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Priiambel

Diese Pocket-Leitlinie ist eine von der Deutschen Gesellschaft fiir Kardiologie
- Herz- und Kreislaufforschung (DGK), iibernommene Stellungnahme der
European Society of Cardiology (ESC), die den gegenwdirtigen Erkenntnis-
stand wiedergibt und Arzten die Entscheidungsfindung zum Wohle ihrer
Patienten erleichtern soll. Die Leitlinie ersetzt nicht die drztliche Evalua-
tion 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 vorgeschlagene Vorgehen ergibt sich aus der wissen-
schaftlichen Evidenz, wobei randomisierte, kontrollierte Studien bevorzugt
werden. Der Zusammenhang zwischen der jeweiligen Empfehlung und dem
zugehdrigen Evidenzgrad ist gekennzeichnet.

Empfehlungsgrade

I Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine Therapie-
form oder eine diagnostische Mafinahme effektiv, niitzlich oder
heilsam ist

II  Widerspriichliche Evidenz und/oder unterschiedliche Meinungen
iiber den Nutzen/Effektivitdt einer Therapieform oder einer
diagnostischen Mafinahme

IIa Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nutzen bzw. die
Effektivitdt einer MafSnahme

IIb Nutzen/Effektivitdt einer Mainahme ist weniger gut durch
Evidenzen/Meinungen belegt

III | Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine Therapie-
form oder eine diagnostische Mafinahme nicht effektiv, nicht
niitzlich oder nicht heilsam und im Einzelfall schédlich sein kann.

Evidenzgrade

A Daten aus mehreren, randomisierten klinischen Studien oder
Meta-Analysen

B Daten aus einer randomisierten Studie oder mehreren grofSen
nicht randomisierten Studien

C  Konsensusmeinung von Experten und/oder kleinen Studien,
retrospektiven Studien oder Registern
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1. Allgemeine Aspekte

1.1 Basisuntersuchung

Eine sorgfaltige klinische Evaluierung ist von hochster Wichtigkeit fiir das
diagnostische Vorgehen bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH).

2= Anamnese: Erhebung aktuell bestehender oder zuriickliegender Symp-
tomatik, zwischenzeitlicher Ereignisse und etwaiger Anderungen von
Medikamenteneinnahme. Detaillierte Fragen zum Lebensstil und tag-
lichen Aktivitaten sind erforderlich, um eine schleichende Verschlech-
terung der Belastbarkeit zu erkennen und die Subjektivitat der Symp-
tomerhebung zu beschranken.

»= Physikalische Untersuchung: Sie spielt eine entscheidende Rolle bei
den Verlaufsuntersuchungen. Besonderes Augenmerk muss u. a. Ver-
anderungen des Auskultationsbefundes und des Blutdrucks sowie der
Entwicklung von Herzinsuffizienzzeichen gelten.

» Elektrokardiogramm (EKG) und Pulsoxymetrie sind routinemalig bei
allen Nachuntersuchungen durchzufiihren.

» Thoraxrontgenuntersuchung wird nicht mehr routinemaRig sondern
in erster Linie bei spezieller Fragestellung durchgefiihrt. Trotzdem
bleibt die Methode in der Langzeitbeobachtung wertvoll, um Verdn-
derungen von HerzgrofRe und -konfiguration sowie der Lungengefal3-
zeichnung iber die Zeit hin zu erkennen.




1.2 Echokardiographie

Die Echokardiographie nimmt eine Schliisselstellung in der Diagnostik
ein und liefert in der Regel umfassende Informationen iber die grundle-
gende kardiale Anatomie samt Orientierung und Position des Herzens,
vengsem Riickstrom, Verbindung von Vorhéfen und Ventrikeln sowie
Ursprung der grof3en Arterien. Sie erlaubt die Beurteilung der Morpholo-
gie der Herzhdhlen und der Ventrikelfunktionen, der Morphologie und
Funktion der Herzklappen und die Detektion und Quantifizierung von
Shuntverbindungen. Der Erhebung von ventrikuldrer Volumenbelastung
(Zunahme des enddiastolischen Volumens und Schlagvolumens) bzw.
Druckbelastung (Hypertrophie, erhdhter ventrikuldrer Druck) kommt
besondere Bedeutung zu. Dariiber hinaus liefert die Doppler-Echokardio-
graphie auch hdamodynamische Daten wie Druckgradienten iber obstrukti-
ve Lésionen, rechtsventrikuldren (RV) bzw. pulmonalarteriellen Druck (PAP)
(berechnet (iber die Geschwindigkeit der Trikuspidalinsuffizienz) sowie
Flussherechnungen.

Limitationen: Untersucherabhdngigkeit; Berechnungen von Ventrikel -
volumina und -funktionen sind tw. durch Komplexitdt der Geometrie und
regionale Kontraktionsunterschiede erschwert, inshesondere fiir systemi-
sche und nichtsystemische rechte Ventrikel oder univentrikulare Herzen;
Dopplergradienten konnen tw. nicht korrekt bestimmt sein, besonders
bei rechtsventrikularer Ausflusstraktobstruktion (RVOTO), Coarctation der
Aorta (CoA) und seriellen Stenosen; vendser Riickstrom und die groRen
Arterien sind eingeschrankt darstellbar.

1.3 Kardiale Magnetresonanzuntersuchung

Die kardiale Magnetresonanzuntersuchung (CMR) hat fiir EMAH-Patienten
zunehmende Wichtigkeit erlangt und nimmt heute neben der Echokardio -
graphie eine zentrale Rolle in der Diagnostik spezialisierter Zentren ein.
Sie erlaubt eine exzellente 3-dimensionale anatomische Rekonstruktion
ohne Einschrankungen durch individuelle Korperstatur und akustische
Fenster.



Indikationen fiir CMR:

Alternative zur Echokardiographie, wenn beide Techniken vergleich-
bare Information liefern konnen, die Echokardiographie aber nicht
mit ausreichender Qualitdt erzielbar ist (Echokardiographie ist in der
Abschdtzung von Gradienten und PAP sowie in der Detektion kleiner,
hoch mobiler Strukturen wie z. B. Vegetationen iiberlegen).

Zusatzliche Methode, wenn echokardiographische Messungen grenz-
wertig oder unklar sind: linksventrikuldres (LV) Volumen und linksven-
trikuldre Ejektionsfraktion (LVEF), insbesondere bei der Evaluierung von
LV-Volumenbelastung; Quantifizierung von Klappeninsuffizienzen.

Indikationen, bei denen CMR der Echokardiographie iiberlegen ist
und reguldr angesetzt werden sollte, wenn die Information fiir das
Management des Patienten von entscheidender Bedeutung ist:

e Quantifizierung von RV-Volumen und RV-Ejektionsfraktion (RVEF)
(Fallot’sche Tetralogie (ToF), systemischer RV)

Evaluierung von RVOTO und RV-pulmonalarteriellen (PA)-Conduits
Quantifizierung der Pulmonalinsuffizienz (PI)

Evaluierung der Pulmonalarterien (Stenosen, Aneurysmen) und
der Aorta (Aneurysmen, Dissektion, Coarctation)

Evaluierung der System- und Pulmonalvenen (Fehlmiindung,
Obstruktion, etc.)

Kollateralen und arteriovendse Malformationen (Computer-
tomographie (CT) ist iiberlegen)

Koronaranomalien und koronare Herzerkrankung (KHK)

(CT ist iiberlegen)

Evaluierung intra- und extrakardialer Raumforderungen
Quantifizierung der Myokardmasse (LV und RV)

Detektion und Quantifizierung von Myokardfibrose/Narbe
(Gadolinium late enhancement)

o Gewebecharakterisierung (Fibrose, Fett, Eisen, etc.).

Patienten mit implantierten Schrittmachern oder Defibrillatoren sollten
derzeit keiner CMR-Untersuchung zugefiihrt werden.
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1.4 Computertomographie

CT gewinnt mit ihrer exzellenten rdumlichen Auflosung und kurzen
Akquisitionszeit zunehmend an Bedeutung in der Bildgebung von EMAH.
Sie ist besonders iiberlegen in der Darstellung der Koronararterien, Kol-
lateralen, AV-Malformationen und des Lungenparenchyms.

VentrikelgroRe und -funktion werden im Vergleich zur CMR mit schlech-
terer Auflosung erfasst. Der grofRte Nachteil ist bisher noch die hohe
Strahlenbelastung, die regelmdRige Wiederholungsuntersuchungen un-
attraktiv macht.

1.5 Belastungsuntersuchung (Spiroergometrie)

Die Spiroergometrie ermdglicht mit der Bestimmung von objektiver
Leistungsfahigkeit (Zeit, maximale Sauerstoffaufnahme), Ventilations-
effizienz (VE/VCO, slope), Herzfrequenzverhalten und Blutdruckreaktion
sowie der Erfassung belastungsinduzierter Arrhythmien eine breite
Evaluierung von Belastbarkeit und Fitness. Sie erlaubt die Bestimmung
von Endpunkten, die mit der Morbiditdt und Mortalitat von EMAH-Patien -
ten korrelieren. Serielle Belastungstests sollten daher Teil der Langzeit-
Nachuntersuchungsprotokolle und von Interventionsstudien sein. Die
Spiroergometrie spielt eine wichtige Rolle fiir die Festlegung von Inter-
ventions- und Re-Interventionszeitpunkten.



1.6 Herzkatheterdiagnostik und -intervention

Die Herzkatheteruntersuchung ist mittlerweile fiir die Klarung spezifi-
scher anatomischer und physiologischer Fragen sowie fiir die Interven-
tion reserviert.

IIndikationen fiir diagnostische Katheterisierung schlieRen ein:

@ Bestimmung von PAP und PulmonalgefdRwiderstand (PVR), vor allem
bei Shunt-Lasionen, wenn der nichtinvasiv abgeschatzte PAP 50% des
Systemdrucks {iberschreitet, und bei komplexen angeborenen Herz-
fehlern (AHF). Vasoreagibilitdtstests konnen fiir die Interventions-
indikation von Bedeutung sein (Ublicherweise wird Sauerstoff verwen-
det; die Anwendung von NO ist mdglicherweise zu bevorzugen).

@ diastolische LV- und RV-Funktion, Druckgradienten und Shuntquanti-
fizierung, wenn nach nichtinvasiver Evaluierung noch Unklarheit be-
steht.

@ Koronarangiographie prdoperativ bei Mannern > 40 Jahren, bei post-
menopausalen Frauen und bei Patienten mit Hinweisen oder Risiko -
faktoren fiir KHK.

® Evaluierung extrakardialer GefdlRe wie z. B. Aorto-pulmonale Kollate -
ralen.

Intervention: Die Zahl der Eingriffe steigt ebenso stetig an wie sich das
Spektrum von Eingriffen bei AHF verbreitert. Dadurch kann die Zahl von
Operationen reduziert werden.

Kongenitale Herzfehler kdnnen auch durch Hybrid-Eingriffe (Katheter-
intervention + Chirurgie) behandelt werden. Neuere Techniken beinhal-
ten auch Stentimplantationen in System- und Pulmonalvenen sowie per-
kutane Klappenimplantationen.
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1.7 Chirurgische Therapie

Bei vielen EMAH-Patienten wurde bereits wahrend der Kindheit interve-
niert. Chirurgische MaRnahmen kdnnen jedoch auch in verschiedenen
Situationen im Erwachsenenalter erforderlich werden:

1. Patienten mit vorausgegangener Korrekturoperation aber
residuellen oder neuen hamodynamischen Komplikationen.

2. Patienten mit bisher nicht diagnostizierten Problemen oder
Bedingungen, die als nicht schwerwiegend genug angesehen
wurden, um in der Kindheit eine Operation zu erfordern.

3. Patienten mit vorausgegangenen palliativen Eingriffen.

Herzchirurgische Eingriffe, einschlielich Andsthesie und Intensivthera-
pie, unterscheiden sich bei EMAH-Patienten deutlich von denen der kon-
ventionellen Erwachsenen-Herzchirurgie. Dies ist ein wichtiges Argument
fiir die Bereitstellung von Spezialabteilungen sowohl fiir Behandlung als
auch fiir Weiterbildung.

Derzeit stellt die Herz- und Herz-Lungentransplantation eine der gréRten
Herausforderungen fiir die Chirurgie bei EMAH-Patienten dar.

1.8 Herzinsuffizienz

Die Herzinsuffizienz ist bei EMAH-Patienten ein hdufiges Problem. Im
Allgemeinen entsprechen die Empfehlungen fiir die Behandlung den
aktuellen Empfehlungen fiir die Herzinsuffizienztherapie.

Da sich jedoch die Pathophysiologie der kardiorespiratorischen Dysfunk-
tion hédufig von der versagenden ,normalen” Zirkulation stark unter-
scheidet, kann eine Ubertragung der Ergebnisse publizierter Studien auf



die EMAH-Patienten schwierig sein, insbesondere im Rahmen einer Trans-
position der groRen Gefdlle (TGA) mit Vorhofumkehr-Operation (Mustard-
oder Senning-Operation) oder einer Fontan-Zirkulation.

Es besteht zunehmendes Interesse, eine kardiale Resynchronisations-
therapie auch bei EMAH-Patienten mit Herzinsuffizienz einzusetzen.
Bisher liegt jedoch nur geringe Evidenz vor, auf die sich Indikationen und
Ergebnisse stiitzen kdnnten.

1.9 Arrhythmien und plétzlicher Herztod

Arrhythmien stellen die Hauptursache fiir die Hospitalisierung von EMAH-
Patienten dar und sind ein zunehmend héufiger Grund fiir Morbiditat und
Mortalitdt. Risikostratifizierung, diagnostisches Vorgehen und Wahl der
Therapie unterscheiden sich hadufig vom Vorgehen bei normal entwickel-
ten Herzen. Weiterhin kann der Beginn von Herzrhythmusstrungen ein
Signal fiir eine hamodynamische Dekompensation sein und das Risiko,
das mit Arrhythmien verbunden ist, kann durch die Gegenwart der hau-
fig zugrunde liegenden pathologischen Zirkulation erhoht sein.

Die Ergebnisse der Katheterablation sind bei EMAH-Patienten im Allge-
meinen ungtinstiger als bei anderen Patienten, sie werden jedoch mit zu -
nehmender technischer Entwicklung besser und sollten dann in Erwa-
gung gezogen werden, wenn symptomatische Tachyarrhythmien eine
Behandlung erforderlich machen und eine interventionelle Therapie
moglich ist. Die medikamentdse antiarrhythmische Therapie wird auf-
grund negativ inotroper Wirkungen und anderer Nebenwirkungen haufig
schlecht toleriert. Es liegen wenige Untersuchungen zur Sicherheit und
Wirksamkeit vor.




Der plotzliche Herztod (SCD) stellt bei EMAH-Patienten eine besondere
Bedrohung dar. Die fiinf Defekte mit dem grof3ten bekannten Risiko fiir
einen spat auftretenden SCD sind Fallot’sche Tetralogie (ToF), TGA, kon-
genital korrigierte TGA (ccTGA), Aortenstenose (AS) und univentrikuldre
Herzen. Verschiedene Risikofaktoren wurden definiert (siehe Abschnitte
2.10 [ToF] und 2.12 [ccTGA]). Eine unerkldrte Synkope ist in jedem Fall
ein alarmierendes Ereignis. Algorithmen fiir die Risikobeurteilung des
plotzlichen Herztodes und die Indikationen fiir die Implantation eines
implantierbaren Cardioverter-Defibrillators (ICD) wurden bisher nicht klar
etabliert.

Empfehlungen fiir eine EPU Empfeh- | Evidenz-

und ICD-Implantation lungsgrad| grad

diziert bei Uberle-
es nach Ausschluss

haltenden VTs
lynamische
en. Die empfohlene
eterablation oder
liminierung der VT
ich ist, wird eine

he Evaluierung und
nklarer Synkope
elfunktion sinnvoll.

n mit ventrikuldren
nden VT in

um das Risiko fiir
n.

EPU = elektrophysiologische Untersuchung; ICD = implantierbarer Cardioverter-Defibrillator;
VT = Ventrikuldre Tachykardie.



1.10 Infektiose Endokarditis*

Eine gute Mundhygiene und regelméRige zahnérztliche Kontrollen sind
von groRRer Bedeutung, um das Risiko fiir eine infektiose Endokarditis
(IE) zu vermindern. Bei der Handhabung vendser Katheter und bei allen
invasiven Eingriffen sind aseptische MaRnahmen zwingend erforderlich,
um die Haufigkeit der mit solchen Prozeduren assoziierten IE zu reduzie-
ren. EMAH-Patienten sollte von Piercings und Tattoos abgeraten werden.

Gegenwadrtig wird die Empfehlung zur Antibiotika-Prophylaxe auf Patien-
ten mit dem hochsten Risiko fiir eine IE bei Eingriffen mit dem hdchsten
Risiko beschrankt (Experten-Konsens; IIa-C).

Diese Empfehlung schlieRt folgende Patientengruppen ein:

@ Patienten mit Herzklappenprothesen oder Verwendung von protheti-
schem Material bei Klappenrekonstruktionen.

® Patienten mit vorausgegangener IE.

@ Patienten mit angeborenen Herzfehlern (AHF):

a. zyanotische AHF ohne chirurgische Korrektur oder mit
residuellen Defekten, palliativen Shunts oder Conduits.

b. AHF nach operativem oder interventionellem Eingriff mit Ver-
wendung von prothetischem Material in den ersten 6 Monaten
nach dem Eingriff (bis zur Endothelialisierung).

c. wenn ein residueller Defekt an der Implantationsstelle von chirur-
gisch oder interventionell eingebrachtem Material persistiert.

Die Empfehlung ist auf zahnarztliche Eingriffe begrenzt, bei denen eine
Manipulation von Gingiva oder periapikaler Region der Zdhne oder Perfo-
ration der oralen Mucosa erfolgt.

Antibiotika werden nicht empfohlen fiir Eingriffe im Respirationstrakt,
bei gastrointestinalen, urogenitalen, dermatologischen oder muskuloske-
lettalen Eingriffen, auRer es liegt eine gesicherte Infektion vor.

* Fir weitere oder speziellere Informationen wird auf die ESC-Leitlinien zur Prdvention,
Diagnose und Behandlung der infektiosen Endokarditis 2009
(EHJ 2009;30:2369-2413; www.escardio.org/guidelines) verwiesen.
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1.11 Korperliche Belastbarkeit und Sport

Empfehlungen fiir korperliche Belastbarkeit und Sport miissen die indi-
viduelle Leistungsfahigkeit des Patienten, den Einfluss der zugrunde lie-
genden Hamodynamik sowie das Risiko fiir eine akute Dekompensation
und Arrhythmien beriicksichtigen. Die Beratung sollte Bezug nehmen auf
die Art der sportlichen Aktivitat und das zu erwartende BelastungsausmaR.
Eine formale Belastungspriifung ist von sehr groRem Wert. Im Allgemei-
nen waren die Arzte bisher iibervorsichtig in ihren Empfehlungen. Regel-
maRige korperliche Betdtigung hat aber sowohl einen dokumentierten
glinstigen Effekt auf die Fitness, das psychologische Wohlbefinden und die
sozialen Interaktionen als auch einen positiven Effekt auf das zukiinftige
Risiko fiir eine erworbene Herzerkrankung. Als eine allgemeine Empfeh-
lung gilt, dass ein dynamisches Training giinstiger ist als ein statisches
Training.

Bei Patienten mit bekannten kardialen Erkrankungen ist ein plotzlicher
Herztod wahrend des Trainings sehr selten. Detaillierte Empfehlungen fiir
die Teilnahme am Wettkampfsport liegen jenseits der Grenzen dieser Leit-
linie. Einige Erkrankungen sind aufgrund des morphologischen Schwere-
grades/der Komplexitdt und Tendenz fiir schwere Arrhythmien nicht fiir
den Wettkampfsport geeignet. Hierzu zéhlen Eisenmenger-Syndrom, pul-
monale arterielle Hypertonie (PAH), univentrikuldres Herz, Koronarano-
malien, Ebstein-Anomalie, ccTGA und TGA, die mittels einer Vorhofumkehr-
Operation oder Rastelli-Prozedur behandelt wurden.



1.12 Schwangerschaft, Kontrazeption und genetische Beratung

Die Mehrzahl der EMAH-Patienten toleriert eine Schwangerschaft gut.
Eine spezialisierte Betreuung ist am besten im Rahmen eines multidiszi-
plindren Teams gewahrleistet. Dieses Team sollte sich aus folgenden Fach-
richtungen zusammensetzen: EMAH-Kardiologie, Geburtshilfe, Anasthesie,
Hamatologie, Neonatologie und Genetik. Eine zeitnahe Beratung sollte
eine wesentliche Komponente der Betreuung sein. Das Team sollte bereits
in der friihen Schwangerschaft involviert sein, um die pranatale Versor-
gung, Entbindung und postpartale Weiterbetreuung rechtzeitig addquat
zu planen.

Hochrisiko-Patienten:

® Schwere PAH (Eisenmenger-Patienten und andere)

® Schwere Linksherz-Ausflusstrakt- oder Einstromobstruktion
® FEingeschrankte systemische Ventrikelfunktion (EF < 40%)

® Aortenwurzeldilatation bei Marfan und dhnlichen Syndromen
(Ehlers-Danlos, Loeys-Dietz)

Zyanose (Sauerstoffsattigung < 85%)

@ Mechanische Klappenprothese

Eine fotale Echokardiographie sollte in der 16.-18. Woche der Schwanger -
schaft empfohlen werden.

Eine mdgliche schddliche Wirkung von Medikamenten fiir den Embryo/
Féten sollte immer beriicksichtigt werden. Insbesondere ACE-Hemmer,
Angiotensin II-Rezeptorblocker und Amiodaron sollten nicht eingesetzt
werden.
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Kontrazeption:

Barriere-Methoden sind sicher und schiitzen vor sexuell iibertragenen
Erkrankungen. Sie haben jedoch nur bei Paaren mit guter Compliance
eine hohe kontrazeptive Wirksamkeit. Eine jahrliche Versagerquote von
bis zu 10% bedeutet, dass sie nur mit einer zusdtzlichen, effektiveren
Methode angewandt werden sollten.

Hormonelle Kontrazeptiva sind sehr wirksam, aber es gibt wenige Daten
tiber ihre Sicherheit bei EMAH-Patienten. Die kombinierten oralen Kontra-
zeptiva sind hochwirksam (99,9%), sie sollten jedoch bei Patienten mit
einem prdexistierenden thrombotischen Risiko (Fontan-Zirkulation, zya-
notische Patienten, eingeschrankte systemische Ventrikelfunktion) ver-
mieden werden. Es gibt nur wenige Hinweise, dass durch die gleichzei-
tige Gabe eines oralen Antikoagulans dieses Risiko verhindert werden
kann. Kontrazeptiva, die nur Progesteron enthalten, haben dieses hohe
Thromboserisiko nicht und neuere Prdparate fiir die orale Gabe oder fiir
die intrauterine Implantation haben eine hohe Wirksamkeit (> 95%).
Das Risiko fiir eine Endokarditis nach intrauteriner Einfiihrung eines
gestagenhaltigen Préaparates ist wahrscheinlich gering. Es besteht jedoch
wahrend der Einfiihrung oder der Entfernung ein Risiko fiir vasovagale
Reaktionen (5%).

Die Sterilisation der Frau oder des méannlichen Partners sollte nur nach
einer sorgfaltigen Diskussion, unter Beriicksichtigung der Langzeitprog -
nose, in Erwdgung gezogen werden.



2. Spezifische Probleme

2.1 Vorhofseptumdefekt

Diagnostik

= Echokardiographie: diagnostische Schliisselmethode, die Diagnose
und Quantifizierung ermdglicht. Das AusmaR der RV-Volumenbelas-
tung charakterisiert die hdmodynamische Relevanz des Defektes am
besten (ist dem Shunt-Verhaltnis vorzuziehen). Sinus-venosus-Defekte
erfordern im Allgemeinen eine transésophageale Echokardiographie
(TEE) zur exakten Diagnose. Im Allgemeinen ist die TEE zur prazisen
Evaluierung eines Secundum-Defektes vor interventionellem Occluder-
Verschluss erforderlich. Dabei sollte eine GroRenbestimmung des
Defekts, eine Exploration der Morphologie des residuellen Septums,
der RandgroRe und Beschaffenheit, sowie der Ausschluss von zusatz-
lichen Defekten und eine Bestdtigung der normal miindenden Lungen-
venen erfolgen. Weitere erforderliche, wichtige Informationen schlie-
Ren den PAP und die TI ein.

B CMR/CT: Alternative, falls die Echokardiographie unzureichend ist,
besonders fiir die Beurteilung der RV-Volumenbelastung und der
Lungenvenen.

&= Herzkatheteruntersuchung: Bestimmung des PVR, wenn im Echo der
PAP > 50% des systemischen Druckes ist.
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ASD = Vorhofseptumdefekt (atrialer Septumdefekt); L-R-Shunt = Links-Rechts-Shunt;
PAH = pulmonalarterielle Hypertonie; PAP = pulmonalarterieller Druck;

PVR = PulmonalgefaRwiderstand; Qp:Qs = Ratio pulmonaler zu systemischer Fluss;
SVR = systemischer GefdRwiderstand; WE = Wood-Einheiten.

Bei Patienten mit ASD im fortgeschrittenen Alter, die nicht fiir einen
Occluder-Verschluss geeignet sind, muss das individuelle chirurgische
Risiko aufgrund von Komorbiditdten sorgfiltig gegen den potenziellen
Nutzen eines ASD-Verschlusses abgewogen werden.



Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Besondere Bedeutung haben die Beurteilung eines residuellen Shunts,
von RV-GrofRe und -Funktion, der TI und des PAP mittels Echokardio-
graphie sowie die Beurteilung von Arrhythmien durch Anamnese, EKG
und, nur wenn indiziert (keine Routine), mittels Langzeit-EKG. Spate
postoperative Arrhythmien nach chirurgischer Behandlung im Alter von
< 40 Jahren sind am haufigsten intraatriale Reentry-Tachykardien oder
Vorhofflattern, die mittels Katheterablation erfolgreich behandelt wer-
den konnen. Bei Patienten, die erst nach dem 40. Lebensjahr oder gar
nicht operiert wurden, kommt es haufiger zu Vorhofflimmern, das eine
antiarrhythmische Therapie erforderlich machen kann. Uber die ablative
Therapie bei diesen Patienten ist wenig bekannt. Der Zugang zum linken
Vorhof kann nach einem Occluder-Verschluss beeintrachtigt sein.

Patienten mit Vorhofflimmern sollten eine orale Antikoagulation erhal-
ten. Patienten, die im Alter von unter 25 Jahren ohne relevante Folgen
oder Residuen (kein residueller Shunt, normaler PAP, normaler RV, keine
Arrhythmien) korrigiert wurden, bediirfen keiner regelméaRigen Nachunter-
suchung; zu achten ist jedoch auf das evtl. spate Auftreten von Tachy-
arrhythmien.

Patienten mit residuellen Shunts, erhdhtem PAP oder Arrhythmien (vor
oder nach dem Eingriff) und Patienten, die im Erwachsenenalter korri-
giert wurden (besonders > 40 Jahre), sollten regelmadRig nachuntersucht
werden, einschlieRlich Evaluierung in spezialisierten EMAH-Zentren (Inter-
valle abhédngig vom Schweregrad des residuellen Problems).

Nach Occluder-Verschluss werden regelmaf3ige Nachuntersuchungen inner-
halb der ersten 2 Jahre empfohlen, anschlieRend abhdngig von den Ergeb -
nissen alle 2-4 Jahre.
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2.2 Ventrikelseptumdefekt

Diagnostik

= Echokardiographie: die diagnostische Schliisselmethode, die im All-
gemeinen die Diagnose und die Beurteilung des Schweregrades
ermdglicht.

Wesentliche Befunde, die zu erheben sind: Lage, Anzahl und GréRRe des
Defektes, Schweregrad der LV-Volumenbelastung und Abschatzung
des PAP. Das Vorhandensein einer Aorteninsuffizienz (AI) aufgrund
eines Prolapses der rechten oder nichtkoronaren Klappentaschen muss
tiberpriift werden, besonders im Fall eines subarteriell oder hochsit-
zenden perimembrandsen Ventrikelseptumdefektes (VSD).

Eine Unterteilung der rechten Herzkammer durch ein Muskelbiindel,
sog. double chambered right ventricle (DCRV), muss ausgeschlossen
werden.

&= CMR: Alternative sofern die Echokardiographie nicht ausreichend ist,
besonders zur Beurteilung der LV-Volumenbelastung und Shunt-
Quantifizierung.

&= Herzkatheteruntersuchung: Bestimmung des PVR, wenn das Echo
einen PAP > 50% des systemischen Druckes ergibt.
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Al = Aorteninsuffizienz; IE = Infektiose Endokarditis; LV = linker Ventrikel;
L-R-Shunt = Links-Rechts-Shunt; PAH = pulmonalarterielle Hypertonie; PVR = pulmonaler GefaR-
widerstand; Qp:Qs = Ratio pulmonaler zu systemischer Fluss; VSD = Ventrikelseptumdefekt.
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Die Entwicklung einer Al oder TI, der Grad eines (residuellen) Shunts, LV-
Dysfunktion, Anstieg des PAP, Entwicklung eines DCRV und Entwicklung
einer diskreten Subaortenstenose (SubAS) sollten ausgeschlossen oder
- sofern echokardiographisch vorhanden - weiter beurteilt werden.

Auf die mogliche Entwicklung eines kompletten AV-Blocks sollte geach-
tet werden. Patienten, die einen bifaszikuldren Block oder transienten,
trifaszikuldren Block nach VSD-Verschluss entwickeln, haben in spateren
Jahren ein erhohtes Risiko fiir das Auftreten eines kompletten AV-Blocks.
Patienten mit LV-Dysfunktion, residuellem Shunt, PAH, AI, RVOTO oder
linksventrikuldrer Ausflusstraktobstruktion (LVOTO) sollten jahrlich nach-
untersucht werden, einschlielich Beurteilung in spezialisierten EMAH-
Zentren. Bei Patienten mit einem kleinen VSD (nativ oder residuell, nor-
malem LV, normalem PAP, asymptomatisch) und ohne weitere Léasionen,
ist ein 3- bis 5-jahriges Intervall sinnvoll. Nach Occluder-Verschluss wird
eine regelmdRige Nachuntersuchung in den ersten zwei Jahren und
anschlieRend in Abhédngigkeit von den Ergebnissen alle 2-4 Jahre emp-
fohlen. Nach chirurgischem Verschluss ohne residuelle Anomalien ist ein
5-Jahresintervall sinnvoll.




2.3 Atrioventrikuldrer Septumdefekt

Diagnostik

w»= Echokardiographie: diagnostische Schliisselmethode, die die Beur-
teilung jeder der anatomischen Komponenten des atrioventrikuldren
Septumdefekts (AVSD), der AV-Klappen und ihrer Verbindungen
(Straddling, Uberreiten) sowie des Schweregrads und des genauen
Substrats der AV-Klappeninsuffizienz, der GroRe und Richtung intra-
kardialer Shunts, der Funktion von LV und RV, PAP und des Vorhan-
denseins oder Fehlens einer Subaortenstenose erlaubt.

B CMR: indiziert, wenn zusdtzliche Quantifizierung von Ventrikel-
volumina und -funktionen oder intrakardiale Shunts fiir die klinische
Entscheidung erforderlich ist.

»= Herzkatheteruntersuchung: Abschdtzung des PVR, wenn im Echo der
PAP > 50% des Systemdrucks ist.

Indikationen fiir eine Korrektur Empfeh- | Evidenz-
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ASD = atrialer Septumdefekt; AV = atrioventrikuldr; AVSD = atrioventrikuldrer Septumdefekt;
LV = linker Ventrikel; LVEF = linksventrikuldre Ejektionsfraktion; LVESD = linksventrikular
endsystolischer Diameter; PVR = PulmonalgefaRwiderstand; VSD = Ventrikelseptumdefekt.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Besonderes Augenmerk sollte auf Rest-Shunts, AV-Klappendysfunktion,
LV- und RV-VergréRerung und -Funktionsstérung, PAP-Erhhung, Sub-
aorten ¢enose und Rhythmusstérungen gerichtet werden. Lebenslange
regel mélige Nachuntersuchung aller Patienten mit AVSD, operiert oder
nicht operiert, wird empfohlen, einschlieflich Evaluation in spezialisier-
ten EMAH-Zentren. Die Haufigkeit von ambulanten Nachuntersuchungen
hangt von dem Vorhandensein und der Schwere von residuellen Defekten
ab. Ein operativ korrigierter AVSD ohne bedeutsame Restdefekte sollte
mindestens alle 2 bis 3 Jahre nachuntersucht werden. In den Féllen mit
Rest a@fekten sollten die Kontrollintervalle kiirzer sein.




2.4 Offener Ductus arteriosus

Diagnostik

»= Echokardiographie: diagnostische Schlisselmethode, die in der
Regel die Diagnose (evtl. schwierig bei Eisenmenger-Physiologie), das
AusmaR der Volumeniiberlastung des linken Ventrikels, PAP, GroRe der
Pulmonalarterien und Rechtsherzveranderungen liefert.

&= CMR/CT: indiziert, wenn eine zusdtzliche Quantifizierung der LV-
Volumina oder Evaluation der PA-Anatomie erforderlich ist.

= Herzkatheteruntersuchung: Abschatzung des PVR, wenn im Echo
PAP > 50% des Systemdrucks ist.
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LV = linker Ventrikel; PAH = pulmonalarterielle Hypertension;
PAP = pulmonalarterieller Druck; PDA = offener Ductus arteriosus;
PVR = PulmonalgefdRwiderstand; SVR = SystemgefdRwiderstand.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Echokardiographische Verlaufskontrollen sollten die GroRe und Funktion
des linken Ventrikels, den PA-Druck, evtl. Rest-Shunt und begleitende
Lasionen einschlieRen. Patienten ohne Rest-Shunt sowie mit normalem
linken Ventrikel und normalem PA-Druck bendtigen keine regelmdRigen
Kontrollen nach den ersten 6 Monaten nach Verschluss.

Patienten mit LV-Dysfunktion und Patienten mit verbliebener Druckerho-
hung im kleinen Kreislauf sollten in Abstanden von 1 bis 3 Jahren in
Abhéangigkeit vom Schweregrad kontrolliert werden, einschlieRlich Eva-
luation in speziellen EMAH-Zentren.




2.5 Linksventrikuldre Ausflusstraktobstruktion

Diagnostik

» Echokardiographie: Der Goldstandard fiir die Diagnose der Aorten-
stenose und zur Beurteilung des Grades der Kalzifizierung, LV-
Funktion, linksventrikuldrer Hypertrophie (LVH) und begleitender
Lasionen. Mittels Doppler-Echokardiographie wird der Schweregrad
der Aortenstenose auf Basis der transvalvuldren Spitzengeschwindig-
keit (Vmax), des mittleren Gradienten sowie der effektiven Klappen-
6ffnungsflache nach der Kontinuitdtsgleichung bestimmt. Die TEE
mag gelegentlich hilfreich sein mit der Planimetrie der Offnungsfla-
che, wenn die Klappe nicht wesentlich verkalkt ist.

&= Belastungsuntersuchung: empfohlen bei asymptomatischen Patien-
ten, besonders in den Féllen mit schwerer Aortenstenose zur Beurtei-
lung und Evaluation des klinischen Status und der Belastungstoleranz,
Blutdruckreaktion und AusmaR von Rhythmusstorungen zur Risiko -
stratifizierung und zur Festlegung des Operationszeitpunktes.

» Low dose Dobutamin-Echokardiographie: hilfreich bei Aortensteno-
se mit linksventrikuldrer Funktionsstorung (niedriger Fluss, niedriger
Gradient).

&= CMR/CT: hauptsdchlich zur Beurteilung des AusmaRes der Dilatation
der Aorta.

&= Herzkatheteruntersuchung: nur notwendig, wenn die nichtinvasive
Evaluation kein eindeutiges Ergebnis liefert.
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LV = linker Ventrikel; LVEF = linksventrikuldre Ejektionsfraktion.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Lebenslange und regelméRige Nachkontrollen sind erforderlich; die Inter-
valle sind abhéngig vom Schweregrad der Stenose. Nach einer Klappen-
intervention sind Kontrollen in jahrlichen Intervallen indiziert. Eine
echokardiographische Evaluierung der Aortenklappe und der Aorten-
wurzel ist erforderlich, um eine Progression der Stenose und Aorten-
dilatation zu erkennen.




Supravalvuldre Aortenstenose

Diagnostik
= Echokardiographie: erlaubt die Diagnose und Abschdtzung des Druck-

gradienten, der allerdings den tatsachlichen Druckabfall iiber die Klappe
liberschatzen kann.

= Bzgl. Belastungstest siehe valvuldre Aortenstenose.

»= CMR/CT: liefert eine prazise anatomische Definition der Lésion selbst
sowie von Begleit-Lasionen der Aorta, der abgehenden GefdRe (Karo-
tiden, NierengefdlRe) und der Pulmonalarterien.

= Herzkatheter: nur wenn nichtinvasive Beurteilung keine Klarheit bringt.

Indikationen zur Intervention Empfeh-  Evidenz-
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Lebenslange, regelmdRige Nachuntersuchungen sind erforderlich, um eine
Progression der Obstruktion (selten) festzustellen, GroRe und Funktion
des linken Ventrikels sowie die Symptomentwicklung zu beurteilen. Auch
nach operativem Eingriff sind regelmdRige Nachuntersuchungen erfor-
derlich, um Re-Stenosen, Entwicklung von Aneurysmen (CMR/CT) oder die
Entwicklung einer koronaren Herzkrankheit zu erkennen. Die Nachunter-
suchung sollte eine Evaluation in einem spezialisierten EMAH-Zentrum
einschlieRen.

Subaortenstenose

Diagnostik

»= Echokardiographie: erlaubt Darstellung des linksventrikuldren Aus-
flusstraktes (LVOT), begleitender Aortenklappenabnormitédten, Aus-
maR der AL, Beurteilung der linksventrikuldren Funktion, linksventri-
kuldrer Hypertrophie und begleitender Lasionen. Mit der Doppler-
Echokardiographie kann der Schweregrad der subvalvuldren Obstruk-
tion festgelegt werden; der Doppelgradient kann das AusmaR der
Obstruktion iiberschitzen und eine Herzkatheteruntersuchung zur
Bestatigung erforderlich machen. Eine TEE ist gelegentlich notwen-
dig, um eine subvalvuldre Membran zu erkennen. 3-D-TEE kann hilf-
reich sein zur Charakterisierung der komplexen Anatomie des LVOT.
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* Dopplergradienten kénnen den Schweregrad der Stenose iiberschdtzen und einer
Bestdtigung durch eine invasive Untersuchung bediirfen.

AI = Aorteninsuffizienz; LV = linker Ventrikel; LVEF = linksventrikuldre Ejektionsfraktion;
LVESD = linksventrikuldr endsystolischer Diameter; LVH = linksventrikuldre Hypertrophie.




Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Lebenslange, regelm@Rige Nachuntersuchungen einschlieRlich Echokardio-
graphie sind bei nichtoperierten Patienten erforderlich, um das AusmaR
der Progression der Obstruktion und der AI, die linksventrikuldre Funktion
sowie die Grole des linken Ventrikels zu beurteilen. Auch postoperativ
sind regelmalige Nachkontrollen notwendig, um Re-Stenosen zu erken-
nen (haufig, besonders bei isolierter Form und bei operativem Eingriff im
Kindesalter), um eine fortschreitende AI sowie Komplikationen wie Rhyth-
musstorungen, AV-Block und iatrogenen VSD zu erkennen. Die Nachsorge
schlieRt Evaluation in spezialisierten EMAH-Zentren ein.

2.6 Coarctation der Aorta (Aortenisthmusstenose)

Diagnostik

&= Echokardiographie: erlaubt Beurteilung der Lokalisation, der Struk-
tur und Ausdehnung der Coarctation, Beurteilung der LV-Funktion und
LVH sowie begleitender Abnormitdten, Weite der Aorta und der supra-
aortalen GefaRe. Dopplergradienten sind nicht niitzlich zur Quanti-
fikation, weder pra- noch postoperativ. Ein diastolisches ,run-off”
(tailing)-Phdnomen ist das verldsslichste Zeichen einer signifikanten
Coarctation oder Re-Coarctation.

= CMR/CT: die bevorzugte nichtinvasive Methode zur Beurteilung der
kompletten Aorta bei Erwachsenen. Sowohl Lokalisation, Ausdehnung
wie Schweregrad der Engstellung der Aorta, der Aortenbogen und die
pra- und poststenotische Aorta, Aneurysmabildung und Kollateralen
konnen beurteilt werden.

&= Herzkatheteruntersuchung: Sie ist mit Druckmessung (peak-to-peak-
Gradient von mehr als 20 mmHg zeigt eine hamodynamisch bedeutungs-
volle Coarctation bei Abwesenheit von stark entwickelten Kollateralen
an) und Angiographie in vielen Zentren Goldstandard fiir die Evalua-
tion der Coarctation vor und nach operativer oder interventioneller Be-
handlung.
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CMR = kardiale Magnetresonanztomographie; CT = Computertomographie.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

® Arterielle Hypertonie in Ruhe oder unter kérperlicher Belastung (hau-
fig, selbst nach erfolgreicher Behandlung). Die Bedeutung von isolier-
tem, belastungsinduzierten Bluthochdruck wird unterschiedlich dis-
kutiert.

bleme und Komplikationen sind:

@ Eine residuelle oder Re-Isthmusstenose kann zu einem systemischen
arteriellen Hochdruck und dessen Komplikationen fiihren oder einen
bestehenden aggravieren.



® Aneurysmen der aszendierenden Aorta oder im Interventionsbereich
sind mit Rupturrisiko und Mortalitat verbunden.

® Besondere Aufmerksamkeit sollte der bikuspiden Aortenklappe,
Mitralklappenveranderungen, friihzeitiger koronarer Herzerkrankung
und Aneurysmen des Circulus Willisi (die meisten Kliniker sehen aktu-
ell keine Indikation fiir ein routinemaRiges Screening bei asymptoma-
tischen Patienten) gelten.

Alle Patienten mit Coarctation sollten mindestens jedes zweite Jahr in
einem spezialisierten EMAH-Zentrum nachkontrolliert werden. Eine Bild-
gebung der Aorta (vorzugsweise mit CMR) ist erforderlich, um die Ana-
tomie oder Komplikationen nach Operation oder Intervention (Restenose
oder Aneurysmenbildung) zu dokumentieren. Die Intervalle CMR/CT sind
vom Ausgangsbefund abhdngig.

2.7 Marfan-Syndrom

Diagnostik

Derzeit beruht die Diagnose des Marfan-Syndroms in erster Linie auf kli-
nischen Zeichen. Eine definitive Diagnose erfordert das Vorhandensein
eines Hauptkriteriums in zwei unterschiedlichen Organsystemen und die
Beteiligung eines dritten Organsystems (Ghenter Nosologie). Diese
Kriterien wurden vor kurzem revidiert und wahrscheinlich wird diese
neue Nosologie die alte in Zukunft ersetzen. Die beiden Kardinalzeichen
des Marfan-Syndroms, Aortenwurzelaneurysma/Dissektion und Linsen-
ektopie, werden mehr gewichtet werden. Zusdtzlich wird die molekularge-
netische Untersuchung eine groRere Rolle spielen.

= Echokardiographie: die echokardiographische Beurteilung der Aorten -
wurzel sollte - zusdtzlich zur Messung des maximalen Diameters -
Messungen des Annulus, des Sinus, des sinotubuliren Ubergangs und
des distalen Diameters der ascendierenden Aorta beinhalten.

= CMR/CT: sollte bei jedem Patienten durchgefiihrt werden, um die
gesamte Aorta inklusive der Aortendimensionen jenseits der Wurzel
darzustellen.

37




Medikamentdse Therapie

Betablocker (aktueller Standard) konnen die Progression der Aortendila-
tation reduzieren und das Uberleben zumindest bei Erwachsenen verbes-
sern. Eine rigorose antihypertensive Therapie sollte auf eine Senkung des
systolischen Blutdrucks auf weniger als 120 mmHg bzw. auf weniger als
110 mmHg bei Patienten mit einer akuten oder Vorgeschichte einer Aor-
tendissektion abzielen. Der Angiotensin II-Rezeptor 1-Blocker Losartan
ist potenziell niitzlich (Wirkung tiber Wachstumsfaktor-R-Antagonismus).
Dazu laufen derzeit klinische Untersuchungen.

Indikationen zur Aortenchirurgi Empfeh- Evidenz-
bei Marfan-Syndrom lungsgrad  grad

behandelt werden
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* ESC-Leitlinien fiir valvuldre Herzerkrankungen (www.escardio.org/quidelines)
divergieren geringfiigig: Es wird hier generell ein Diameter von 45 mm empfohlen,
unabhéngig von anderen Befunden.



Frauen haben im Durchschnitt eine 5 mm kleinere Aorta, was nur teil-
weise durch eine kleinere Kdrperoberfldache erkldrbar ist. Bei kleineren
Individuen sollte wahrscheinlich der auf die Korperoberfliche indizierte
Diameter von 2,75 cm/m? fiir die Entscheidung zur Operation angewandt
werden.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Lebenslange, regelmdRige Kontrolluntersuchungen sollten von erfahre-
nen Spezialisten mit umfassender Expertise in einer Fachklinik durchge-
fiihrt werden. Die echokardiographische Darstellung der Aortenwurzel und
Beurteilung der kompletten Aorta mittels Kardio-MR (oder Computer-
tomographie, falls Kardio-MR kontraindiziert sein sollte) ist von entschei-
dender Bedeutung, vor allem wenn weiterhin eine Dissektion besteht.
Klappeninsuffizienzen und Ventrikelfunktion konnen mittels Echokardio-
graphie verfolgt werden.

Stabile Patienten benétigen eine jahrliche Kontrolluntersuchung mit
Echokardiographie. Ein CMR der gesamten Aorta sollte bei der ersten
Untersuchung durchgefiihrt werden und zumindest fiinfjahrlich wieder-
holt werden, wenn die Aortendiameter jenseits der Wurzel normal sind.
Bei Aneurysmenbildung jenseits der Wurzel sollte mindestens einmal im
Jahr eine CMR-Untersuchung wiederholt werden.

2.8 Rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion

Diagnostik

W= Echokardiographie: diagnostische Schliisselmethode, die die Ebenen
der rechtsventrikuldren Ausflusshahnobstruktion, die Anatomie der
Pulmonalklappe, die rechtsventrikuldre Hypertrophie und zusdtzliche
Lasionen liefern kann. Mittels Doppler-Echokardiographie kann der
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Gradient {iber die Obstruktion gemessen, das Vorhandensein und der
Schweregrad einer Pulmonal- und Trikuspidalinsuffizienz festgelegt
und der rechtsventrikuldre Druck abgeschatzt werden. Die Doppler-
gradienten kdonnen allerdings unzuverldssig sein: Bei Patienten mit
tubuldren Stenosen oder mit Stenosen in Serie (subvalvuldr und val-
vuldr) kann es zur Uberschitzung kommen. Vor allem bei Patienten
mit doppelt gekammertem rechten Ventrikel (double chambered right
ventricle) kann der Gradient wegen ungiinstigen Anschallwinkels unter-
schatzt werden.

Schweregrad: leicht (Spitzengradient < 36 mmHg, Spitzengeschwin-
digkeit < 3 m/s), mittelgradig (36-64 mmHg, 3-4 m/s), schwer (> 64
mmHg, > 4 m/s).

Da Dopplermessungen unzuverldssig sein konnen (siehe oben), sollte
immer die Flussgeschwindigkeit der Trikuspidalinsuffizienz (soweit
vorhanden) mit Abschdtzung des rechtsventrikularen Drucks zusatzlich
in die Bestimmung des Schweregrades einbezogen werden.

B CMR und CT: hilfreich bei der Identifizierung der Ebene der Obstruk-
tion, insbesondere bei subinfundibuldren, bei Conduit- oder bei Pul -
monalaststenosen sowie zur Evaluierung der RV-Funktion und -Anato-
mie. Methoden der Wahl zur Evaluierung von Pulmonalarteriendilata-
tion und peripheren Pulmonalstenosen.

»= Radionukliduntersuchung: kann Perfusionsanomalien in unterschied-
lichen Lungensegmenten bei peripheren Pulmonalstenosen nachweisen
(kann auch mittels CMR gemessen werden).

= Herzkatheteruntersuchung: kann erforderlich sein, um die Ausdeh -
nung, den Schweregrad und die Ebene der Obstruktion (z. B. doppelt
gekammerter rechter Ventrikel) zu bestdtigen.
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ASD = Vorhofseptumdefekt; PS = Pulmonalstenose; RV = rechter Ventrikel;
RVP = RV-Druck; TI = Trikuspidalinsuffizienz; VSD = Ventrikelseptumdefekt.

41



Fiir Conduits vom rechten Ventrikel zur Pulmonalarterie siehe Abschnitt
2.14.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Patienten mit einer rechtsventrikuldren Ausflussbahnobstruktion bediirfen
lebenslanger Kontrolluntersuchungen mit reguldrer Echokardiographie. Die
Haufigkeit der Untersuchungen ist abhdngig vom Schweregrad der
Obstruktion. Die meisten Patienten sollten einmal im Jahr nachunter-
sucht werden, wobei Kontrollen in einem spezialisierten EMAH-Zentrum
eingeschlossen sein sollten. Patienten mit einer leichtgradigen valvula-
ren Pulmonalstenose oder Reststenose miissen lediglich in 5-Jahres-
Abstédnden kontrolliert werden.

2.9 Ebstein-Anomalie

Diagnostik

= Echokardiographie: Diagnostische Schliisselmethode, zeigt die Anato-
mie und Funktion der Trikuspidalklappe, apikale Verlagerung des sep-
talen oder posterioren Segels (bei Erwachsenen > 0,8 cm/m? Kérper-
oberflache), GrolRe des anterioren Segels, Anheftung (,tethering”) des
septalen oder posterioren Trikuspidalklappensegels am Ventrikelsep-
tum bzw. der freien Ventrikelwand, GroRe und Funktion der unter-
schiedlichen Herzkompartimente (rechtes Atrium, atrialisierter Ventri-
kel, verbleibender funktioneller rechter Ventrikel, linker Ventrikel),
rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion und zusatzliche Lasionen.

&= CMR: kann durch seine unbeschrankte Darstellung des dilatierten
rechten Herzens, seiner Funktion und der Trikuspidalklappe fiir die
praoperative Evaluierung eine Rolle spielen.
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ASD = Vorhofseptumdefekt; NYHA = New York Heart Association; PFO = offenes Foramen ovale;
RV = rechter Ventrikel; TI = Trikuspidalinsuffizienz.
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Reguldre Kontrolluntersuchungen (zumindest jahrlich) missen bei allen
Patienten in spezialisierten EMAH-Zentren durchgefiihrt werden. Typische
postoperative Probleme, auf die besonders zu achten ist, sind eine per-
sistierende oder neu auftretende Trikuspidalinsuffizienz, die iiblichen
Komplikationen nach Klappenersatz, Versagen des rechten oder linken
Ventrikels, residuelle atriale Shunts, Arrhythmien und hohergradige AV-
Blockierungen.

2.10 Fallot’sche Tetralogie

Diagnostik

= Echokardiographie: Diagnostische Schliisselmethode, mit der eine
residuelle Obstruktion des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts und
Pulmonalinsuffizienz, residueller Ventrikelseptumdefekt, GroRe und
Funktion des rechten und linken Ventrikels, Trikuspidalinsuffizienz,
systolischer rechtsventrikuldrer Druck, GroRe der Aortenwurzel und Aor -
teninsuffizienz beurteilt werden konnen.

&= CMR/CT: Methode der Wahl zur Messung des Volumens und der
Funktion des rechten Ventrikels, Schweregrad der Pulmonalinsuffizi-
enz, GroRe, Form und Ausweitung der Pulmonalarterien, der ascendie-
renden Aorta und der Position der grofRen Gefdlie oder eines Conduits
in Beziehung zum Sternum (Resternotomie).

= Spiroergometrie: hilft bei der Entscheidung zur zeitgerechten Re-
intervention und liefert prognostische Information.

&= Langzeit-EKG, Event-Rekorder: bei ausgewdhlten Patienten erforder-
lich (hohes Risiko, untersucht wegen vermutlicher oder klinisch mani-
fester Arrhythmie).

&= Herzkatheteruntersuchung: vorbehalten fiir Patienten zur Katheter -
intervention (z. B. zur Verbesserung einer distalen Pulmonalstenose,
perkutaner Klappenersatz) und wenn die nichtinvasiven Untersuchun-
gen nicht zu einer schliissigen Abklarung gefiihrt haben.
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AI = Aorteninsuffizienz; LV = linker Ventrikel; PI = Pulmonalinsuffizienz; RV = rechter Ventrikel;
RVP = RV-Druck; TI = Trikuspidalinsuffizienz; VSD = Ventrikelseptumdefekt.

Indikationen zur EPU und ICD-Implantation

Eine elektrophysiologische Untersuchung (EPU) und/oder Ablation sollte
beim symptomatischen Patienten bei Verdacht und bei dokumentierter
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symptomatischer supraventrikuldrer oder ventrikuldrer Arrhythmie in
Erwdgung gezogen werden.

ICD siehe Abschnitt 1.9 (Arrhythmien und plétzlicher Herztod). Die
Indikation zur ICD-Implantation als Primdrpravention bleibt umstritten.
Bisher konnte keine ideale Risikostratifizierung entwickelt werden.
Folgende Risikofaktoren wurden berichtet: rechts- und/oder linksventri-
kuldre Dysfunktion, ausgedehnte ventrikuldre Fibrose (im CMR), QRS >
180 ms, signifikante PI, nichtanhaltende ventrikuldre Tachykardien (VT)
im Langzeit-EKG, induzierbare VT bei EPU, langjdhrige, palliative Shunt-
Versorgung und hoheres Alter zum Zeitpunkt der Korrekturoperation.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung:

Bei allen Patienten mit ToF sollten regelmaRige Kontrolluntersuchungen
in einem spezialisierten EMAH-Zentrum durchgefiihrt werden. Die Nach-
untersuchung sollte bei den meisten Patienten jahrlich erfolgen; bei sta-
bilen Patienten ohne wesentliche hdmodynamische Einschrankungen kon-
nen die Intervalle auch langer gewahlt werden.

!Zu beachtende Spatkomplikationen:

@ PI: eine signifikante PI tritt fast immer nach transannuldrer Patch-
korrektur auf. Diese kann schlieBlich zu einer symptomatischen RV-
Dilatation und -Dysfunktion fiihren.

® Residuelle RVOTO: kann im Infundibulum auftreten, die Pulmonal -
klappe oder den Pulmonalarterienhauptstamm betreffen oder distal
die Bifurkation und gelegentlich die Aste der linken und rechten Pul -
monalarterie.

® RV-Dilatation und -Dysfunktion: meist durch langjahrige Rest-PI +
RVOTO. Eine signifikante TI kann als Folge der RV-Dilatation auftreten.

® Residueller VSD: kann zur LV-Volumeniiberlastung fiihren.

@ Dilatation der Aortenwurzel: fiithrt haufig zu AI und selten zu Aorten-
dissektion.



® |V-Dysfunktion: kann neben anderen Ursachen (LV-Volumeniiber-
lastung bei langjahrigen palliativen arteriellen Shunts, residuellem
VSD und/oder AI) Folge einer ungiinstigen ventrikuldr-ventrikuldren
Interaktion (PI) sein.

@ Vorhofflimmern/ventrikuldre Tachykardie und Plotzlicher Herztod: als
Folge hamodynamischer Probleme und/oder chirurgischer Narben.

® Endokarditis (selten)

2.11 Transposition der groBen Arterien

Fach Vorhofumkehr-Operation (Mustard oder Senning)
Diagnostik

= Echokardiographie: priméres diagnostisches Verfahren fiir die Beur -
teilung der Grolke und Funktion des System- und subpulmonalen Ven-
trikels, Erkennung einer subpulmonalen Ausflusstraktobstruktion, TI,
Leckage oder Obstruktion des Vorhoftunnels und des pulmonalvendsen
Riickflusses. Eine Stenose der oberen Hohlvene ist jedoch meist schwer
zu erkennen und kann ein TEE erfordern. Eine Kontrast-Echokardio-
graphie ist immer dann indiziert, wenn der Verdacht auf eine Tunnel-
leckage oder -stenose besteht.

»= CMR/CT: zur Beurteilung der Funktion des Systemventrikels und der
Durchgédngigkeit des Vorhoftunnels.

&= Langzeit-EKG, Event-Rekorder: fiir ausgewdhlte Patienten erforder-
lich (Pat. mit hohem Risiko, bei klinischem Verdacht oder bei sympto-
matischer Arrhythmie).

&= Herzkatheteruntersuchung: indiziert, wenn die nichtinvasive Beur -
teilung Fragen offen ldsst oder eine PAH evaluiert werden muss.
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Indikationen zur Intervention bei Empfeh-  Evidenz-
Transposition der groRen Arterien nach lungsgrad  grad
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(systemventrikuldre) Ejektionsfraktion; TI = Trikuspidalinsuffizienz.
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EPU, Ablation und ICD

Da die Vorhofe nicht in {blicher Weise mit dem Katheter erreichbar und
einer ,normalen” EP-Prozedur wegen des Verlaufs des Tunnels nicht
zugénglich sind, sind diese Techniken kompliziert. Sie sollten daher nur
in spezialisierten Zentren mit entsprechender Erfahrung durchgefiihrt
werden. Diese Patienten haben ein erhohtes Risiko fiir einen plétzlichen
Herztod. Atriale Tachyarrhythmien, reduzierte Systemventrikelfunktion
und eine QRS-Dauer > 140 ms sind als Risikofaktoren identifiziert worden
(siehe Abschnitt 1.9 Arrhythmien und plétzlicher Herztod).

Empfehlungen zur Nachuntersuchung:

Alle Patienten sollten mindestens einmal jahrlich in einem spezialisierten
EMAH-Zentrum untersucht werden.

Auf folgende haufige Komplikationen muss geachtet werden:

® Dysfunktion des rechten Systemventrikels.
@ TI: entwickelt sich oft als Zeichen der RV-Dilatation und schreitet fort.

@ Tachyarrhythmien: typisch ist Vorhofflattern; aber auch Vorhofflimmern
und alle anderen Arten von supraventrikuldren Tachykardien konnen
auftreten. Das Auftreten von VTs und Kammerflimmern ist beschrie-
ben worden und ursdchlich fiir plétzlichen Herztod.

@ Bradyarrhythmien: der fortschreitende Verlust der Sinusknoten-Funk-
tion erfordert hdufig eine Schrittmacherimplantation.

@ Intraatriale Tunnelleckagen konnen einen L-R- oder R-L-Shunt verur-
sachen.

@ Obstruktion der systemvendsen und/oder pulmonalvendsen Drainage.

@ Eine subpulmonale Ausflusstraktobstruktion kann durch eine vorwdl-
bende Linksverlagerung des Ventrikelseptums verursacht sein.



[ Arterielle Switch-Operation
Diagnostik

&= Echokardiographie: diagnostische Schliisselmethode. Sie liefert
Informationen iiber die LV-Funktion (global und regional), sowie zur
Erkennung von Stenosen an den arteriellen Anastomosenstellen, vor
allem PS, einer Neoaortenklappeninsuffizienz, sowie der GroRe der
Aorta ascendens und der Angulation des Aortenbogens. Im Truncus
pulmonalis, der Bifurkation und in beiden Pulmonalisasten sollte auf
das Vorhandensein, die Lokalisation und den Schweregrad von Steno-
sen geachtet werden. Die RV-Funktion sollte beurteilt werden und der
systolische RV-Druck sollte gemessen werden (TI-Geschwindigkeit).
Mittels Stress-Echokardiographie ldsst sich eine LV-Dysfunktion demas-
kieren und eine induzierbare Myokardischdamie erkennen.

= CMR: zur Beurteilung der Aorta, sowie von Pulmonalarterienstenosen
und der Flussverteilung zwischen der linken und rechten Lunge.

= CT: zur nichtinvasiven Darstellung der Koronararterien sowie der Ostien
bei Verdacht auf Koronarstenose und als Alternative zum CMR.

&= Radionukliduntersuchung: zur Beurteilung der koronaren Perfusion
bei Verdacht auf eine Myokardischdamie. Ein Lungenperfusionstest
sollte bei Vorliegen einer Pulmonalarterienaststenose durchgefiihrt
werden.

&= Herzkatheteruntersuchung: sie ist einschlieBlich einer Koronarangi -
ographie bei LV-Dysfunktion und bei Verdacht auf Myokardischamie
indiziert.
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* ESC Guidelines on valvular heart disease: www.escardio.org/guidelines




Empfehlungen zur Nachuntersuchung:

Alle Patienten sollten mindestens einmal jahrlich in einem spezialisierten
EMAH-Zentrum untersucht werden.

qu folgende haufige Komplikationen muss dabei geachtet werden:

® linksventrikuldre Funktionsstérung und Arrhythmien: beide kénnen
durch Koronarprobleme bedingt sein (reimplantierte Ostien).

® Dilatation der proximalen Aorta ascendens, die eine A bedingen kann.

® Supravalvuldre PS, Stenosen der Pulmonalarterieniste (einseitig oder
beidseitig).

Nach Rastelli-Operation
Diagnostik

»= Echokardiographie: diagnostische Schliisselmethode. Sie liefert Infor-

mationen zur Beurteilung der links- und rechtsventrikuldren Funk -
tion. Die Verbindung zwischen dem hinten liegenden linken Ventrikel
und der (aufgrund der TGA) vorne positionierten Aortenklappe sowie
die Funktion des Conduits zwischen dem rechten Ventrikel und dem
Truncus pulmonalis sollten dargestellt und mittels Dopplerverfahren
untersucht werden.
Rest-VSDs sind aufgrund des ungewohnlichen Verlaufs des Conduits
oder Patches zur Verbindung des LV mit der Aortenklappe oft schwer
zu beurteilen. Es kann schwierig sein die Dopplergradienten {iber das
Conduit zu messen. Sie konnen zusétzlich unzuverldssig sein. Deshalb
ist eine Abschdtzung des rechtsventrikuldren Drucks iiber die TI-
Geschwindigkeit von besonderer Bedeutung fiir die Beurteilung einer
Conduitstenose.

&= CMR: indiziert, wenn die echokardiographischen Informationen nicht
ausreichend sind (inshesondere zur Beurteilung des RV und des
Conduits).

= Herzkatheteruntersuchung: kann fiir die hamodynamische Beurtei -
lung einer Conduitstenose erforderlich sein.

53




Indikationen zur Intervention Empfeh- Evidenz-
nach Rastelli-Operation lungsgrad  grad

von Conduit-
4 (RV-PA-Conduits).

-VSD klinische
ventrikuldre
, sollte chirurgisch

zwischen LV und
leren Gradienten
i eingeschrankter
Cardiac output)
ndlung in

LV = linker Ventrikel; VSD = Ventrikelseptumdefekt.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung:

Alle Patienten sollten mindestens einmal jahrlich in einem spezialisierten
EMAH-Zentrum untersucht werden. Beachtet werden sollten v. a. die oben
angefiihrten Probleme.

Die hdufigsten Probleme ergeben sich durch das RV-PA-Conduit und bei
Rest-VSD. Ventrikuldre oder supraventrikuldre Arrhythmien konnen eben-
falls auftreten.



2.12 Kongenital korrigierte Transposition der groBen Arterien

Diagnostik

= Echokardiographie: Schlisseldiagnostik zur Darstellung der doppel-
ten Diskordanz. Es ist wichtig Begleitanomalien zu erkennen, insbe-
sondere AV-Klappenanomalien (Ebstein-Malformation) und Insuffizien-
zen, VSD, LVOTO und PS. Die systolische Funktion des (subaortalen)
Systemventrikels und der Grad einer AV-Klappeninsuffizienz konnen
qualitativ beurteilt werden.

»= CMR: liefert Informationen iiber die intrakardiale Anatomie, sowie die
Anatomie der groRen GefdlRe und ist indiziert zur Quantifizierung der
Ventrikelvolumina, deren Masse und EF, wenn erforderlich.

» Langzeit-EKG, Event-Rekorder: fiir ausgewdhlte Patienten erforder-
lich (bei hohem Risiko, bei Verdacht auf oder nachgewiesener klinisch
relevanter Arrhythmie).

»= Herzkatheteruntersuchung: indiziert, wenn die nichtinvasive Diag -
nostik Fragen offen ldsst.

Indikationen zur Interventionen bei Empfeh- | Evidenz-

kongenital korrigierter Transposition lungsgrad |  grad
der groRen Arterien

pie einer schweren
m-AV-Klappe (Trikuspidal-
ung gezogen werden bevor
aortalen) Systemventrikels
evor RVEF < 45%).

rektur (Vorhofumkehr und Ib
r Rastelli, falls bei nicht
filhrbar) kann in Erwdgung
n der linke Ventrikel an
tiert ist.

AV = atrioventrikuldr; RVEF = EF des rechten Systemventrikels; VSD = Ventrikelseptumdefekt.




Empfehlungen zur Nachuntersuchung:

Patienten mit einer ccTGA bendtigen lebenslang Kontrolluntersuchungen
in einem spezialisierten EMAH-Zentrum mit jahrlichen Intervallen, spe-
ziell wegen Uberleitungsstorungen (AV-Block), Dysfunktion des System-
ventrikels sowie der dazugehdrigen AV-Klappe.

2.13 Patienten nach Fontan-Operation

Diagnostik

&= Echokardiographie: Basisdiagnostik hinsichtlich Ventrikel- und
Klappenfunktion. Um die Region der Fontan-Anastomosen addquat dar-
zustellen sind in der Regel TEE oder andere zusdtzliche bildgebende
Verfahren erforderlich.

= Jahrliche Blutuntersuchung: sollte Blutbild, Serum-Albumin, Leber-
und Nierenfunktionsparameter beinhalten. Bei V. a. Eiweilverlust-
enteropathie (protein losing enteropathy - PLE) sollte die &x1-Anti -
trypsin-Clearance berechnet werden.

= CMR/CT: besonders hilfreich zur Beurteilung von Fontan-Anastomo -
sen, Kollateralen und Pulmonalvenen (z. B. pulmonalvendse Obstruk-
tion durch vergroRerten rechten Vorhof) sowie einer seitendifferen-
ten Lungenperfusion.

&= Leberdiagnostik: durch Sonographie (und ggf. CT) zur Erfassung einer
Fibrose, Zirrhose oder eines Lebertumors.

»= Herzkatheteruntersuchung: bei unklaren Odemen, Leistungsver-
schlechterung, neu einsetzenden Arrhythmien, Zyanose oder Hamo-
ptysen sollte die Indikation zur Herzkatheteruntersuchung groRziigig
gestellt werden. Sie liefert Information tber die Ventrikel- und Klap -
penfunktion, die Hamodynamik inklusive PVR, Stenosen im Bereich
der Fontan-Zirkulation und abnorme GefdRe (Kollateralen, Fisteln).
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Medikamentose Therapie

&= Antikoagulation: Blutstase im rechten Vorhof und Gerinnungs-
storungen kdnnen zu einer Thrombose prddisponieren. Die Gefahr
subklinischer, rezidivierender Lungenembolien, die einen Anstieg des
PVR verursachen, hat dazu gefiihrt, dass von einem Teil der Zentren
eine lebenslange Antikoagulation empfohlen wird. Wegen des Fehlens
harter Daten variiert die derzeitige Praxis allerdings. Eine Antikoa-
gulation ist in jedem Fall bei Vorhofthromben, Vorhofarrhythmien und
nach thromboembolischen Ereignissen indiziert.

&= Antiarrhythmische Therapie: Der Verlust des Sinusrhythmus kann
eine rasche hamodynamische Verschlechterung herbeifiihren, so dass
anhaltende Arrhythmie als Notfall betrachtet werden muss.

Da die medikamentdse Kardioversion oft ineffektiv ist, ist die elektri-
sche Kardioversion Therapie der Wahl. Amiodaron kann zur Rezidiv-
prophylaxe effektiv sein, hat bei Langzeitgabe aber viele Nebenwir -
kungen. Sotalol kann eine Alternative sein. Die Indikation zur Radio -
frequenzablation sollte groRziigig gestellt werden, obwohl diese Art
von Arrhythmien katheterinterventionell schwierig zu behandeln ist.
Ein antitachykarder Vorhof-Schrittmacher kann hilfreich sein. Fiir eine
AV-sequentielle Stimulation sind epikardiale Elektroden erforderlich.
Das Auftreten von Arrhythmien sollte Anlass zur unmittelbaren hamo-
dynamischen Abklarung sein.

&= Medikamentdse Therapie des EiweiBverlustsyndroms (PLE): Sie
bleibt eine Herausforderung. An Therapiemdglichkeiten wurden (nach
Ausschluss hamodynamischer Probleme!) unter anderem vorgeschla-
gen: Kochsalzrestriktion, eiweillreiche Kost, Diuretika, ACE-Hemmer
(mitunter schlecht toleriert), Steroide, Albumin-Infusionen, Heparin
subkutan, Anlage eines Fensters (evtl. katheterinterventionell) und
letztlich die Transplantation.
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Chirurgische/Interventionelle Behandlung

Bei Patienten mit ,versagendem Fontan-Kreislauf” (,failing Fontan”:
Kombination von therapierefraktdren Arrhythmien, Dilatation des rech-
ten Vorhofs, zunehmender AV-Klappeninsuffizienz, Verschlechterung der
Ventrikelfunktion und/oder Vorhofthromben) sollte eine Operation in
Erwdgung gezogen werden. In sehr erfahrenen Zentren hat die Umwand-
lung einer atriopulmonalen Anastomose in eine ,energieeffizientere”
totale kavopulmonale Anastomose, in Verbindung mit rhythmuschirurgi-
schen MaBnahmen, gute Kurzzeitresultate geliefert. Sie ist aber mit einer
signifikanten operativen Mortalitdt und anhaltender Morbiditat verbun-
den, wobei in den meisten Fallen weiterhin die Notwendigkeit einer kon-
tinuierlichen medikament6sen Therapie und einer Schrittmacher-Implan-
tation besteht. Wenn die Konversionsoperation relativ spat durchgefiihrt
wird, sind die Resultate oft unbefriedigend und es kann eine Herztrans-
plantation notwendig werden. Der beste Zeitpunkt fiir die Konversions-
operation ist allerdings immer noch schlecht definiert. Katheterinter-
ventionen konnen zum Verschluss residueller Shunts bei Fenestrierung,
zur Beseitigung von Stenosierungen im Bereich der Fontan-Zirkulation
sowie zum Verschluss von Kollateralen bzw. Fisteln erforderlich werden.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Fontan-Patienten sollten mindestens jdhrlich in einem spezialisierten
EMAH-Zentrum nachbetreut werden. Die Nachuntersuchung umfasst dabei
Echokardiographie, EKG, Blut- und Belastungsuntersuchungen. Intervalle
fiir CMR und Lebersonographie (CT) missen individuell festgelegt werden.
Eine umfassende Abkldrung ist fiir Patienten mit Hinweisen auf einen
wversagenden Fontan-Kreislauf” obligatorisch. Selbst geringe Obstrukti-
onen des kavopulmonalen oder pulmonalvendsen Flusses kdnnen rele-
vante hamodynamische Auswirkungen haben und bediirfen besonderer
Beachtung.



2.14 RV-PA-Conduits (rechtsventrikuldr-pulmonalarterielle Conduits)

Diagnostik

= Echokardiographie: Basisdiagnostik, die Information tiber GroRe und
Funktion beider Ventrikel, PI, TI sowie assoziierter Anomalien liefert.
Gradienten iiber das Conduit kdnnen schwierig zu erfassen sein und
sind hdufig unzuverldssig. Zur Beurteilung einer Conduit-Stenose
sollte daher prinzipiell auch der iiber die TI ermittelte RV-Druck her-
angezogen werden.

»= CMR/CT: kann zur Beurteilung des Conduits (Stenosegrad), der PA,
der Koronaranatomie, sowie fiir die Beurteilung des RV- und des PI-
Grades erforderlich werden. Vor eine Re-Sternotomie muss die Lage-
beziehung des Conduit/RV zum Sternum beurteilt werden.

™= Herzkatheteruntersuchung: immer erforderlich, wenn eine Inter-
vention in Erwdgung gezogen wird.

Indikationen zur Intervention Empfeh-  Evidenz-
bei Patienten mit RV-PA-Conduit lungsgrad  grad

mit systolischem RV-
hwindigkeit > 3,5 m/s;
eringer sein) und/oder
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PI sollte eine

, wenn mind. eines
rhanden ist:
sfahigkeit
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e RV-Dysfunktion,
dest mittelgradig),
80 mmHg

,3 m/s),

rikuldre Arrhythmien.

PI = Pulmonalinsuffizienz; RV = rechter Ventrikel;
RVOTO = rechtsventrikuldre Ausflusstrakt-Obstruktion; TI = Trikuspidalinsuffizienz.

so
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Eine regelmdRige Nachbetreuung in einem spezialisierten EMAH-Zentrum
wird mindestens alle 12 Monate empfohlen. Besonderer Aufmerksamkeit
bediirfen die kardiopulmonale Belastbarkeit (Spiroergometrie), der systo-
lische RV-Druck (Gradient im Conduitbereich), die TI und Arrhythmien.

2.15 Eisenmenger-Syndrom und
schwere pulmonalarterielle Hypertonie

Empfehlungen zur gezielten Therapie Empfeh- | Evidenz-
der pulmonalarteriellen Hypertonie bei lungsgrad | grad

Patienten mit angeborenem Herzfehler
r PAH bei AHF
en Zentren erfolgen.
bei Patienten I I
sterase-5-Inhibitoren
ei Patienten mit
WHO-FC III* erwogen
ie kann bei Patienten
in WHO-FC III erwo-
* Neuere Daten unterstiitzen den Einsatz von ERA wie Bosentan be1 idiopathischer PAH und
PAH, die mit Bindegewebserkrankungen assoziiert ist, schon in WHO-Funktionsklasse II.

in WHO-FC IIT*
llten bei E1senmenger-
en.

Vergleichbare Daten sind fiir Patienten mit Eisenmenger-Syndrom aber nicht vorhanden.
Aufgrund erheblicher Unterschiede im natiirlichen Krankheitsverlauf konnen die Ergebnisse der
PAH-Studien nicht einfach auf Patienten mit PAH bei AHF angewandt werden. Weitere Studien

werden ben6tigt, bevor entsprechende Empfehlungen abgegeben werden kdonnen.
AHF = angeborene Herzfehler; ERA = Endothelin-Rezeptorantagonist;
PAH = pulmonalarterielle Hypertonie; WHO-FC = World Health Organization-Funktionsklasse.




2.16 Management zyanotischer Patienten

Spatkomplikationen:

= Hyperviskositdatssymptome: Kopfschmerz, Mattigkeit, Schwindel,
Miidigkeit, Tinnitus, Verschwommensehen, Parasthesien von Fingern,
Zehen und Lippen, Muskelschmerzen und Schwache. Unwahrscheinlich
bei einem Patienten ohne Eisenmangel mit einem Hamatokrit < 65%.

&= Blutungen: Zahnfleischbluten, Epistaxis, Menorrhagien, Hamoptysen
(haufigste bedeutsame Blutung und externe Manifestation einer intra-
pulmonalen Blutung, die nicht das AusmaR der parenchymatdsen Blu-
tung widerspiegelt).

= Thrombose: verursacht durch Koagulationsstérungen, Blutstase in
dilatierten Herzkammern und GefaRen, Atherosklerose und/oder endo-
theliale Dysfunktion, die Anwesenheit von thrombogenem Material
(z. B. Conduits) sowie Arrhythmien.

&= Zerebrovaskuldre Ereignisse: konnen durch thromboembolische
Ereignisse (paradoxe Embolien), rheologische Faktoren (Mikrozytose),
endotheliale Dysfunktion und ,traditionelle” atherosklerotische Risiko-
faktoren verursacht werden. Das AusmaR einer sekundaren Erythrozy -
tose ist per se kein Risikofaktor. Die Mikrozytose, verursacht durch
Eisenmangel bedingt durch inaddquate Aderldsse, ist der starkste
unabhéngige Pradiktor fiir zerebrovaskuldre Ereignisse.

»= Paradoxe Embolien: kdnnen durch supraventrikuldre Arrhythmien
oder transvendse Sonden/Katheter verursacht werden.

= Eisenmangel: wird hdufig durch inaddquate Aderldsse verursacht.
&= Arrhythmien: supraventrikuldr und ventrikular.

= Infektiose Komplikationen: Endokarditis, zerebrale Abszesse, Pneu -
monie.

&= Nierenfunktionsstorungen: haufig, verursacht durch funktionelle und
strukturelle Anomalien der Nieren.
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= Cholelithiasis: kann durch eine Cholezystitis/Choledocholithiasis
kompliziert werden.

®= Rheumatologische Komplikationen: beinhalten Gichtarthritis,
hypertrophe Osteoarthropathie, Kyphoskoliose.

Diagnostik:

Die Sauerstoffsattigung muss in Ruhe mittels Pulsoxymetrie iiber minde-
stens 5 Minuten bestimmt werden. Die Belastungskapazitdt sollte regel-
maRig, vorzugsweise mittels 6-Minuten-Gehtest, beurteilt werden.

Die Blutabnahme sollte einschlieRen: Blutbild einschl. MCV, Serum-Ferritin
(Serum-Eisen, Transferrin und Transferrinsdttigung konnen fiir einen friih-
zeitigeren Nachweis eines Eisenmangels erforderlich sein), Kreatinin,
Harnsdure, Gerinnungsparameter, BNP oder pro-BNP; Folsdure und Vita-
min B12 bei Vorliegen eines erhohten MCV-Wertes und bei normalem
MCV aber erniedrigtem Serum-Ferritin.

|\Iichtige Hinweise fiir Laboruntersuchungen:

® Gerinnungsparameter: Das Plasmavolumen ist aufgrund der sekunda-
ren Erythrozytose reduziert; bei Hamatokrit > 55% muss die Menge
an Natriumzitrat an den Hamatokrit-Wert angepasst werden.

@ Hamatokritbestimmung mit einem automatisierten elektronischen
Zahlgerat (Mikrohdmatokrit-Zentrifugation) fiihrt zu falsch hohem
Hamatokrit (plasma trapping).

® Die Glukosekonzentration kann reduziert sein (gesteigerte in-vitro-
Glykolyse aufgrund der erhohten Menge an roten Blutkorperchen).



Medikamentose Therapie

Bzgl. einer spezifischen PAH-Therapie s. Abschnitt 2.15 (Eisenmenger-
Syndrom & schwere PAH).

= Arrhythmien: Sinusrhythmus sollte moglichst erhalten werden. Eine
medikamentdse Therapie sollte mit besonderer Vorsicht und in der
Regel stationdr eingeleitet werden. Transvendse Schrittmacher/ICD-
Sonden miissen vermieden werden.

W= Ein therapeutischer Aderlass sollte nur bei moderatem/schweren
Hyperviskositatssyndrom aufgrund einer sekundédren Erythrozytose
(Hamatokrit > 65%) erfolgen, nachdem eine Dehydratation und ein
Eisenmangel als Ursache der Beschwerden ausgeschlossen wurde.
Wéahrend eines Aderlasses ist ein isovoldmischer Fliissigkeitsersatz
(750-1000 ml isotonische Kochsalzldsung bei Entfernung von 400-
500 ml Blut) erforderlich.

= Bluttransfusionen kénnen bei einer Eisenmangelandmie erforderlich
werden (Hamoglobin inaddquat im Verhdltnis zur Sauerstoffsatti-
gung).

= Eisensubstitution sollte im Fall eines Eisenmangels (MCV < 80 fL)
erfolgen. Engmaschige Kontrollen sind wegen der Gefahr eines iiber-
schieBenden Hb-Anstieges (Rebound-Effekt) zu empfehlen.

&= RoutinemaRige orale Antikoagulation/ASS: Derzeit verfiigbare Daten
zeigen keinen Vorteil fiir zyanotische Patienten hinsichtlich einer Ver-
hiitung thromboembolischer Komplikationen. Es besteht demgegen-
liber aber ein erhohtes Blutungsrisiko.

= Indikation fiir orale Antikoagulation: Vorhofflattern/-flimmern (Ziel-
INR 2-2,5; hoherer Ziel-INR bei mechanischer Klappe).

&= Hamoptysen: zur Abkldrung wird zumindest eine Thorax-Rontgenauf-
nahme bendtigt. Falls verdachtige Verschattungen vorhanden sind,
sollte ein CT nachfolgen. Eine Bronchoskopie ist risikobehaftet und
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liefert selten hilfreiche Information. Die Therapie beinhaltet: Abset-
zen von ASS, nichtsteroidalen Antiphlogistika und oralen Antikoagu-
lantien; Ausgleich einer Hypovoldmie und Andmie, kdrperliche Scho-
nung und Unterdriickung eines (nicht-produktiven) Hustens. Eine
selektive Embolisation von Bronchialarterien kann bei therapierefrak-
tarer intrapulmonaler Hdmorrhagie/Hamoptyse notwendig werden.

&= Hyperurikamie: Es gibt keine Indikation zur Therapie einer asympto-
matischen Hyperurikdmie.

Die akute Gichtarthropathie wird mit oralem oder intravendsem
Colchicin, Probenecid und antiinflammatorischen Medikamenten
behandelt. Besonders muss auf die Nierenfunktion und das Auftreten
von Blutungen geachtet werden. Urikosurika (z. B. Probenecid) oder
Urikostatika (z. B. Allopurinol) dienen der Rezidiv-Prophylaxe.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Alle zyanotischen Patienten benétigen lebenslang eine Nachbetreuung
in Intervallen von 6-12 Monaten. Diese sollte an einem spezialisierten
EMAH-Zentrum und in enger Zusammenarbeit mit dem Hausarzt erfolgen.

isikoreduzierende Strategien bei Patienten mit zyanotischen
ngeborenen Herzfehlern:

Das Hauptaugenmerk liegt auf prophylaktischen MaRnahmen, die helfen,
Komplikationen zu vermeiden. Folgende Expositionen/Aktivitaten sollten
vermieden werden:

® Schwangerschaft

® Eisenmangel und Andmie (absolute Vermeidung routinemaRiger Ader -
lésse, um einen bestimmten Hb-Wert anzustreben!)

@ Dehydratation



@ Infektionen: jahrliche Influenzaimpfung, Pneumokokkenimpfung (alle
5 Jahre)

@ Rauchen, Drogenabusus, Alkohol
@ Transvendse Schrittmacher/ICD-Sonden
@ Korperliche Uberanstrengung

® Akute Hitze-Exposition (Sauna, heiRes Baden/Duschen)

I\ndere Strategien zur Risikoreduktion beinhalten:
@ Gebrauch eines Luftfilters bei Infusionen zur Pravention vor Luft-
embolien.

@ Konsultation eines EMAH-Kardiologen vor Einstellung auf ein neues
Medikament oder vor Durchfiihrung einer chirurgischen/interventio-
nellen Behandlung

@ Umgehende Therapie von Atemwegsinfekten

@ Zuriickhaltender Gebrauch von Arzneimitteln, die die Nierenfunktion
beeintrachtigen

® Beratung iiber Kontrazeption
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