Leitlinien

Kardiologe 2011 - 5:157-161

DOI 10.1007/512181-011-0341-3

Online publiziert: 19. Mai 2011

© Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie -
Herz- und Kreislaufforschung eV.
Published by Springer-Verlag -

all rights reserved 2011

Die neue ESC-Leitlinie [1] folgt der ers-
ten zu diesem Thema vero6ffentlichten
Version der ESC aus dem Jahr 2003 [2].
Von den Kardiologischen Fachgesell-
schaften Deutschlands, Osterreichs und
der Schweiz wurden erstmals 2008 me-
dizinische Leitlinien zur Behandlung von
EMAH veroffentlicht [3]. In der Folge-
zeit wurden 2008 auch vom American
College of Cardiology und der American
Heart Association Leitlinien zum Ma-
nagement von EMAH publiziert [4], und
2009 erfolgte eine Neuauflage der ent-
sprechenden kanadischen Leitlinien [s5].
In Deutschland wurden neben den Be-
handlungsleitlinien auch Empfehlungen
zur Versorgungsverbesserung von EMAH
[6] und zum Erwerb der Zusatzqualifika-
tion ,EMAH® [7] herausgegeben.

Im vorliegenden Kommentar sollen
das Konzept der neuen ESC-Leitlinien
sowie ihre Relevanz und landesspezifi-
sche Aspekte fiir Deutschland dargestellt
werden. Dartiber hinaus werden wesentli-
che Anderungen zu vorhergehenden Leit-
linien bzw. Unterschiede zu den amerika-
nischen Leitlinien aufgezeigt.
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Kommentar zu den neuen
Leitlinien (2010) der Europaischen
Gesellschaft fur Kardiologie

(ESC) zum Management von
Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH)

Konzept der neuen ESC-Leitlinie

Die ESC-Leitlinien von 2003 wie auch die
spater von den deutschsprachigen Fach-
gesellschaften publizierten Leitlinien zur
Behandlung von EMAH verfiigen tiber
einen umfassenden allgemeinen Teil,
der die Grundlagen der Behandlung von
EMAH-Patienten abhandelt. In den neu-
en ESC-Leitlinien wird explizit auf die
Bedeutung dieses allgemeinen Teils der
Erstfassung hingewiesen und die entspre-
chende Beachtung empfohlen.

Aufgrund der fiir Leitliniendokumen-
te streng limitierten Seitenanzahl musste
in der 2003-Version ebenso wie in der da-
ran angelehnten deutschsprachigen Ver-
sion der Teil tiber die spezifischen Herz-
fehler kurz gehalten und daher ledig-
lich in Tabellenform abgehandelt werden
(eine Langversion der deutschsprachigen
Version wurde zwar in Buchform verof-
fentlicht 8], ist in dieser Form aber nicht
frei zugénglich). Die kurze Form und der
simplifizierende Inhalt haben den prak-
tischen Gebrauch naturgemaf} erschwert.

Die in der Zwischenzeit neuen Er-
kenntnisse auf diesem Gebiet waren we-

sentlicher Grund fiir die Neuauflage.
Weiterhin sollte damit auch der wach-
senden Bedeutung dieses Spezialgebiets
der Kardiologie Rechnung getragen wer-
den (derzeit rechnet man in Europa mit
ca. 2,3 Mio. EMAH), wobei man auch er-
kannt und weitgehend akzeptiert hat, dass
insbesondere bei Erwachsenenkardiolo-
gen ein nicht unerhebliches Informations-
defizit iber das Management von EMAH
besteht.

Um diesen Anforderungen entspre-
chend Rechnung zu tragen, musste in
dem neuen Dokument der Teil mit den
allgemeinen Betrachtungen kurz gehalten
und auf jene Inhalte beschrankt werden,
die fiir das Verstdndnis im speziellen Teil
und fir Querverweise erforderlich sind.

Der Hauptteil des aktuellen Doku-
ments ist diesmal ausdriicklich den ein-
zelnen Herzfehlern gewidmet, wobei in
18 Kapiteln die bei Erwachsenen am hau-
figsten beobachteten Erkrankungsgrup-
pen abgehandelt werden. Obwohl bei
der Fiille unterschiedlicher Erkrankun-
gen und der gleichzeitigen Umfangsbe-
schriankung fiir das Leitliniendokument
Kompromisse eingegangen werden muss-
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ten, war in dieser Form nun eine wesent-
lich umfassendere Darstellung der einzel-
nen Herzfehler méglich.

Unter ,,Einleitung und Hintergrund®
werden in den einzelnen Sektionen je-
weils Prévalenz, genetische Aspekte, De-
finitionen und Klassifikationen sowie pa-
thophysiologische Grundlagen der spe-
zifischen Erkrankung présentiert. Eben-
so wird eine kurze Zusammenfassung der
klinischen Prasentationen sowie des na-
tiirlichen bzw. postoperativen Verlaufs
(Symptome, Komplikationen, Progno-
se) gegeben, soweit es fiir das Verstindnis
der weiteren Managementempfehlungen
erforderlich ist. Der Schwerpunkt liegt
bei der diagnostischen Aufarbeitung (Rol-
le der verschiedenen diagnostischen Ver-
fahren — wann sollte man mit welcher Me-
thode nach welchen Befunden suchen),
den Indikationen zur chirurgischen und
katheterinterventionellen Behandlung so-
wie auf konkreten Empfehlungen fiir die
Nachuntersuchung (worauf ist besonders
zu achten, wie oft sollten Kontrollen er-
folgen, welche therapeutischen Konse-
quenzen sind zu ziehen). Zusitzlich wird
auf korperliche Belastbarkeit, Schwanger-
schaft und Endokarditisprophylaxe bei
den einzelnen Herzfehlern hingewiesen.

Trotz zunehmender Erfahrungen auf
dem Gebiet der angeborenen Herzfeh-
ler und neuen Publikationen sind ran-
domisierte wie auch groflere prospekti-
ve Studien immer noch die Ausnahme.
Somit basiert der iiberwiegende Teil der
Empfehlungen auf kleineren Studien, re-
trospektiven Untersuchungen, Registern
und letztlich Expertenkonsensus, entspre-
chend einem Evidenzgrad C.

Relevanz der Leitlinie
fiir Deutschland und
landesspezifische Aspekte

Das Dokument ist unter starker Beteili-
gung deutscher Experten erstellt worden
und soll auch fiir Deutschland den neuen
Standard darstellen.

In der neuen ESC-Leitlinie werden As-
pekte der Versorgungsstruktur sowie der
spezifischen Weiterbildung lediglich kurz
gestreift, und es wird auf die 2003-Version
bzw. auf ein noch zu erstellendes eigenes
ESC-Dokument zu diesen beiden Punk-
ten verwiesen. Deutschland hat in die-
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sem Bereich aber bereits eine Vorreiter-
rolle eingenommen: Die Empfehlungen
zur Versorgungsstruktur [6] sowie zum
Erwerb der Zusatzqualifikation ,, EMAH-
Kardiologie“ wurden von den Fachge-
sellschaften fiir Kardiologie, Padiatrische
Kardiologie und Herz-Thorax-Gefafichi-
rurgie gemeinsam verdffentlicht. Der Er-
werb der Zusatzqualifikation [7] wird be-
reits praktiziert. Bis zum November 2010
wurden bereits 224 Kardiologen/-innen
zertifiziert.

Der Zertifizierungsprozess fiir die An-
erkennung als ,iiberregionales EMAH-
Zentrum® ist bereits ausgearbeitet, und
die praktische Umsetzung soll in Kiir-
ze beginnen. Fiir diese beiden Punkte ist
weiterhin auf die entsprechenden Leitli-
niendokumente der deutschen Fachge-
sellschaften zu verweisen [6, 7].

Unterschiede zwischen der

neuen Leitlinie und dem
ESC-Dokument von 2003 bzw. der
Leitlinie der deutschsprachigen
Fachgesellschaften

Durch die neue Struktur wurde erst eine
entsprechend differenzierte Darstellung
von Diagnostik, Therapie und Nachsorge
der einzelnen Herzfehler moglich, sodass
viele Details in diesem Dokument erst-
mals dargestellt sind. Wie im Weiteren
dargestellt, ergeben sich auf Detailebene
zwar Unterschiede zu den Empfehlungen
in den fritheren Dokumenten, zu substan-
ziellen Anderungen ist es allerdings nicht
gekommen.

Zusammenfassend ergeben sich v. a.
folgende Aspekte:

Im Bereich der Diagnostik ist es zu
einer noch stirkeren Verschiebung von
der invasiven zur nichtinvasiven Abkla-
rung gekommen. Die Echokardiogra-
phie behalt dabei eindeutig die Schliissel-
position. Daneben hat die kardiale Mag-
netresonanzuntersuchung (CMR) einen
ganz hohen Stellenwert in den diagnosti-
schen Algorithmen erhalten. In der neu-
en Leitlinie wird dem sowohl bei den ein-
zelnen Erkrankungen Rechnung getragen
als auch im allgemeinen Teil, der einen
Uberblick iiber die Indikationen zur Mag-
netresonanzuntersuchung (sowie Com-
putertomographie) enthilt. Zudem wer-

den die Indikationen zur invasiven Unter-
suchung detailliert dargestellt.

Entsprechend diesem Konzept basie-
ren auch die Interventionsempfehlun-
gen stirker auf nichtinvasiv als auf inva-
siv erhobenen Daten. Damit kam es auch
zu Verschiebungen in den zu erhebenden
Parametern. So hat z. B. die Quantifizie-
rung von Shuntverbindungen (Qp:Qs)
mittels invasiv erhobener Sauerstoffsat-
tigungswerte an Bedeutung verloren.
Demgegeniiber treten die Beurteilung
der echokardiographisch oder mit CMR
detektierten ventrikuldren Volumenbe-
lastung als Folge des Shunts bzw. die ma-
gnetresonanztomographischen Berech-
nungen der Fliisse im grofien und klei-
nen Kreislauf zunehmend in den Vorder-
grund. Ahnlich wie in anderen Leitlinien
basieren Behandlungsindikationen (z. B.
bei obstruktiven Lisionen) vermehrt auf
dopplerechokardiographisch ermittelten
Gradienten bzw. Flussgeschwindigkeiten.
Dabei wird aber in der neuen ESC-Leit-
linie auch explizit auf die methodenspe-
zifischen Limitationen und die evtl. not-
wendige Absicherung durch andere Me-
thoden hingewiesen.

Zusétzlich erfolgte jetzt auch eine Fest-
legung der Empfehlungsklassen. Es wur-
de klar Stellung bezogen, wann eindeu-
tiger Expertenkonsens (Klasse I) besteht
und wann eine kontroverse Beurteilung
(Klasse IT a oder b) vorliegt.

Mit detaillierteren Unterteilun-
gen wurde v. a. den Unterschieden zwi-
schen symptomatischen und asympto-
matischen Patienten Rechnung getragen.
Weitere Beispiele hierfiir sind die genau-
ere Differenzierung des Ausmafles einer
pulmonalarteriellen Hypertension bei
Shuntvitien, die Unterscheidung, ob bei
einer rechtsventrikuldren Ausflusstrakt-
obstruktion eine Katheterintervention
oder nur ein Klappenersatz moglich ist,
und ihre Folgen fiir die Interventionsin-
dikation sowie der Einfluss der Existenz
einer progredienten Aorteninsuffizienz
auf die Operationsindikation bei Ventri-
kelseptumdefekt bzw. Subaortenstenose.
Auch das Problem der Indikationsstel-
lung zur Operation bei Pulmonalinsuffi-
zienz nach Korrektur einer Fallot-Tetralo-
gie wird diesmal detaillierter abgehandelt.

Eine weitere Anderung besteht dar-
in, dass bei rechtsventrikuldren Ausfluss-
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Zusammenfassung

Die 2010 erschienenen neuen Leitlinien der
Europaischen Gesellschaft fiir Kardiologie
zum Management von Erwachsenen mit an-
geborenen Herzfehlern (EMAH) wurden von
der Deutschen Gesellschaft fiir Kardiologie
bestatigt und die Pocket-Version ins Deut-
sche libersetzt. In einem Kommentar zu den
neuen Leitlinien wird das Konzept der neu-
en Fassung erlautert. Es werden besonde-

re Aspekte fiir Deutschland hervorgehoben
und die wesentlichen Unterschiede im Ver-
gleich zur 1. Fassung aus dem Jahr 2003 bzw.
zu den bisherigen Leitlinien der deutsch-
sprachigen Fachgesellschaften zusammen-
gefasst. SchlieBlich wird das Dokument noch
den entsprechenden aktuellen Leitlinien der
American Heart Association und des Ameri-

can College of Cardiology gegeniibergestellt.
Die neue ESC-Leitlinie sollte den neuen Stan-
dard fiir Deutschland darstellen und durch
die deutschen Empfehlungen fiir die Versor-
gungsstrukturen und die Zusatzqualifika-
tion fiir EMAH-Kardiologie erganzt werden.
Im Vergleich zu den fritheren Dokumenten
steht nun ein umfassenderes Dokument mit
praziseren Empfehlungen zur Verfiigung, das
wesentlich zur weiteren Verbesserung der
EMAH-Versorgung beitragen kann.

Schliisselworter

Erwachsene - Angeborener Herzfehler -
Patientenmanagement - Leitlinie -
Europdische Gesellschaft fiir Kardiologie

ESC Guidelines for the Management of Grown-up Congenital Heart

(GUCH) Disease

Abstract

The new Guidelines of the European Society
of Cardiology for the Management of Grown-
up Congenital Heart (GUCH) Disease, pub-
lished in 2010, have been endorsed by the
German Cardiac Society and the pocket ver-
sion has been translated. The present com-
ments outline the concept of the new docu-
ment, specific German aspects are highlight-
ed and the most important differences com-
pared to the previous version published in
2003 and to the guidelines published by the
German-speaking societies are summarized.
Finally, the document is compared to the re-
cent guidelines of the American Heart Asso-
ciation and the American College of Cardiol-
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ogy. The new ESC guidelines should be the
new standard for Germany together with the
German recommendations for the organiza-
tion of care for GUCH and the accreditation in
the subspecialty GUCH. Compared to previ-
ous documents the guidelines provide more
comprehensive information with more pre-
cise recommendations that should help to
improve the quality of care.

Keywords

Adults - Congenital heart disease - Patient
management - Guidelines - European
Society of Cardiology

traktobstruktionen die Relation zwischen
Systemdruck und rechtsventrikuldrem
Druck (wie es bei Shuntvitien sinnvoll ist)
als Entscheidungskriterium fiir Interven-
tionen verlassen und durch Absolutwerte
ersetzt wurde (bei symptomatischen Pa-
tienten mit normaler rechtsventrikularer
Funktion 260 mmHg, bei asymptomati-
schen Patienten >80 mmHg).

Der zunehmenden Bedeutung von Ka-
theterinterventionen wurde noch mehr
Rechnung getragen, v. a. beim interven-
tionellen Verschluss von Shuntvitien, bei
der Stentversorgung von Aortenisthmus-
stenosen bzw. Restenosen und beim per-
kutanen Klappenersatz.

Erstmals enthalten sind auch Empfeh-
lungen zur Indikation fiir eine spezifische
medikamentdse Behandlung der pulmo-
nalarteriellen Hypertonie bei angebore-
nen Herzfehlern.

Grundlegend verandert haben sich die
Empfehlungen zur Endokarditisprophyla-
xe. Hier wurde eine Anpassung an die erst
2009 publizierten Endokarditis-Leitlinien
(sowie die aktuellen deutschen Leitlinien)
vorgenommen. Danach soll eine Antibio-
tikaprophylaxe lediglich bei den Patienten
mit dem hochsten Risiko fiir eine Endo-
karditis erfolgen und auf Prozeduren mit
dem hochsten Risiko fiir eine Erkrankung
(Zahnextraktionen und andere Eingriffe
im Bereich der Mundhohle) beschriankt
werden (II a C). Dies betrifft Patien-
ten mit Klappenprothesen und protheti-
schem Material im Rahmen einer Klap-
penrekonstruktion, Patienten mit vorher-
gegangener Endokarditis, nicht operierte
oder lediglich palliativ operierte Patien-
ten mit zyanotischen Herzfehlern, resi-
duellen Shunts und Conduits sowie ange-
borenen Herzfehlern, bei denen im Rah-
men der Korrektur chirurgisch oder kat-
heterinterventionell prothetisches Mate-
rial eingesetzt wurde bis zur Endotheliali-
sierung (6 Monate) bzw. dauerhaft bei re-
siduellem Defekt.

Hier wird aber auch betont, dass diese
Empfehlung in erster Linie auf Experten-
konsensus und lediglich niedrigem Evi-
denzgrad beruht und dass auch Freiraum
fitr individuelle Entscheidungen bleibt.

Ein weiterer wesentlicher Unterschied
zur vorhergehenden Leitlinienversion
besteht darin, dass auf eine Angabe von
»Versorgungsgraden® verzichtet wurde,



da eine derartige Simplifizierung nicht
sinnvoll erscheint. Somit wird nicht mehr
nach Diagnosen begriindet, ob eine Be-
treuung in einem spezialisierten Zent-
rum erforderlich ist oder nicht. Selbst ein
einfacher Herzfehler, wie z. B. ein Vorhof-
septumdefekt, kann durch eine pulmonal-
arterielle Hypertonie zu einem komplexen
Problem werden, das eine hoch speziali-
sierte Versorgung erfordert. Aus diesem
Grund wird jetzt empfohlen, dass EMAH-
Patienten eine erste Vorstellung in einem
Zentren haben sollten, bei der die weite-
re Nachsorge entsprechend der Gesamt-
befundlage festgelegt wird: Kontrolle im
EMAH-Zentrum, Kontrolle im Zentrum
und im (EMAH-zertifizierten) niederge-
lassenen Bereich im Wechsel oder keine
routinemafligen Kontrollen im EMAH-
Zentrum.

Unterschiede zu den
ACC/AHA-Leitlinien

Die Dokumente unterscheiden sich zwar
sehr in Struktur und Umfang, aber weni-
ger in definitiven Empfehlungen.

Trotz des wesentlich grofleren Um-
fangs gegeniiber den ESC-Leitlinien sind
aber die Empfehlungen fiir die chirurgi-
sche und katheterinterventionelle The-
rapie im ACC/AHA-Dokument weni-
ger detailliert dargestellt und beriick-
sichtigen nicht ausreichend die individu-
ell unterschiedlichen Befundkonstellatio-
nen. So wird oft nicht zwischen sympto-
matischen und asymptomatischen Patien-
ten differenziert, und Unterschiede in der
Behandlungsmoéglichkeit asymptomati-
scher Patienten (z. B. Ballondilatationen
vs. Klappenersatz bei rechtsventrikulérer
Ausflusstraktobstruktion) werden nicht
beriicksichtigt.

Auch auf die Relevanz spezifischer as-
soziierter Befunde fiir die Interventions-
entscheidung wird nicht immer entspre-
chend eingegangen. Das betriftt z. B. die
Details einer pulmonalen Hypertonie bei
Shuntvitien und das Vorhandensein einer
Aorteninsuffizienz bei Subaortenstenose
oder einem Ventrikelseptumdefekt. Bei
Aortenisthmusstenosen wird zwar iiber-
einstimmend ein Gradient von 20 mmHg
als Grenzwert fiir eine Therapie angege-
ben, aber nicht unterschieden, ob auch

eine arterielle Hypertonie besteht und wie
der morphologische Befund ist.

Ein weiterer wesentlicher Unterschied
besteht in der inkonsistenten Verwen-
dung invasiv gemessener Druckgradien-
ten und nichtinvasiv ermittelter Doppler-
gradienten als Entscheidungsgrundla-
ge. Dort, wo die Indikation auf Doppler-
messungen beruht, wird, anders als in den
ESC-Leitlinien, nicht auf die Limitationen
der Methode und die teilweise erforderli-
che Absicherung durch andere Untersu-
chungen hingewiesen.

Weiterhin wird haufig bei asympto-
matischen Patienten die Behandlungs-
indikation deutlich liberaler gestellt, oh-
ne dafiir entsprechende Daten als Ent-
scheidungsgrundlage anzugeben. So
wird z. B. bei Subaortenstenosen gene-
rell ab einem mittleren Gradienten von
30 mmHg (unabhingig von Symptomen)
eine Operationsindikation gesehen, wih-
rend die ESC-Leitlinie den Grenzwert bei
5o mmHg setzt mit weiterer Differenzie-
rung je nach zusitzlicher Befundlage. Bei
asymptomatischen Patienten wird eine
Operation sogar schon erwogen, wenn
der Gradient unter 30 mmHg liegt, aber
eine linksventrikuldre Hypertrophie, Kin-
derwunsch oder Wunsch nach intensiver
sportlicher Betdtigung bestehen. Fiir ein
derart liberales Vorgehen gibt es aber kei-
ne evidenzbasierten Daten.

Prinzipiell ist auch festzustellen, dass
im amerikanischen Dokument wesent-
lich hiufiger ein Evidenzgrad B angege-
ben wird. Im ESC-Dokument findet sich
ein solcher nur in Ausnahmefillen (abge-
sehen von den Klappenfehlern lediglich
beim ASD-Verschluss und der PAH-The-
rapie), da die Empfehlungen fast durch-
weg nur durch kleinere Studien, retros-
pektive Untersuchungen, Register oder
iiberhaupt nur auf Expertenkonsens ge-
stiitzt werden. Da in den amerikanischen
Leitlinien keine entsprechenden Daten
vorgelegt werden, muss als Ursache fiir
die Diskrepanz wohl ein prinzipiell ande-
rer Umgang mit der Zuweisung eines Evi-
denzgrades B angenommen werden.

Fazit
Die neue ESC-Leitlinie zum Management

von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH) sollte den Standard

fiir Deutschland darstellen und durch die
deutschen Empfehlungen fiir die Versor-
gungsstrukturen [6] und die Zusatzquali-
fikation in EMAH-Kardiologie [7] ergdnzt
werden. Im Vergleich zu den friiheren
Dokumenten steht nun ein umfassende-
res Dokument mit praziseren Empfehlun-
gen zur Verfiigung, das wesentlich zur
weiteren Verbesserung der EMAH-Ver-
sorgung beitragen kann.
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