 4. Le-
bensjahrzehnt PH-Héaufigkeit 30—40 %).

Leitsymptome und -befunde

Systolikum am linken oberen Sternalrand mit fixiert gespalte-
nem 2. Herzton. Vermehrte Infektanfilligkeit, Dyspnoe, sel-
ten Herzinsuffizienz.

Diagnostik

Zielsetzung: Lokalisation und Groenbestimmung des Defek-
tes, seiner Ridnder und der himodynamischen Auswirkungen.
Begleitfehlbildungen?

Methodik: TTE, TEE; Herzkatheter zur Intervention und
PVR-Bestimmung.

Behandlungsindikation

Volumenbelastung des rechten Ventrikels (RV-Vergréerung,
Qp/Qs > 1,5-2); nicht wenn pulmonaler Widerstand oder PAP
> 2/3 des Systemwiderstands/-drucks.

Interventionelle Behandlung
ASD II >> Occluder; Erfolgsquote > 90 %, Restshuntquote
5-10 % [18].
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Chirurgische Behandlung

GroBe exzentrisch gelegene Defekte (Sinus venosus und
ASD 1), zusitzliche Begleitfehlbildungen. Operative Mortali-
tit <1 % [7].

Nachsorge

Komplikation von Thorako- und Perikardiotomie, Implantat,
Restdefekt, Ventrikelfunktion und Herzrhythmusstérung;
nach Occluderverschluss: sechs Monate ASS.

Endokarditisprophylaxe
Sechs Monate nach Verschluss.

Kontrollintervalle
Bei Occludern langfristige Kontrolle indiziert, sonst nach
Restbefunden.

5.2. Ventrikelseptumdefekt (VSD)

Basisinformation

Héufigster angeborener Herzfehler: 1,3—4,7 auf 1000 Lebend-
geborene, hohe Spontanverschlussrate bis zur Adoleszenz.
Lokalisation: perimembrandse, muskulére, infundibulédre und
Inlet-Defekte. Im Erwachsenenalter kleine Re-/Restdefekte
oder — sehr selten — mit pulmonaler Widerstandserh6hung.
Verlaufskomplikationen: Herzrhythmusstérungen (besonders
postoperativ), Aorteninsuffizienz, Aortentaschenprolaps,
Endokarditis (1-15 %) [23].

Leitsymptome und -befunde
Lautes Systolikum; bei Eisenmenger-Reaktion kein Gerdusch.
Leistungsfihigkeit sehr spét eingeschrinkt.

Diagnostik
Zielsetzung: Nachweis und Lokalisation des Defektes, Ab-
schitzung der himodynamischen Auswirkungen, Begleitfehl-
bildungen?

Postoperativ: Restshunt, Ventrikelfunktion, PVR.

Methodik: TTE, TEE, Herzkatheter zur PVR-Bestimmung;
Langzeit-EKG zur Arrhythmiediagnostik.

Behandlungsindikation

Bei Volumenbelastung des LV (LV-VergroBerung, Qp/Qs
> 2:1, PAP syst >40 mmHg). Nicht bei PH (PVR oder PAP
> 2/3 SVR oder Systemdruck, wenn Qp/Qs < 1,5) [6].

Interventionelle Behandlung
Fiir perimembrandse und muskuldre VSDs Occluder erwi-
gen!

Chirurgische Behandlung
Standardverfahren (Operationsmortalitit < 1,4 %).

Nachsorge
Ventrikelfunktion, Herzrhythmusstérung (besonders nach
Ventrikulotomie), Restshunt, PVR, Aorteninsuffizienz.

Endokarditisprophylaxe
Sechs Monate postoperativ und bei Restdefekten.

Kontrollintervalle
Nach Restbefunden.

5.3. Atrioventrikularer Septumdefekt (AVSD)

Basisinformation

Partieller (inkompletter) AV-Septumdefekt (Vorhof-
septumdefekt [ASD] vom Primumtyp [ASD IJ): tiefsitzen-
der ASD, der bis in die AV-Klappen-Ebene reicht. Gemein-
sames anteriores und posteriores Segel der beiden AV-Klap-
pen sind bindegewebig so miteinander verbunden, dass
beide AV-Klappen voneinander getrennt sind. Appositions-
linien in beiden AV-Klappen werden als ,,Spalt* (Cleft)
bezeichnet.

AVSD vom Intermediirtyp: ASD I sowie inlet-VSD. Beide
AV-Klappen liegen auf einer Ebene und es bestehen jeweils
separate Klappenringe.

Kompletter atrioventrikuldrer Septumdefekt (cAVSD):
tiefsitzender ASD I, inlet-VSD und gemeinsame AV-Klappe
mit rechts- und linksseitigen AV-Klappenanteilen. Letztere
bilden eine gemeinsame AV-Klappenoffnung.

Die gemeinsame AV-Klappe besteht aus vier bis sieben Se-
geln. Die AV-Klappenanteile bilden ein gemeinsames anterio-
res sowie ein posteriores Segel. ,,Links-“ oder ,,Rechts-Domi-
nanz‘‘: wenn die gemeinsame Klappe einem Ventrikel mehr
zugeordnet ist als dem anderen. ,,AV-Klappen-Straddling®
bzw. ,,Overriding* kann zur Hypoplasie eines Ventrikels fiih-
ren.

Die Aortenklappe liegt nicht zwischen die AV-Klappen einge-
keilt, sondern weiter anterior und superior als normal. Das
Konusseptum ist sehr lang und bedingt zusammen mit einem
weit apikal gelegenen anterioren Papillarmuskel mit verlin-
gertem Segel einen verschmilerten und verldngerten links-
ventrikuldren Ausflusstrakt (,,Goose-neck-deformity*). Das
Reizleitungssystem liegt abnorm.

Héufige Begleitanomalien beim cAVSD: PDA, Pulmonal-
stenose, Fallot-Tetralogie, double outlet right ventricle,
Transposition der grolen Arterien oder Situsanomalien.

Etwa 35 % der Patienten mit AVSD haben eine Trisomie 21,
etwa 15 % der Patienten mit Trisomie 21 einen AVSD.

Leitsymptome und -befunde

Abhingig von der GroBle des ASD, des VSD, dem Schwere-
grad der AV-Klappeninsuffizienz sowie vom pulmonalen
GefiBwiderstand. Beim partiellen oder intermedidren AVSD
konnen die Patienten lange asymptomatisch sein.

Je nach Schweregrad: Herzinsuffizienz mit Lungeniiberflu-
tung oder obstruktiver Lungengefdferkrankung. Einige Pati-
enten entwickeln spontan eine Obstruktion des linksventriku-
ldren Ausflusstraktes, Vorhofrhythmusstorungen oder hoher-
gradige AV-Blockierungen.

Nicht-operierte Erwachsene mit komplettem AVSD haben
fast alle eine Eisenmenger-Reaktion.
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Diagnostik
Zielsetzung: Abkldrung von Morphe und Himodynamik der
Anomalie sowie der postoperativen Folgezustinde.

Die Echokardiographie kann alle morphologisch relevanten
Fragen beantworten: Lokalisation und Groéfe des ASD und
VSD, AV-Klappen-Anatomie und -funktion, Insertion der
Chordae tendineae, Zahl und Position der Papillarmuskel,
Goose-neck-Deformitidt und Subaortenstenose, Grofie der
Vorhofe, der Ventrikel, der A. pulmonalis, der Aorta, Ventri-
kelfunktion, assoziierte Herzfehler.

Die transosophageale Echokardiographie (TEE) ist besonders
wichtig fiir die Beurteilung der AV-Klappen-Morphe und
-funktion (Straddling, Overriding).

Katheteruntersuchung zur Quantifizierung der Shunts und der
Lungengefiwiderstinde, bei Erwachsenen zur Kldrung des
Koronarstatus.

Behandlungsindikation
Elektive Operation: moglichst innerhalb der ersten sechs
Lebensmonate, um einer irreversiblen PH oder einer Herz-
insuffizienz vorzubeugen.

Palliativoperationen (Pulmonalisbanding): nur noch bei aus-
geprégter Ventrikeldominanz oder Begleitanomalien, die eine
Primérkorrektur nicht zulassen.

Operationsindikation bei noch operablen Erwachsenen: Sym-
ptome, relevante AV-Klappeninsuffizienz, paradoxe Emboli-
en, linksventrikulidre Ausflusstraktobstruktion (Peak-to-peak-
Kathetergradient oder mittlerer Echo-Gradient > 50 mmHg
plus linksventrikuldre Hypertrophie).

Bei pulmonalem GefdBwiderstand von >2/3 des System-
widerstands oder einem systolischem Pulmonalisdruck von
> 2/3 des Systemdrucks ist ein Verschluss nur indiziert, wenn
QP/QS > 1,5 oder bei akzeptabler Vasoreagibilitit [6].

Indikationen zur Behandlung oder zur Re-Operation: per-
sistierende oder neu aufgetretene himodynamisch und/oder
klinisch relevante Septumdefekte, Insuffizienzen oder Steno-
sen der linksseitigen AV-Klappe, subaortale Obstruktion, Vor-
hofarrhythmien oder Verschlechterung der Ventrikelfunktion.

Chirurgische Behandlung

Balancierter cAVSD: Korrekturoperation mit Single-patch
oder Double-patch-Technik; AV-Klappen-Rekonstruktion
oder -ersatz.

Unbalancierter cAVSD: Kreislauftrennung mittels zunéchst
partieller, danach totaler cavo-pulmonaler Anastomose
(TCPC).

In erfahrenen Zentren liegt die urspriinglich hohe Operations-
letalitdt bei cAVSD im Kindesalter < 5 %. Risikofaktoren
sind Alter zum OP-Zeitpunkt, Ventrikelhypoplasie, priaopera-
tive Funktionsklasse, Pulmonalarteriendruck und Lungen-
gefdwiderstand, Schweregrad der AV-Klappeninsuffizienz
sowie assoziierte Anomalien. Sowohl in sehr jungem als auch
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in hoherem Alter sind Komplikations- und Letalititsrate er-
hoht.

Die postoperative Uberlebensrate liegt nach 20 Jahren > 80 %,
die Re-Operations- bzw. Re-Interventionsrate < 10 % [24].

Eisenmenger-Reaktion: einzige chirurgische Option ist die
Herz-Lungentransplantation.

Rhythmusstorungen: Je nach Art. Antiarrhythmische Behand-
lung (medikamentds; Ablation) oder Schrittmacherversorgung.

Postoperativer/postinterventioneller Verlauf, Nachsorge
Typische postoperative Residualbefunde: Insuffizienz der re-
konstruierten linksseitigen, seltener der rechtsseitigen AV-
Klappe, Stenose der linksseitigen AV-Klappe, Restdefekte auf
Vorhof- oder Kammerebene, Entwicklung einer Subaorten-
stenose, Fortschreiten der pulmonalvaskuldren Erkrankung
[24].

Blockbilder (AV-Blockierungen, Rechtsschenkelblock) hiu-
fig bei Patienten mit cAVSD. Héufig supraventrikulidre Ar-
rhythmien (z. B. AV-Dissoziationen, Vorhofflattern, AV-Kno-
ten-Tachykardien). Komplexe ventrikulidre Arrhythmien sind
seltener.

Endokarditisprophylaxe
Lebenslang.

Kontrollintervalle
Zumindest jédhrlich.

5.4. Persistierender Ductus arteriosus (PDA)

Basisinformation

GefidBverbindung zwischen Aorta desc. und A. pulmonalis
mit stark variabler Grofle und Form. Bei Erwachsenen sehr
selten, gelegentlich als dilatative Kardiomyopathie fehlinter-
pretiert. Klinische Einteilung: unbedeutend — Klein-Li-Re-
Shunt-Ductus — Ductus mit Eisenmenger-Reaktion.

Leitsymptome und -befunde

Geriduschbefund wechselt von stumm {iiber klassisches konti-
nuierliches Gerdusch bis erneut stumm bei Eisenmenger-
Reaktion. Selten Herzinsuffizienz durch Li-Re-Shunt.

Diagnostik
Zielsetzung: Nachweis und Abschitzung der Himodynamik.

Methodik: Echokardiographie; bei ungeniigender Bildqualitit
MRT, Herzkatheter bei Verdacht auf PH oder zum interven-
tionellen Verschluss.

Behandlungsindikation

Bei allen Ductus mit auch nur geringen himodynamischen
Auswirkungen, nicht bei PVR > 2/3 SVR (siehe VSD) [4].
Bei stummen Ductus unzureichende Datenlage.

Interventionelle Behandlung

Katheterintervention ist Methode der Wahl (Erfolgsquote
98 %) [25].
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Chirurgische Behandlung
Ausnahmefille (Fenstertyp).

Nachsorge
Nach Katheterintervention oder Restdefekten.

Endokarditisprophylaxe
Sechs Monate postinterventionell und bei Restshunt.

Kontrollintervalle
Nach Rest- und Folgezustinden.

5.5. Linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion
(Valvulare Aortenstenose [AS])

Basisinformation

Dritthédufigste Herzerkrankung, hiufig auf dem Boden einer
bikuspiden Aortenklappe. Die chronische Druckbelastung
fiihrt tiber die konzentrische Hypertrophie zur diastolischen
Dysfunktion und Einschrinkung der Koronarreserve. Spit-
stadium: reduzierte Auswurffraktion infolge reduzierter Myo-
kardkontraktilitit. Verlauf: lange asymptomatische Latenz-
phase mit kurzer Uberlebensdauer (2-3 J.) nach Symptom-
beginn. Haufig assoziiert: Aortenektasie.

Leitsymptome und -befunde

Erster Hinweis: rauhes Systolikum, ggf. mit Schwirren, belas-
tungsinduzierte Dyspnoe, Angina pectoris, Schwindel, Syn-
kope.

Diagnostik

Zielsetzung: Nachweis und Quantifizierung der AS sowie
Abschitzung der Auswirkungen auf LV, Mitralklappe und
kleinen Kreislauf.

Methode der Wahl: (Doppler-) Echokardiographie. Hoher-
gradige AS: Flussgeschwindigkeit >4 m/s, mittlerer Gradient
> 40 mmHg, Aortenklappendffnungsfliche < 0,75-1,0 cm?
bei normaler LV-Funktion [26].

HK nur bei entsprechendem Alter und Risikofaktoren fiir KHK.

Behandlungsindikation
Siehe Tabelle 16 [5, 26].

Interventionelle Behandlung
Bei Verkalkung kein anhaltender Effekt. Ausnahme: junge
Erwachsene oder Schwangerschaft.

Chirurgische Behandlung

Klappenersatz: Vorteil der mechanischen Klappe: gute
Haltbarkeit, Nachteil: Antikoagulation nétig, Blutungs- und
Thromboembolierate 1-2 %/Jahr. Bei jungen Erwachsenen
evtl. Autograft (Ross-Operation). Vorteil: optimale Himody-
namik, keine Antikoagulation, Nachteil: komplexer Eingriff,
hohere Reoperationswahrscheinlichkeit. Bioprothese erst im
hoheren Alter. Aortendilatation > 55 mm: Composite-Graft.

Nachsorge
Antikoagulation, Klappen- bzw. Prothesen- und Ventrikel-
funktion.

Tabelle 16: Indikationen zum Aortenklappenersatz bei
Aortenstenose

Klasse

Symptomatische Patienten mit schwerer AS* 1B

Patienten mit schwerer AS, bei denen eine aortokoronare
Bypassoperation oder ein chirurgischer Eingriff an der
aszendierenden Aorta oder an anderen Herzklappen
durchgefihrt wird IC

Asymptomatische Patienten mit schwerer AS und systoli-
scher LV-Dysfunktion (LV EF < 50 %) ohne andere
erklarbare Ursache IC

Asymptomatische Patienten mit schwerer AS und abnormem
Belastungstest im Sinne einer Entwicklung von AS-typischen
Beschwerden unter Belastung IC

Asymptomatische Patienten mit schwerer AS und abnormem
Belastungstest im Sinne eines Blutdruckabfalls bei Belastung
unter den Ausgangswert [laC

Patienten mit mittelgradiger AS, bei denen eine aortokoronare
Bypassoperation oder ein chirurgischer Eingriff an der aszen-
dierenden Aorta oder an anderen Herzklappen durchgefihrt

wird IlaC

Asymptomatische Patienten mit schwerer AS und mittel-
oder hohergradiger Klappenverkalkung und rascher hamo-
dynamischer Progression mit Zunahme der Spitzenfluss-

geschwindigkeit Uber die Klappe > 0,3 m/sec/Jahr IlaC
AS mit niedrigem Gradienten (mittlerer Gradient < 40 mmHg)
und LV IlaC

Dysfunktion (niedrigem Cardiac Output) bei Nachweis
einer kontraktilen Reserve

Asymptomatische Patienten mit schwerer AS und
abnormem Belastungstest im Sinne eines Auftretens
komplexer ventrikularer Arrhythmien 1IbC

Asymptomatische Patienten mit schwerer AS und schwerer
LV-Hypertrophie (> 15 mm) ohne anderweitige Erklarung
wie arterielle Hypertonie [IbC

AS mit niedrigem Gradienten (mittlerer Gradient < 40 mmHg)

und LV-Dysfunktion (niedrigem Cardiac Output) ohne
nachweisbare kontraktile Reserve [IbC

* Mittelgradige AS ist definiert als Klappenflache 1,0-1,5 cm?
(0,6-0,9 cm?m? BSA) oder mittlerer Gradient 30-50 mmHg
unter normalen Flussverhaltnissen.

AS: Aortenstenose, EF: Auswurffraktion, LV: inker Ventrikel

Endokarditisprophylaxe
Lebenslang.

Kontrollintervalle
Je nach Befund und Komplikation, mindestens jdhrlich.

Subvalvulare AS

Basisinformation

Seltene Form, meist als diskrete oder membrandse Stenose,
hdufig mit sekundérer Aorteninsuffizienz. Assoziierte Defek-
te: VSD, AVSD, Shone-Komplex [27].

Leitsymptome und -befunde
Wie valvulédre AS.

Diagnostik
Zielsetzung: Nachweis und Quantifizierung der AS sowie
Abschitzung der Auswirkungen auf LV, Mitralklappe und

kleinen Kreislauf.

Methode der Wahl: (Doppler-) Echokardiographie
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Behandlungsindikation

Bei Symptomen durch SAS, maximalem systolischen Druck-
gradienten > 50 mmHg im Herzkatheter, max. instantanem Gra-
dienten > 70 mmHg in der Doppler-Echokardiographie [27].

Interventionelle Behandlung
Nicht erfolgversprechend.

Chirurgische Behandlung

Resektion der Membran, in der Regel mit Myektomie. Bei
mittel- bis hohergradiger Aorteninsuffizienz zusétzlich Klap-
penrekonstruktion oder -ersatz.

Nachsorge
Rezidivquote bis zu 20 % iiber zehn Jahre; Aortenklappe?

Endokarditisprophylaxe
Lebenslang.

Kontrollinterval
Je nach Befund und Komplikation, mindestens jdhrlich.

5.6. Rechtsventrikulare Ausflusstraktobstruktion
(Pulmonalklappenstenose [Pst], Pulmonalarteri-
enstenose)

Basisinformation

Zu unterscheiden sind subvalvulére, valvulédre und supraval-
vuldre Pulmonalstenosen sowie periphere Pulmonalarterien-
stenosen. Die valvuldre Pst macht 7-10 % der angeborenen
Herzfehler aus und ist die hdufigste rechtsventrikulidre Aus-
flusstraktobstruktion. Gelegentlich ist sie mit anderen Herz-
fehlern oder genetischen Defekten (Noonan-Syndrom) verge-
sellschaftet. Sie resultiert aus einer Fusion der Klappen-
kommissuren und ist im Verlauf sehr selten progredient.

Leitsymptome und -befunde

Systolisches Austreibungsgerdusch im 2. ICR links parasternal.
Abhingig vom Schweregrad der Obstruktion Belastungsdys-
pnoe, Leistungseinschriankung, Brustschmerz und Prisynkopen.

Diagnostik

Zielsetzung: morphologische Beschreibung und Abschitzung
der hamodynamischen Auswirkungen. Ausschluss assoziier-
ter Vitien.

Methode: (Doppler-) Echokardiographie. Herzkatheterisie-
rung nur in Verbindung mit Intervention [28].

Behandlungsindikation
Maximaler invasiv gemessener systolischer Druckgradient
> 50 mmHg oder Symptome der Pst, Rhythmusstorungen.

Interventionelle Behandlung

Perkutane Ballonvalvuloplastie (BVP). Bei Pulmonalarterien-
stenosen: Dilatation und Stentimplantation Methode der Wahl
[29]!

Chirurgische Behandlung

Bei erfolgloser BVP (z. B. dysplastische Klappe) chirurgische
Valvulotomie oder Klappenersatz.
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Nachsorge

Bei Restgradient < 25 mmHg keine Nachsorge, keine Ein-
schrinkungen. Restgradient > 25 mmHg langfristige Kontrol-
le des Gradienten, der Klappeninsuffizienz und der RV-Funk-
tion.

Endokarditisprophylaxe
Nur bei mittel- und hohergradiger Reststenose.

Kontrollintervall
Abhingig vom Restbefund.

5.7. Aortenisthmusstenose (CoA)

Basisinformation

Organische Stenose zwischen Abgang der A. subclavia sinis-
tra und der aortalen Ductus-Miindung. Selten ektope Formen
in aszendierender oder deszendierender Aorta. Formen: Dis-
krete bzw. umschriebene CoA oder tubulidre Hypoplasie des
distalen Aortenbogens. Haufige Begleitanomalien: bikuspide
Aortenklappe, Subaortenstenose, VSD, Mitralklappenanoma-
lie, intrakranielle Aneurysmen.

Leitsymptome und -befunde

Hypertonie der oberen Korperhilfte, Hypotonie der unteren
Korperhilfte, tastbarer Kollateralkreislauf, abgeschwichte/
verzogerte Femoral- und Fuflpulse bei kriftigen Armpulsen.
GefiBgerdusch im Riicken interscapulér. Beschwerden: Kopf-
schmerzen, Nasenbluten, Schwindel, Tinnitus, kalte Fiile,
Claudicatio intermittens, Herzinsuffizienz.

Diagnostik

Zielsetzung: Lokalisation und Schweregrad der CoA, Kollate-
ralkreislauf, Funktion des linken Ventrikels, Koronarstatus,
assoziierte Vitien, extrakardiale Anomalien (z. B. Turner-Syn-
drom), Erweiterungen der Aorta ascendens oder descendens.

Apparative Diagnostik: Echokardiographie bei der Beurtei-
lung der Isthmusregion unzureichend. Doppler-Untersu-
chung: turbulentes Flussmuster peripher von der Stenose, er-
hohte Flussgeschwindigkeit und diastolischer Vorwirtsfluss
in der Aorta abdominalis (cave: Doppler-Gradient unzuver-
lassig! — erweiterte Bernoulli-Gleichung!).

Herzkatheter gleichzeitig mit Ballonangioplastie und ggf.
Stentimplantation.

Behandlungsindikation

Signifikante CoA mit invasiv gemessenem Gradienten
> 20 mmHg, falls keine groeren Kollateralen vorliegen. Bei
ausgepriagter Kollateralisation haben auch hohergradige
Stenosen keinen nennenswerten Gradienten.

Behandlungsindikation bei asymptomatischen Patienten,
wenn an den oberen Extremitéten ein arterieller Hypertonus
mit einer signifikanten linksventrikuldren Hypertrophie be-
steht.

Eine Indikation kann auch bestehen, wenn das Aortenlumen
im Stenosebereich im MRT, CT oder in der Angiographie
< 50 % des Aortendurchmessers auf Zwerchfellhohe ist [16].
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Interventionelle Behandlung

In erfahrenen Zentren Ballondilatation, i.d.R. mit Stentimp-
lantation, besonders bei Re- oder Reststenosen nach Opera-
tion, zunehmend hiufiger auch bei nativer CoA [17].

Chirurgische Behandlung

Die Art des Eingriffs (Resektion und End-zu-End-Anasto-
mose, Protheseninterponat, Subklaviaplastik nach Wald-
hausen) richtet sich nach Art, Lokalisation, Ausdehnung der
Stenose und Patientenalter. Prinzipiell wird die Friihkorrektur
angestrebt, um Spiétletalitdt und Morbiditét niedrig zu halten
[30].

Bei spitem OP-Zeitpunkt erhohtes Risiko fiir eine persistie-
rende arterielle Hypertonie. Nach dem 30. oder 40. Lebens-
jahr steigt das peri- und postoperative Risiko.

Postoperativer/postinterventioneller Verlauf, Nachsorge
Kurzzeitverlauf: Operation verbessert Blutdrucksituation/kli-
nische Symptomatik und erhoht die Lebensdauer.

Langzeitverlauf: postoperative Letalitit infolge kardiovasku-
larer Komplikationen und arterieller Hypertonie ist hoher als
in der Normalbevolkerung.

Postoperative Residualbefunde: persistierender oder erneut
auftretender arterieller Hypertonus, Re-/Reststenosen, weiter-
bestehende Hypoplasie des Aortenbogens, Ektasien und An-
eurysmen der Aorta asc. oder desc., KHK, Aortenvitium bei
bikuspider Aortenklappe, infektiose Endokarditis.

Postinterventionelle Residualbefunde: Re-/Reststenosen im
Isthmusbereich, Aneurysmabildung im Dilatationsbereich,
Verletzungen oder Thrombosierung der Femoralarterien.

RegelmiBige Blutdruckmessung (inkl. Langzeit-RR-Mes-
sung und Ergometrie)!

MRT, CT, ggf. auch Angiokardiographie lassen Re-/Rest-
stenosen und Aneurysmen zuverldssig erkennen.

Begleitende Anomalien sollten in etwa jdhrlichen Abstinden
kontrolliert werden. Bei entsprechender Symptomatik eine
frithzeitige KHK oder eine Aneurysmablutung zerebraler Ge-
fille erwigen.

Endokarditisprophylaxe
Das erhohte Endokarditisrisiko besteht postoperativ/post-
interventionell weiter!

Kontrollintervalle
Zumindest alle zwei Jahre.

5.8. Ebstein-Anomalie

Basisinformation

Bei der Ebstein-Anomalie (EA) sind ein oder mehrere Segel
der Trikuspidalklappe (TK) fehlgebildet und verlagert. Die
Apikalverlagerung der TK-Segel unterteilt das rechte Herz in
einen rechten Vorhof, einen atrialisierten rechten Ventrikel
sowie einen Restventrikel.

Begleitanomalien: TK-Insuffizienz, Funktionsstérung des
linken Ventrikels, Mitralklappenanomalien, interatriale Ver-
bindungen, akzessorische Leitungsbahnen (WPW-Syndrom),
Ventrikelseptumdefekte, Pulmonalstenosen oder -atresien,
eine Fallot-Tetralogie oder eine CoA.

Die Himodynamik der EA hidngt ab vom Schweregrad der
TK-Verinderungen, der GroBe des atrialisierten Ventrikels,
der Kontraktilitit beider Ventrikel, von Begleitanomalien so-
wie von Rhythmusstorungen [31].

Leitsymptome und -befunde

Das klinische Bild reicht von trivialen Symptomen bis zum
hochgradig zyanotischen Herzfehler. Haufige Beschwerden:
Dyspnoe, Miidigkeit, Belastungseinschrinkung, Herzschmer-
zen, Palpitationen. Typische Symptome: rechtsventrikulidre
Einflussstauung, Herzinsuffizienz, periphere und/oder zentra-
le Zyanose sowie Arrhythmien.

Diagnostik

Zielsetzung: Abkldrung des anatomischen und himodynami-
schen Schweregrads sowie Aufdeckung moglicher Komplika-
tionen, insbesondere von Herzrhythmusstorungen.

Die Echokardiographie (TTE und TEE) beantwortet meist
alle relevanten Fragen [32]: Anatomie und Funktion der TK,
Distalverlagerung des septalen bzw. posterolateralen (mura-
len) TK-Segels (bei Erwachsenen > 0,8 cm/m? Korperober-
flache), Grofle des anterioren Segels, Ausmal} der Anheftung
des septalen oder posterioren TK-Segels an Septum bzw.
Ventrikelwand, Grof3e und Funktion einzelner Herzabschnitte
(rechter Vorhof, atrialisierter Ventrikel, rechtsseitiger Rest-
ventrikel, linker Ventrikel), rechtsventrikuldre Ausflusstrakt-
obstruktion, Begleitanomalien.

Die Katheteruntersuchung dient vor allem dem Ausschluss
einer KHK.

Bei Rhythmusstorungen ggf. elektrophysiologische Untersu-
chung/Behandlung.

Behandlungsindikation

Die Behandlung erfolgt symptomorientiert. Rhythmusstdrun-
gen werden medikamentds oder durch Katheterablationsver-
fahren behandelt. Bei Thromboemboliegefahr oder Rechts-
links-Shunt kann eine Antikoagulation erforderlich werden;
ggf. Verschluss einer interatrialen Verbindung.

Operationsindikation: abnehmende Leistungsfihigkeit, Pro-
gredienz zu NYHA-Funktionsklasse III/IV, Vergroerung
des Herz-Thorax-Quotienten auf > 0,60, progrediente Herz-
groBBenzunahme, hochgradige und symptomatische TK-Insuf-
fizienz, hohergradige oder progrediente Zyanose (arterielle
Ruhe-Sittigung <90 %), paradoxe Embolien, relevante
rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion. Heute wird ein
fritherer Operationszeitpunkt erwogen [26].

Behandlung

Operative Korrektur vorzugsweise durch TK-Rekonstruktion
mit Bildung einer ,,Monocusp valve®. Klappenersatz, wenn
Rekonstruktion technisch nicht durchfiihrbar. Ggf. ASD-Ver-
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schluss, Resektion redundanter Anteile des rechten Vorhofs,
Plikatur des atrialisierten rechten Ventrikels oder Trikuspidal-
klappenanuloplastie. Bidirektionale cavo-pulmonale Anasto-
mose oder modifizierte Fontan-Operation, falls rechter Vent-
rikel fiir Korrektur zu klein oder bei ausgeprigter Ventrikel-
dysfunktion.

Bei tachykardem Vorhofflattern/-flimmern intraoperative
Ablation oder Maze-Prozedur. Akzessorische Biindel sollten
schon prioperativ beseitigt werden.

Postoperativer/postinterventioneller Verlauf, Nachsorge
Die Operationsergebnisse sind von der spezifischen Erfah-
rung des Chirurgen abhéngig. Die frither hohe Operationsleta-
litdt (> 25 %), konnte in spezialisierten Zentren < 6 % gesenkt
werden. Spittodesfille sind wahrscheinlich iiberwiegend auf
tachykarde Rhythmusstérungen zuriickzufiihren. Reopera-
tionsrate nach 1-14 Jahren in 4 %.

Postoperative Residualbefunde: TK-Insuffizienz, Kompli-
kationen nach Klappenersatz, Versagen des rechten oder
linken Ventrikels, Rest-Shunts auf Vorhofebene, supravent-
rikuldre und ventrikuldre Arrhythmien, hohergradige Block-
bilder.

Endokarditisprophylaxe
Das erhohte Endokarditisrisiko besteht weiter!

Kontrollintervalle
Zumindest jdhrlich.

5.9. Fallot-Tetralogie

Basisinformation

Kombination von groflem subaortalen VSD, rechtsventri-
kulédrer Ausflussbahnobstruktion, sekunddrer RV-Hypertro-
phie und reitender Aorta (< 50 %, durch Verschiebung des in-
fundibuldren Septums). Mit 10 % der hidufigste angeborene
zyanotische Herzfehler, 15 % der Patienten haben eine Dele-
tion 22ql11. Im Erwachsenenalter sehr wenige unoperierte
Patienten (friiher azyanotische Fallots), meist palliativ
(Shunts) oder korrigierend operierte Patienten.

Leitsymptome und -befunde
Bei palliativ Behandelten: leichte Zyanose, Rechtsherzinsuf-
fizienz oder pulmonale Drucksteigerung.

Bei korrektiv Behandelten: systolisch-diastolisches Gerdusch
des kombinierten Pulmonalvitiums, selten dazu Aorteninsuf-
fizienz oder Systolikum eines Rest-VSD oder einer Trikus-
pidalinsuffizienz.

Herzrhythmusstorungen sind hiufiger als in der Normal-
bevolkerung.

Diagnostik

Zielsetzung: Bei unoperierten Patienten: Nachweis des Viti-
ums, pRV. Nach Palliation: Anatomie der Pulmonalarterien,
Druck in AP und RV. Nach biventrikuldrer Korrektur: Quanti-
fizierung der Pulmonalinsuffizienz, Funktion und Volumen
des RV und weitere residuelle Befunde.
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Methodik: neben der Echokardiographie wird zunehmend die
MRT eingesetzt, damit auch bessere Bildgebung der Pulmo-
nalarterien und der Koronarien erreicht. Widerstandsver-
hiltnisse konnen nur invasiv bestimmt werden.

EKG: QRS-Breite hat prognostische Bedeutung, Langzeit-
EKG zur Arrhythmie-Diagnostik [9]!

Behandlungsindikation
Bei unoperierten Patienten wird eine biventrikulédre Korrektur
angestrebt.

Nach Korrekturoperation Re-Intervention bei: signifikanter
Pulmonalinsuffizienz mit Auswirkung auf den RV (Kriterien
noch umstritten) [33], relevanter ASD/ VSD-Restshunt, Volu-
menbelastung des LV, rechtsventrikuldre Ausflusstrakt-
obstruktion (pRV > 2/3 Systemdruck), Dilatation der Aorten-
wurzel (> 55 mm) mit Aorteninsuffizienz. Behandlung von
Herzrhythmusstorungen nach den iiblichen Kriterien [34].

Interventionelle Behandlung

Periphere Pulmonalarterienstenosen: Dilatation und Stent-
implantation! Perkutane Pulmonalklappenimplantation wird
zunehmend durchgefiihrt.

Chirurgische Behandlung

Bei subvalvuldrer RV-Ausflusstraktobstruktion; Standard-
verfahren fiir Pulmonalinsuffizienz: biologische Klappe oder
Homograft. ASD/VSD-Verschluss bei Shunt > 1,5:1. In be-
sonderen Fiéllen miissen AICDs implantiert oder zum Zeit-
punkt der Reoperation perkutane oder chirurgische Ablatio-
nen durchgefiihrt werden.

Nachsorge

Zielt auf Funktion der Pulmonalklappe und des rechten Vent-
rikels, eines moglichen Restshunts und weiterer Residual-
befunde; Herzrhythmusstérungen?

Endokarditisprophylaxe
Lebenslang.

Kontrollintervall
Abhingig von den Residualbefunden, mindestens jdhrlich.

5.10. Transposition der grof3en Arterien
5.10.1. Vorhofumkehr

Basisinformation zur TGA

Bei der kompletten Transposition der grolen Arterien (TGA)
besteht eine atrio-ventrikuldre Konkordanz und ventrikulo-
arterielle Diskordanz. Der morphologisch rechte Ventrikel ist
mit der Aorta, der morphologisch linke mit der Pulmonal-
arterie verbunden. Es bestehen zwei parallele Kreisldufe.

Assoziierte Vitien: Ventrikelseptumdefekt, Stenosen im links-
ventrikuldren Ausflusstrakt, Vorhofseptumdefekt, offener
Ductus arteriosus.

Basisinformation zur Vorhofumkehr-Operation
Die Vorhofumkehroperation nach Senning oder Mustard ist
eine physiologische, aber keine anatomische Korrektur. Nach
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Vorhofumkehr ist der morphologisch rechte Ventrikel
Systemventrikel.

Langzeitiiberleben (> 20 Jahre) und Lebensqualitit sind
meistens gut, bei einfacher TGA etwas besser als bei komple-
xer TGA. Morbiditit und Letalitéit sind meist bedingt durch
eine progrediente Insuffizienz des Systemventrikels, einen
plotzlichen Herztod, sowie durch Rhythmusstorungen (Sinus-
knotensyndrom) [35].

Diagnostik

Zielsetzung: Dokumentation von Spitkomplikationen: Rhyth-
musstorungen (Verlust der Sinusknotenfunktion, Bradykar-
dien, supraventrikuldre Tachykardien), Herzinsuffizienz in-
folge Dysfunktion des Systemventrikels und des subpulmona-
len Ventrikels, Trikuspidalklappeninsuffizienz (systemische
AV-Klappe), System- und pulmonalvenose Baffle-Obstruk-
tion, Shunt iiber Baffle-Lecks, Stenosen im subpulmonalen
Ausflusstrakt, residueller Ventrikelseptumdefekt.

Behandlungsindikation

Symptomatische Rhythmusstorungen (Bradykardien und/
oder Tachykardien), Dysfunktion des rechten und/oder linken
Ventrikels; Herzinsuffizienz, himodynamisch relevante Tri-
kuspidalinsuffizienz, relevante Stenosen im System- oder
Lungenvenenkanal, relevante Stenosen im links-/rechts-vent-
rikuldren Ausflusstrakt, himodynamisch relevanter Shunt
(Qp:Qs > 1,5:1) [5, 6].

Behandlung

Rhythmusstorungen: Symptomatische Bradykardien und
Sinusknotendysfunktion: Schrittmacherimplantation (trans-
venos oder epikardial); Symptomatische Tachyarrhythmien:
Pharmakotherapie (z. B. mittels Betablocker oder Amioda-
ron); Ablationstechniken, Antitachykardie-Schrittmacher.

Ventrikeldysfunktion/Herzinsuffizienz: Eine klassische medi-
kamentose Herzinsuffizienztherapie ist unter Vorbehalt indi-
ziert. Studiendaten fehlen. Die Herztransplantation ist ultima
ratio. Die ,,sekundire* anatomische Korrektur (,,Late-switch*-
Operation und ,,take-down** der Vorhofkanile) nach vorheri-
gem Training des morphologisch linken Ventrikels durch
Bindelung der Pulmonalarterie im Erwachsenenalter wird
kontrovers diskutiert [36].

Trikuspidalklappeninsuffizienz: dosiertes Pulmonalarterien-
Banding kann u. U. die Geometrie des linken und rechten Vent-
rikels giinstig beeinflussen (bessere Koaptation der Trikuspidal-
segel). Wenn die systolische Funktion des rechten Ventrikels er-
halten oder nur leicht reduziert ist, ggf. Trikuspidalklappener-
satz. Bei hohergradiger Trikuspidalinsuffizienz infolge Versagen
des Systemventrikels ist eine Herztransplantation zu erwigen.

Systemvendse Obstruktion: Oftmals ist eine interventionelle
Behandlung moglich (Ballondilatation und Stent). Alterna-
tive: operative Bafflerevision.

Pulmonalvenose Obstruktion: operative Baffle-Revision.

Endokarditisprophylaxe
Nein, wenn kein Prothesenmaterial implantiert wurde.

Kontrollintervalle
Zumindest jédhrlich.

5.10.2. Rastelli-Operation

Basisinformation

Physiologische und anatomische Korrektur bei TGA,
VSD und hochgradiger Stenose im pulmonalen Ausflusstrakt.
Hierbei wird die Pulmonalarterie vom linken Ventrikel
abgesetzt. Der VSD wird mittels Patch so verschlossen,
dass ein intraventrikuldrer Tunnel entsteht, der den linken
Ventrikel mit der Aorta verbindet. Die anatomische Ver-
bindung zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonal-
arterie wird durch einen klappentragenden Conduit her-
gestellt.

Lebensqualitit und Funktionsklasse sind postoperativ
meistens gut. Die progressive Stenosierung des klappen-
tragenden Conduits erfordert hdufige Re-Operationen (siehe
Kap. Conduit-Operation). Der plotzliche Herztod nach
Rastelli-Operation ist ein Problem, wobei die meisten Todes-
fille wohl rhythmogen bedingt sind (supraventrikulédre
und ventrikuldre Rhythmusstérungen, AV-Block). Weitere
Probleme sind residuelle VSDs oder Pulmonalarterien-
stenosen.

Diagnostik

Zielsetzung: Dokumentation von Spitkomplikationen:
Obstruktion des klappentragenden Conduits, Stenosen im
linksventrikuldren Ausflusstrakt durch den Tunnel linker Ven-
trikel-Aorta, Herzinsuffizienz, Rhythmusstorungen.

Behandlungsindikation

Conduit-Stenosen oder Stenosen im Tunnel vom linken Vent-
rikel zur Aorta: bei Beschwerden, die mit hoher Wahrschein-
lichkeit stenosebedingt sind. Reoperation auch, wenn der RV-
Druck > 2/3 Systemdruck, wenn die Leistungsbreite nach-
weislich abnimmt, bei Verschlechterung der RV-Funktion, bei
Progredienz einer sekunddren Trikuspidalinsuffizienz, bei
hdamodynamisch relevantem Shunt (Qp:Qs > 1,5:1) oder bei
Rhythmusstoérungen.

Behandlung

Stenose im Conduit oder im ,, Tunnel“: Conduitersatz oder
Revision des ventrikulo-arteriellen Tunnels. Symptomatische
Bradykardien: Schrittmacher. Symptomatische supraventri-
kuldre oder ventrikulidre Arrhythmien: Behandlung nach den
iiblichen internationalen Richtlinien. Bei Tachyarrhythmien
(intraatriale Re-Entry-Tachykardien/Vorhofflattern) Behand-
lung mittels Ablations techniken. Bei therapierefraktiren
Tachykardien: Antitachykardie-Schrittmacher oder AV-Kno-
ten-Modulation.

Herzinsuffizienz: Nach Ausschluss struktureller Ursachen
klassische medikamenttse Herzinsuffizienztherapie [34].

Endokarditisprophylaxe
Ja.

Kontrollintervalle
Zumindest jédhrlich.
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5.10.3. Arterielle Switch-Operation

Basisinformation

Die arterielle Switch-Operation ist eine physiologische
und anatomische Korrektur und mittlerweile Operation
der Wahl bei ,,simple” TGA und bei TGA mit VSD. Bei
dieser OP werden Aorta und A. pulmonalis durchtrennt, die
A. pulmpulmonalis nach vorne gezogen (Lecompte-Manéver)
und die Aorta an die Neo-Aorta anastomosiert, in die vorher
die ausgeschnittenen Koronarostien implantiert wurden.
Diese Operation — in den ersten zwei Lebenswochen durch-
gefiihrt — hat den groBlen Vorteil, dass der morphologisch
linke Ventrikel zum subaortalen (System-) Ventrikel wird
[37].

Das Langzeitiiberleben ist mit > 90 % nach 10 Jahren und
> 85 % nach 15 Jahren gut, bei Patienten mit assoziierten
Vitien etwas schlechter. Die Lebensqualitit der Erwachsenen
ist meistens gut bis sehr gut. Hauptproblem: supravalvulidre
Pulmonal- und Aortenstenosen, Ektasie der Neo-Aorta,
Neo-Aortenklappeninsuffizienz, Stenosen der Koronarostien
[10].

Diagnostik

Zielsetzung: Dokumentation von Spéatkomplikationen: Supra-
valvuldre Pulmonal-/Aortenstenose, Ektasie der Neo-Aorta
und Aortenklappeninsuffizienz, Myokardischdamie, Ventrikel-
funktionsstorung, Rhythmusstdrungen.

Behandlungsindikation

Himodynamisch relevante Pulmonal-/Aortenstenosen, Ekta-
sie der Neo-Aorta, Aortenklappeninsuffizienz, relevante
Stenosen der reimplantierten Koronarien und symptomati-
sche Rhythmusstorungen (Bradykardien und/oder Tachy-
kardien).

Behandlung

Eine symptomatische oder himodynamisch relevante supra-
valvulédre Pulmonalstenose (systolischer RV-Druck > 2/3 des
systolischen Systemdrucks oder invasiver Spitzen-Druck-
Gradient beim Riickzug > 50 mmHg) kann chirurgisch oder
interventionell (Ballon-Dilatation mit Stent-Implantation) be-
handelt werden.

Stenose der reimplantierten Koronarien: operative Revas-
kularisation oder perkutane Koronarintervention.

Dilatation der Sinus valsalvae und/oder Aorteninsuffizienz:
Rekonstruktive Chirurgie oder Ersatz von Aortenklappe und
Aortenwurzel.

Dysfunktion der Ventrikel/Herzinsuffizienz: Nach Ausschluss
struktureller Ursachen klassische medikamentdse Herzinsuf-

fizienztherapie [34].

Endokarditisprophylaxe
Nein, wenn kein Prothesenmaterial implantiert wurde.

Kontrollintervalle
Zumindest jdhrlich.
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5.11. Kongenital korrigierte Transposition der
grofRen Arterien (kkTGA)

Basisinformation

Bei der kkTGA besteht eine atrio-ventrikulédre und eine vent-
rikulo-arterielle Diskordanz. Beide Ventrikel sowie die AV-
Klappen sind invertiert: die morphologische Trikuspidal-
klappe liegt in Mitralposition, die morphologische Mitral-
klappe in Trikuspidalposition.

Das sauerstoffarme Blut flie3t vom rechten Vorhof iiber den
morphologisch linken Ventrikel in die Lungen. Das oxige-
nierte Blut gelangt dann von den Lungen in den linken Vorhof,
und von dort tiber den morphologisch rechten Ventrikel in die
Aorta. Der Herzfehler ist somit physiologisch korrigiert, aber
der systemische Kreislauf wird vom morphologisch rechten
Ventrikel versorgt.

Begleitfehlbildungen (allein oder in Kombination): u. a. Dex-
trokardie, VSD, linksventrikuldre Ausflusstraktobstruktion
(LVOTO), Trikuspidalklappenanomalien, angeborener AV-
Block.

Leitsymptome und -befunde

Abhingig von Begleitanomalien: bei isolierter kkTGA
jahrzehntelanger asymptomatischer Verlauf moglich. Bei
.- Irikuspidal“klappeninsuffizienz: klinisches Bild einer
Mitralklappeninsuffizienz. LVOTO: klinisches Bild einer
Pulmonalstenose. VSD: Herzinsuffizienz, pulmonale Hyper-
tonie (bis zum Eisenmenger-Syndrom). VSD und LVOTO:
Zyanose; Bild einer Fallot-Tetralogie. AV-Blockierungen und
sonstige Arrhythmien treten mit zunehmendem Alter hidufiger
auf [38].

Diagnostik

Zielsetzung: Unoperierter Patient: Nachweis der doppelten
Diskordanz. Quantifizierung der Funktion des systemischen
Ventrikels und der linksseitigen AV-Klappeninsuffizienz.
Nachweis bzw. Ausschluss von Begleitfehlbildungen. Ab-
schitzung der hdmodynamischen Auswirkungen auf den
Lungenkreislauf.

Nach palliativer Chirurgie: Beurteilung der pulmonalvasku-
liren Anatomie und Himodynamik und der Funktion beider
Ventrikel. Quantifizierung der Trikuspidalinsuffizienz. Nach-
weis bzw. Ausschluss von Begleitfehlbildungen.

Nach biventrikuldrer chirurgischer Korrektur: Ausschluss
eines Re-/Rest-VSD und einer LVOTO. Bestimmung der
Funktion beider Ventrikel. Nachweis einer Triskuspidalklap-
peninsuffizienz. Kontrolle der Prothese in der Trikuspidal-
position und des Conduits vom linken Ventrikel zur Pulmo-
nalarterie (LV-PA).

Immer: Suche nach AV-Block und sonstigen Herzrhythmus-
storungen.

Behandlungsindikation

Patienten mit Begleitfehlbildungen (VSD, VSD, LVOTO)
werden meist schon im Kindesalter einer biventrikulédren Kor-
rektur unterzogen.
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Isolierte kkTGA: mehr als geringgradige Trikuspidalklap-
peninsuffizienz

Symptomatischer kompletter AV-Block: Schrittmacher-
implantation.

Re-Intervention bei chirurgisch korrigierter kkTGA: Re-/
Rest-VSD mit Volumenbelastung des Systemventrikels, LV-
PA-Conduit mit signifikanter Stenose (Gradient > 60 mmHg),
schwere LVOTO, mehr als geringgradige ,, Trikuspidal“klap-
peninsuffizienz, eingeschrinkte Systemventrikelfunktion,
Schrittmacherfehlfunktion [38].

Behandlung
Insuffizienz des Systemventrikels: medikamentose Herz-
insuffizienztherapie [34].

LVOTO: LV-PA-Conduit, da eine chirurgische Vergrolerung
des Ausflusstrakts hdufig nicht moglich ist. Stenose eines LV-
PA-Conduits: Conduitaustausch.

VSD (Qp/Qs > 1,5:1 oder bei operativem Eingriff anderer In-
dikation): VSD-Verschluss. Trikuspidalklappeninsuffizienz:
vielfach Herzklappenersatz erforderlich, da Rekonstruktion
hiufig scheitert. ,,Double-Switch*“-Operation (Vor hofumkehr
nach Mustard/Senning plus arterieller Switch): bei Erwachse-
nen noch wenig Erfahrung, derzeit eher noch als experimen-
tell anzusehen.

Herztransplantation: bei Versagen des systemischen rechten
Ventrikels.

Postoperativer/postinter-ventioneller Verlauf, Nachsorge
Besondere Kontrolle: Funktion des systemischen rechten
Ventrikels, Trikuspidalklappenfunktion, AV-Uberleitung.
Ggf. regelméiBige Kontrolle der Funktion der Trikuspidalklap-
penprothese und des Herzschrittmachers.

Endokarditisprophylaxe
Bei begleitenden, endokarditisgefihrdeten Herzfehlbildun-
gen. Auch postoperativ erhohtes Endokarditisrisiko.

Kontrollintervalle
Zumindest jdhrlich.

5.12. Zustand nach Fontan-Operation

Basisinformation

Palliatives Operationsverfahren fiir Patienten mit funktionell
oder anatomisch singuldrem Ventrikel oder fiir komplexe
Fehlbildungen des Herzens, die sich nicht fiir eine biventriku-
lare Korrektur eignen: Atresie der rechten AV-Klappe oder der
Pulmonalklappe mit RV-Hypoplasie, singuldre AV-Klappe
konnektiert mit einem singuldren Ventrikel, funktionell singu-
laren Ventrikel, seltenen Formen des Double outlet RV oder
der TGA mit VSD, zukiinftig auch des hypoplastischen Links-
herzsyndroms.

Zahlreiche Varianten: direkte Anastomose rechter Vorhof zur
Pulmonalarterie, totale cavo-pulmonale Anastomose mit int-
ra- oder extrakardialem Tunnel (mit/ohne Fenster im Tunnel

als Uberdruckventil) oder obere cavo-pulmonale (Glenn’sche)
Anastomose. System- und Lungenkreislauf sind in Reihe ge-
schaltet, der singulidre Ventrikel pumpt das gesamte HZV in
die Aorta. OP-Mortalitit in guten Zentren bei 2 %, 10-Jahres-
Uberlebensquote 40-80 %. Wichtig fiir guten Langzeitver-
lauf: 1. gut entwickeltes pulmonales Gefid3bett mit 2. niedri-
gem Widerstand (<4 U) und 3. unobstruiertem Abfluss, 4. un-
gehinderter Ventrikeleinstrom 5. ohne Regurgitation und 6.
gute Ventrikelfunktion (Choussat-Kriterien [39].

Leitsymptome u. -befunde
Nur geringe O,-Untersittigung, kein Herzgerdusch, geringe
Hepatomegalie.

Diagnostik

Zielsetzung: Kontrolle der Anastomose, des Pulmonalvenen-
riickflusses, der AV-Klappen- und Ventrikelfunktion. Kon-
trolle von Wachstum und Leistungsfihigkeit. Aufdeckung
moglicher Komplikationen: Rhythmusstdrungen, thrombo-
embolische Komplikationen, Leberfunktionsstérung, protein-
verlierende Enteropathie, Kollateralen-/Anastomosenaufde-
ckung.

Methodik: iibliche Rhythmusdiagnostik, Echokardiographie
(Kontrastecho), Laborkontrollen. Eine Herzkatheterdiagnos-
tik zur Statuserhebung und Aufdeckung sonst nicht detektier-
barer Residualbefunde oder Komplikationen kann in der Ver-
laufsbeobachtung sinnvoll sein.

Behandlungsindikation
Verstirkte Zyanose, vendse und pulmonalvendse Stauung,
schlechte Ventrikelfunktion, symptomatische Herzrhythmus-
storungen, Thrombenentwicklung und Eiweissverlust-Gas-
troenteropathie sind Indikation zur Diagnostik und therapeu-
tischen Intervention [40].

Medikamentose Therapie

Herzinsuffizienz: vorsichtiger Versuch mit ACE-Hemmern,
Diuretika bei niedrigem Gesamteiweiss oft wirkungslos.
Antikoagulation postoperativ fiir begrenzte Zeit empfohlen,
Dauermedikation umstritten [41]. Symptomatische Tachy-
kardien: Betablocker, Amiodaron.

Interventionelle Behandlung

Verschluss residueller Shunts iiber Tunnelfenster oder neu
entstandener Kollateralen; Dilatation und Stentimplantation
bei Stenosen im Anastomosenbereich. Ablation akzessori-
scher Leitungsbahnen zur Rhythmustherapie.

Chirurgische Behandlung

Bei pulmonalarteriellen Fisteln Einschluss der Lebervenen in
die Fontanzirkulation; Entfernung intrakavitidrer Thromben;
Raffung von insuffizienten AV-Klappen; Fenestrierung oder
Umwandlung intra- in extrakardialen Tunnel bei vendser
Druckerhohung (Hepatopathie, Eiweissverlust-Gastroentero-
pathie, Gerinnungsstorung). Ultima ratio: Htx [40].

Nachsorge

Aufdeckung der geschilderten Komplikationen, trotzdem
konstante Abnahme der Uberlebensrate in Abhiingigkeit vom
Operationsjahr und den Choussat-Kriterien [39].
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Endokarditisprophylaxe
Lebenslang.

Kontrollintervall
Mindestens jdhrlich in Abhingigkeit von Residualbefunden
und Komplikationen.

5.13. Zustand nach Conduit-Operation

Basisinformation

Zur Kontinuititsherstellung zwischen subpulmonalem Ventri-
kel und A. pulmonalis bei verschiedenen Vitien wie Truncus
arteriosus communis, kompletter Transposition der groflen
Arterien (d-TGA) mit LVOTO (Z. n. Rastelli-OP), kongenital
korrigierter Transposition der groBen Arterien (kkTGA)
(nach funktioneller Korrektur mit Z. n. VSD-Verschluss und
Interposition eines LV-PA-Conduit), Pulmonalatresie mit oder
ohne VSD, bestimmten Patienten mit einer Fallot-Tetralogie
(LAD aus rechter Koronararterie kreuzt den rechtsventriku-
laren Ausflusstrakt, schwerste Hypoplasie des RVOT/der
Lungenarterie, absent pulmonary valve syndrome). ,,Heraus-
wachsen* aus der implantierten Conduitgrof3e oder Obstruk-
tionen infolge Verkalkung machen Folgeoperationen nétig.
Bei klappenlosen Conduits RV-Belastung bedenken! Arrhyth-
mien und plotzlicher Herztod treten gehduft auf [42].

Leitsymptome und -befunde
Selten und dann sehr spit klinische Symptome: Leistungs-
knick, Dyspnoe, Rhythmusstérungen.

Diagnostik

Zielsetzung: Kontrolle des Blutflusses iiber das implantierte
Conduit mit Bestimmung der Obstruktionsebene (RVOT, PK
oder PA oder alles in Kombination). Validierung einer beglei-
tenden oder bestehenden Pulmonalklappeninsuffizienz. Eva-
luation der Funktion und Grof3e des subpulmonalen Ventrikels
mit Beschreibung der Trikuspidalklappenfunktion. Beschrei-
bung der linksseitigen Strukturen und eventueller Restdefekte
(Rest-VSD) oder begleitender neuer Storungen (Aortenklap-
peninsuffizienz). Aufdecken bestehender Rhythmusstérun-
gen.

Methodik: Echokardiographie zur Ventrikel- und Klappen-
analyse; exaktere Aussagen oft durch MRT, das auch die Ana-
tomie der Pulmonalarterien zeigt. Herzkatheter und Angio-
graphie konne zur OP-Planung sinnvoll sein.

EKG, Langzeit-EKG, ggf. EPU zur Arrhythmiediagnostik.

Behandlungsindikation

Bei Stenose-bedingten Beschwerden, bei Druckerh6hung im
subpulmonalen Ventrikel iiber 2/3 des Systemdrucks; bei Pul-
monalinsuffizienz bei Leistungsbeeintrichtigung oder Ab-
nahme der RV-Funktion; wenn eine Progredienz einer sekun-
diren Trikuspidalinsuffizienz, zunehmende Rhythmusstérun-
gen oder ein hamodynamisch relevanter Shunt (Qp/Qs > 1,5:1)
dokumentiert werden. Begleitprobleme mitbehandeln [42]!

Interventionelle Behandlung
Bei signifikanter Obstruktion mit RV-Dilatation bringt die
Ballondilatation (mit/ohne Stent) nur selten ldngerfristigen
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Erfolg. Fiir die Dilatation der Bifurkation und der peripheren
Pulmonalarterien wird die Implantation von Stents empfoh-
len. Vor einer Empfehlung zum perkutanen Klappenersatz
sind ldngerfristige Ergebnisse desselben abzuwarten.

Chirurgische Behandlung

Unbedingt auf die Anlage obstruktionsfreier Anastomosen im
Bereich der Bifurkation und des RVOT achten, um eine lange
Haltbarkeit des implantierten Conduits zu gewéhrleisten!
Eventuell vorhandene Stenosen sind ,,radikal® zu erweitern,
obstruierende Muskelbiindel im rechtsventrikuldren Aus-
flusstrakt sind zu durchtrennen.

Als Conduits im Niederdrucksystem der Lungenzirkulation
sind biologische Conduits nach wie vor zu bevorzugen,
obwohl die Méglichkeit der Degeneration weiterhin besteht.
Bei hohem zu erwartenden postoperativem Druck, multiplen
Reoperationen, ausgewachsenem Patienten und vorausgegan-
gener kurzer Conduit-Haltbarkeit ist die Implantation eines
mechanischen Klappenconduits zu erwégen.

Nachsorge
Auf Conduit- und RV-Funktion gerichtet. CSE-Hemmer zur
Reduktion der Segelkalzifizierung in Erprobung.

Endokarditisprophylaxe
Lebenslang.

Kontrollintervall

Regelmifige, mindestens jahrliche Kontrollen in einer EMAH-
qualifizierten Einrichtung in enger Zusammenarbeit mit dem
iiberregionalen Zentrum sind obligat.

5.14. Marfan-Syndrom (MFS)

Basisinformation

Eine der hiufigsten Bindegewebserkrankungen, entsteht in-
folge einer Mutation im Fibrillin-Gen (FBN1). Autosomal
dominant vererbt; jedoch bei etwa 25 % der Patienten Neu-
mutation.

Die Diagnose basiert auf klinischen Kriterien. Die ,,Genter
Nosologie‘ definiert Haupt- und Nebenkriterien.

Die klinische Symptomatik ist variabel. Symptome entwi-
ckeln sich zum Teil erst jenseits des Kindesalters. Kardio-
vaskuldre Probleme (Aortenektasie, Aortendissektion, chro-
nische Aortenklappeninsuffizienz) sind hauptverant wortlich
fiir Letalitdt und Morbiditit bei Erwachsenen.

Ausgewaibhlite kardiovaskulare Aspekte

Das kardiovaskulidre System ist in 90 % beteiligt: Ektasie
der Aortenwurzel, Aortendissektion oder -ruptur, Pulmonal-
ektasie, Aorten- und AV-Klappen-Regurgitation. Besonders
in der Ao. asc. entwickelt sich hdufig eine progrediente
Mediadegeneration. Dissektionen treten typischerweise nach
der 2. Lebensdekade auf. Eine ektatische Aorta kann klinisch
vollig asymptomatisch sein. Auch verlaufen akute Aorten-
dissektionen beim MFS nicht selten ohne typischen ,,Ver-
nichtungsschmerz®. Das Risiko einer Dissektion steigt mit
zunehmender Lumenweite, sie kann aber auch bei normal
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weiter Aorta auftreten. Pridiktoren einer Dissektion: Pro-
grediente Zunahme der Aortenweite, Aortendissektion oder
unerwartete Todesfille in der Familienanamnese, Aufweitung
der Aortensinus unter Mitbeteiligung der aszendierenden
Aorta. Mit zunehmendem Alter entwickelt sich nicht selten
eine Aortenklappeninsuffizienz. Mitral- und Trikuspidal-
klappe sind oft ,floppy* und zeigen einen Prolaps mit
Regurgitation.

Assoziierte Anomalien: bikuspide Aortenklappe, CoA, ASD,
VSD, PDA, Fallot-Tetralogie, periphere oder intra- und extra-
kranielle Aneurysmata, Koronarverinderungen. Der Mitral-
klappenprolaps ist oft progredient.

Unerwartete Todesfille treten besonders im Zusammenhang
mit Aortenrupturen oder ventrikuldren Arrhythmien auf. Das
Endokarditisrisiko ist bei MFS erhoht [24].

Prophylaxe und Therapie kardiovaskulérer

Die Belastbarkeit hingt von Gefihrdungsgrad und Ausmal
der Organverdnderungen ab. Maximalbelastungen oder iso-
metrische Ubungen oder Kontaktsportarten sollten vermieden
werden.

Komplikationen

Betablocker vermindern wahrscheinlich das Auftreten oder
die Progression einer Aortenektasie, senken das Ruptur- oder
Dissektionsrisiko und steigern die Uberlebensrate. Als Alter-
native werden ACE-Hemmer/AT-Blocker diskutiert.

Kardiovaskulédre Chirurgie: Nach Moglichkeit sollte eine pro-
phylaktische Aortenchirurgie elektiv erfolgen, d.h., bevor
eine Aortendissektion auftritt. Die Indikation orientiert sich
u. a. am Aortendurchmesser, der Dilatationstendenz der Aorta
und der Familienanamnese bzgl. einer Aortendissektion. Ein
prophylaktischer Aortenersatz der Ao. asc. wird ab 50 mm,
z. T. auch schon ab 45 mm empfohlen, bei einer Familien-
anamnese mit Aortendissektion u. U. noch friiher.

Ein Ersatz der Ao. desc. wird ab 55-60 mm empfohlen oder
wenn Beschwerden auftreten, oder der Aortendurchmesser
um mehr als 0,5-1,0 cm pro Jahr zunimmt, oder die Aorta
mehr als doppelt so grofl wie die normale Aorta ist [43].

Prognose und Langzeitbetreuung

Die Langzeitergebnisse nach Composite Valve Graft replace-
ment sind gut. Die postoperative Uberlebensrate liegt nach
zehn Jahren bei 91 %. Nach klappenerhaltender Operation
scheint die ,,.klappenbezogene® Morbiditit und Letalitdt noch
glinstiger zu sein.

Patienten mit Marfan-Syndrom sollten lebenslang in Kon-
trolle bleiben, um Komplikationen rechtzeitig zu erkennen
(Aneurysmata oder Dissektion). In der Verlaufskontrolle sind
erginzend zur Echokardiographie hdaufig MRT- oder CT-scans
erforderlich [43].

Besonderheiten

Alle Marfan-Patienten miissen iiber potentielle Gefahren und
Symptome ihrer Erkrankung aufgekliart werden. Akute Befin-
densverdnderungen oder Thoraxschmerzen erfordern eine

umgehende Abkldrung. Angehorige (1. Grades) sollten auf
das Vorliegen eines MFS iiberpriift werden.

Marfan-Patienten gehoren nicht nur in kardiologische, son-
dern auch in regelmifBig befund- bzw. organspezifische Nach-
sorge.

Eine Schwangerschaft stellt besonders bei weiter Aorten-
wurzel ein erhohtes Risiko dar.

Endokarditisprophylaxe
Ja, zumindest bei Klappenbeteiligung.

Kontrollintervalle
Je nach klinischer Situation alle 6 bis 12 Monate.

Diagnostische Hauptkriterien des Marfan-Syndroms
(Genter Nosologie) [44]

Skelettsystem (4 Manifestationen ergeben 1 Hauptkriterium):
Hiihnerbrust (Pectus carinatum), operationspflichtige Trich-
terbrust (Pectus excavatum), Verhiltnis der Armspanne zu
KorpergroBBe > 1,05, positives Daumen-/Handgelenkszei-
chen, Skoliose > 20° oder Spondylolisthesis, eingeschrinkte
Ellbogenstreckung (< 170°), Pes planus durch mediale Dis-
lokation des medialen Malleolus, Protrusio acetabuli (nur
radiologisch).

Augen: Ectopia lentis.

Kardiovaskulédres System: Dilatation der Aorta ascendens in-
klusive der Sinus valsalvae, mit/ohne Aortenklappeninsuffi-
zienz, Dissektion der Aorta ascendens.

Dura: lumbosakrale durale Ektasie.

Familienanamnese und genetische Befunde: Verwandter
1. Grades erfiillt unabhéngig von der Indexperson die diag-
nostischen MFS-Kriterien; FBN1-Mutation, die als ursdch-
lich fiir das vorliegende MFS angesehen werden kann; Nach-
weis eines Haplotyps im Bereich von FBN1 (ererbt, muss mit
dem Vorliegen eines eindeutig diagnostizierbaren MFS in der
betroffenen Familie verkniipft sein).

Diagnostische Nebenkriterien des Marfan-Syndroms
(Genter Nosologie) [44]

Skelettsystem: Milde Trichterbrust, iiberbewegliche Gelenke,
hoher (gotischer) Gaumen (Zahnfehlstellungen durch beengte
Raumverhiltnisse), Dolichozephalie, Enophthalmus, Retro-
gnathie, Wangenknochenhypoplasie, antimongoloide Lid-
stellung.

Augen: Abnorm flache Cornea (Keratometrie), Verldngerung
der Bulbusachse (Ultraschall), hypoplastische Iris/hypoplasti-
scher Ziliarmuskel.

Kardiovaskuldres System: Mitralklappenprolaps mit/ohne
Mitralinsuffizienz, Dilatation der A. pulmonalis vor dem
40. Lebensjahr ohne Pulmonalstenose oder erhdhten pulmo-
nalen Widerstand, Verkalkung des Anulus mitralis vor dem
40. Lebensjahr, Dilatation/Dissektion der Aorta descendens
vor dem 50. Lebensjahr.
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Lungen: Spontan-Pneumothorax, apikale Emphysemblasen.

Haut und tiefer liegendes Gewebe: Striae atrophicae (nicht
verursacht durch starke Gewichtsschwankungen, Schwanger-
schaft oder anderweitige stindige mechanische Belastung),
rezidivierende Hernien oder Inzisionshernien.

Dura: Lumbosakrale durale Ektasie.

Familienanamnese und genetische Befunde: Keine.

B Addendum nach Drucklegung

Nach der im Mai 2007 veroffentlichten Guideline der Ameri-
can Heart Association wird eine Endokarditisprophylaxe nur
bei hohem Risiko empfohlen. Derzeit befinden sich die ent-
sprechenden deutschen und europiischen Leitlinien in Uber-

arbeitung.
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