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Praambel

Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
(AHF) subsumieren eines der komplexes-
ten Patientenkollektive der kardiovaskula-
ren Medizin. Fortschritte in der Diagnostik
und Therapie waren in den letzten Jahren
sprunghaft und haben Zeitpunkt und Art
der Diagnostik sowie die Behandlungspfa-
de verandert.

Dieses Positionspapier soll den aktuel-
len Stand des Wissens fiir die préavalen-
testen Krankheitsbilder dieser Patienten-
gruppe aufzeigen, ohne den Anspruch auf
Vollstandigkeit des gesamten Feldes und
aller auf dem Gebiet der AHF gewonnenen
Erkenntnisse zu haben.

Dieses Positionspapierist eine Stellung-
nahmederDGK, die dengegenwartigen Er-
kenntnisstand widerspiegelt und eine Hil-
festellung zur Entscheidungsfindung bei
der Betreuung von Erwachsenen mit an-
geborenem Herzfehler (EMAH) bieten soll.

Es werden bisher publizierte, relevan-
te Studien herangezogen, zwischenzeitlich
geldste Fragen beantwortet, aber auch bis-
lang ungeldste Probleme aufgezeigt. Wie
auch schon in den existierenden EMAH-
Leitlinien beschrieben, ist die Datenlage
auf diesem speziellen Gebiet der Kardio-
logie noch immer so gering, dass auch
in dem vorliegenden Positionspapier auf
eine systematische Literaturrecherche ver-
zichtet wurde.
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Zusammenfassung

Bei den zitierten Arbeiten handelt es
sich aber fast immer um retrospektive Be-
obachtungsstudien, Registerdaten oder
Expertenmeinungen, die dem Evidenz-
grad C entsprechen.

Falls vorhanden, gibt das Positionspa-
pier Empfehlungen und Evidenzgrade, fiir
welche Patienten ein diagnostisches und/
oder therapeutisches Verfahren infrage
kommt. Die Einteilung der Empfehlungs-
und Evidenzgrade (B Tab. 1 und 2) erfolgt
nach der internationalen Klassifikation der
DGK [1].

Zu betonen ist schlussendlich, dass die-
ses Positionspapier eine fallbasierte, indi-
vidualisierte arztliche Evaluation mit An-
passung von Diagnostik und Therapie in
Abhéngigkeit von der spezifischen Situa-
tion nicht ersetzt.

Versorgungsstruktur und
Problematik der EMAH-Versorgung

Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) bediirfen - insbesondere, wenn
komplexe Herzfehler bestehen - einer
besonderen arztlichen Betreuung [2, 31.
Begriindet ist dies durch die Vielfalt der
AHF sowie die Verschiedenartigkeit der
Behandlungsmdglichkeiten und -formen
mit entsprechend variablen natiirlichen
und postinterventionellen oder postope-
rativen Verlaufen. Hinzu kommt, dass im Er-
wachsenenalter erworbene kardiovasku-
ldre Krankheitsbilder wie Bluthochdruck,
koronare Herzkrankheit oder erworbene
Herzklappenfehler, aber auch Stoffwech-
selstdrungen wie Diabetes mellitus und
Fettstoffwechselstorungen  hinzutreten
konnen, die den Krankheitsverlauf modi-
fizieren oder die selbst durch den AHF
beeinflusst werden [3]. AuBerdem miissen
Lebensumstande des Erwachsenen wie
Schwangerschaft, berufliche Anforderun-
gen, sportliche Aktivitaten und psychische
Belastungen beriicksichtigt werden, die
ebenfalls ihren Einfluss ausiiben [4-71.
Im Jahr 2004 wurde eine gemeinsame
Arbeitsgruppe der 3 Fachgesellschaften
(Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie
[DGK], Deutsche Gesellschaft fiir Thorax-,
Herz- und GefaBchirurgie [DGTHG], Deut-
sche Gesellschaft fiir padiatrische Kardio-
logie [DGPK]) gegriindet, die in Zusam-
menarbeit mit Patientenorganisationen
Empfehlungen zur Qualitdtsverbesserung
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Schliisselworter

Herzrhythmusstérungen

Heutzutage {iberleben die meisten Patienten mit angeborenen Herzfehlern

(AHF) bis ins Erwachsenenalter. Leider wird die Nachsorge von Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern (EMAH) trotz relevanter Residuen und Folgeerkrankungen
iberwiegend von nicht spezialisierten und im EMAH-Bereich wenig erfahrenen
Arzten oder Kliniken durchgefiihrt. Zu den wichtigsten Problemen im Langzeitverlauf
gehdren vitienspezifische Resieduen, Herzinsuffizienz, Herzrhythmusstérungen,
Herzklappenerkrankungen, pulmonale Gefdl3erkrankungen, infektiose Endokarditis,
Aortopathie sowie kardiale und nichtkardiale Komorbiditaten. Viele kardiale Probleme
bei EMAH manifestieren sich anders als bei erworbenen Herzkrankheiten, und
Therapieschemata aus der allgemeinen Kardiologie kdnnen nicht unmittelbar auf AHF
ibertragen werden. Es sei darauf hingewiesen, dass selbst einfache, postoperative
Herzfehler, die bis vor Kurzem noch als harmlos galten, mit zunehmendem Alter
ernsthafte, vitienbedingte Komplikationen entwickeln kdnnen, eine Tatsache, die bisher
kaum erwartet wurde. Die Behandlung der ACHD weist daher viele Besonderheiten auf
und erfordert besonderes Fachwissen. Das vorliegende Positionspapier der Deutschen
Gesellschaft fiir Kardiologie gibt einen hochaktuellen Uberblick und liefert aktuelle
Daten zur Epidemiologie, Herzinsuffizienz und Herzrhythmusstérungen bei EMAH.

Angeborene Herzfehler - Erwachsene - Follow-up - Versorgungsstruktur - Herzinsuffizienz -

der interdisziplindren Versorgung von
EMAH erstellt hat. Diese betreffen sowohl
die persénliche Qualifizierung des zukiinf-
tigen EMAH-spezialisierten medizinischen
Personals als auch die erforderlichen insti-
tutionellen Voraussetzungen [8, 9]. Anlass
hierfir war die Tatsache, dass der Uber-
18-jéhrige EMAH einerseits nicht mehr
der alleinigen Uberwachung durch einen
Kinderkardiologen unterliegen kann, der
moglicherweise selbst mit den aufkom-
menden Problemen aus der Erwachse-
nenkardiologie unzureichend vertraut ist,
und andererseits der Erwachsenenkardio-
loge hdufig nicht ausreichend mit der
Problematik des angeborenen Herzfehlers
vertraut ist.

Inden Empfehlungen zur EMAH-Versor-
gung wurde die Einrichtung von EMAH-
Schwerpunktpraxen und -kliniken eben-
so wie die Einrichtung von Uberregiona-
len EMAH-Zentren etabliert. Diese Struktu-
ren erganzendie hausdrztliche Basisversor-
gungdurch Allgemeinmediziner, hausarzt-
liche Internisten oder Kinder- und Jugend-
arzte. Diese 3 Versorgungsebenen sollten
vertikal vernetzt sein. Mittlerweile wur-
den diese Strukturen aufgebaut und sind
bundesweit in groer Zahl vorhanden [8].
Allerdings ist der Bekanntheitsgrad die-
ser Versorgungsstruktur bei betroffenen
EMAH gleichermafen wie bei Hausarzten,
Internisten und kardiologischen Fachérz-
ten viel zu gering [7, 9].

Diesem Mangel abzuhelfen, bemi-
hen sich alle verantwortlichen EMAH-
Kardiologen seit Jahren durch standi-
ge und aktualisierte Offentlichkeitsarbeit
unter Einbeziehung der Patientenverban-
de und der Deutschen Herzstiftung [8,
10]. Neben den bewdhrten Methoden
wie ansprechende Faltblattaktionen und
Informationsbroschiiren fur Betroffene,
ist beispielsweise die Ausrichtung von
Fortbildungsveranstaltungen bei Arzte-
kongressen ebenso geeignet wie die
Nutzung moderner Social-Media-Kandle,
um die Betroffenen selbst zu erreichen.

Ein wichtiger Schritt zur Qualitatsver-
besserung der EMAH-Versorgung war die
neue Musterweiterbildungsordnung, die
2018 vollumféanglich die bis dahin prakti-
zierten Qualitatsmerkmale fiir EMAH-Kar-
diologen beriicksichtigte und die Zusatz-
bezeichnung ,EMAH" einfiihrte.

Inzwischen sind die Kriterien der Wei-
terbildungsordnungfiir die Zusatzbezeich-
nung ,EMAH” von allen 17 Landesarz-
tekammern anerkannt: Neben der Fach-
arztanerkennung als Erwachsenenkardio-
loge oder Kinderkardiologe sind hierfiir
zusétzlich 18 Monate ,Spezielle Kardiolo-
gie fiir Erwachsene mitangeborenen Herz-
fehlern” unter Befugnis an Weiterbildungs-
statten abzuleisten. Dabei kann ein 6-mo-
natiger Abschnittim jeweiligen kardiologi-
schen Gebiet ,versenkt” werden. Um aber
den speziellen Anforderungen der EMAH-



Tab.1 Empfehlungsgrade nach DGK] ]

MaBnahme effektiv, niitzlich oder heilsam ist

| Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine Therapieform oder eine diagnostische

Il Widerspriichliche Evidenz und/oder unterschiedliche Meinungen tber den Nutzen/die Effekti-
vitdt einer Therapieform oder einer diagnostischen MalRnahme

I a Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nutzen bzw. die Effektivitdt einer MaBnahme

Il b Nutzen/Effektivitat einer MaBnahme ist weniger gut durch Evidenzen/Meinungen belegt

IIl Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine Therapieform oder eine diagnostische
MaBnahme nicht effektiv, nicht méglich oder nicht heilsam und im Einzelfall schadlich ist

Tab.2 Evidenzgrade nach DGK] ]

A Daten aus mehreren ausreichend gro3en, randomisierten Studien oder Metaanalysen

B Daten aus einer randomisierten Studie oder mehreren grof3en, nicht randomisierten Studien

C Konsensusmeinung von Experten, basierend auf Studien und klinischer Erfahrung

Versorgung gerecht zu werden, missen
6-monatige Abschnitte im jeweiligen an-
deren Fachgebiet und ein weiterer 6-mo-
natiger Abschnittin einer speziellen EMAH-
Abteilung abgeleistet werden.

Diese 18-monatige EMAH-Ausbildung
ist erforderlich, um EMAH fundiert zu be-
treuen. Abgeschlossen wird die EMAH-
Ausbildung vor einer Priifungskommission
der Landesdrztekammer.

Die Qualitat der institutionellen EMAH-
Versorgung wird bisher von einer Gutach-
terkommission der 3 Fachgesellschaften
Uberwacht und durch ein Zertifikat besta-
tigt.

Wo liegen die Problemzonen?

Bei den (iberregionalen EMAH-Zentren
muss immer darauf geachtet werden,
dass eine ausreichende Anzahl von ver-
antwortlichen EMAH-Kardiologen prasent
ist, und dass die Institution ausreichende
ambulante und stationdre Ressourcen fiir
die EMAH-Versorgung bereitstellt.

Beiden EMAH-Schwerpunktpraxenund
-Schwerpunktkliniken muss darauf geach-
tet werden, dass neben verantwortlichen
EMAH-Arzten eine ausreichende Vernet-
zung mit Hausdrzten und Uberregionalen
EMAH-Zentren gewahrleistet ist.

Eine besondere Herausforderunginden
Augen der 3 Fachgesellschaften ist es, jun-
ge Kardiologen und Kardiologinnen (so-
wohl in der Erwachsenenkardiologie als
auch in der Kinderkardiologie) friihzeitig
zu motivieren, sich fiir die Versorgung von
EMAH zu engagieren, da die EMAH-Proble-
matik eine breite und tiefe Beschaftigung
mit den Krankheitsbildern voraussetzt so-

wie ggf. die Bereitschaft zur Freistellung
von der derzeitigen Position und Rotation
in eine weiterbildungsermachtigte Klinik.

Da aber Ausbildungskapazitdten an
entsprechend geeigneten Kliniken oft
begrenzt sind, bedarf es hier einer sorg-
féltigen und strategischen Planung.

Ein besonderes Problem ist es fiir den
bereits fertig ausgebildeten Erwachse-
nenkardiologen oder Kinderkardiologen,
die EMAH-Zusatzbezeichnung zu erlan-
gen. In den Schwerpunktpraxen bedeutet
dies, dass der zukiinftige EMAH-Kardio-
loge die Anerkennung und Bereitschaft
der mit ihm tatigen Kollegen einholt, um
entsprechend fiir die Zusatzausbildung
freigestellt zu werden.

Schwierigkeiten  ergeben sich fir
EMAH-Kardiologen in Praxis oder Kili-
nik, aber auch dadurch, dass die geltende
Gebihrenordnung zur Abrechnung von
EMAH-Leistungen ungeniigend ist, denn
der zu betreuende EMAH erfordert vielfach
einen sehr viel hoheren zeitlichen und
intellektuellen Einsatz an diagnostischen
MaBnahmen und Beratungsgesprachen
als ein ublicher kardiologischer Patient.

Umdieszuverbessern, laufen vielfaltige
Bemiihungen mit den Kostentrdgern, um
Sonderentgelte zu erreichen. Beispielswei-
se fihrt die EMAH-Abteilung der Univer-
sitatsklinik Miinster dazu zusammen mit
der Barmer GEK eine Versorgungsstudie
durch. Bisherige Daten an mehr als 20.000
EMAH zeigen, dass im Dreijahresverlauf et-
wa 25 % der EMAH mit mittel- oder hoch-
komplexen Herzfehlern ausschlieBlich im
hausarztlichen Bereich versorgt wurden
[11]. Dies ist besorgniserregend, da Stu-
dien aus Kanada und Australien belegen

konnten, dass bei unzureichender fach-
spezifischer Versorgung die Mortalitat der
EMAH erheblich erhoht ist [12-14].

Welche VerbesserungsmafSnahmen
sind erforderlich?

1. Uberregionale EMAH-Zentren sollten
gemeinsam mit angeschlossenen
EMAH-Kliniken und EMAH-Praxen
vermehrt Fortbildungsveranstaltungen
fiir Hausarzte sowie Patientenseminare
anbieten.

2. RegelmdBige EMAH-Seminare auf
Kardiologenkongressen sollen die
Motivation fiir junge Kardiologinnen
und Kardiologen erhohen, sich dieser
Ausbildung zuzuwenden.

3. Um betroffene EMAH zu erreichen,
sind angemessene Informationswege
zu nutzen, wobei — je nach Altersver-
teilung der Zielgruppe — neben den
bisherigen Informationsschriften und
-broschiiren zunehmend mehr die
modernen Kommunikationsmedien
einzusetzen sind.

4. Esist notwendig, mit den Kostentra-
gern intensiv Gesprache zu fiihren
und Aufklarung zu betreiben, dass der
arztliche Aufwand fiir die EMAH-Ver-
sorgung anerkannt und hoher vergiitet
werden muss.

Herzinsuffizienz bei Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern

Die enormen Fortschritte in der Therapie
der AHF haben zu einem betrdchtlichen
Wachstum der EMAH-Population gefiihrt,
sodass die Zahl der EMAH die der Kinder
mit angeborenen Herzfehlern in den west-
lichen Landern inzwischen iibersteigt [15].
Bei nahezu gleichbleibender Inzidenz von
AHF und prognostizierbarer Uberlebens-
wahrscheinlichkeit in das Erwachsenenal-
ter steigt somit die Proportion der EMAH-
Patienten kontinuierlich an [16].

Da viele AHF nicht kuriert werden kon-
nen und die Behandlung damit eher ei-
ner Palliation oder Teilpalliation der Er-
krankung nahekommt, kénnen zwar vie-
le EMAH ein funktionell nahezu normales
Leben fiihren, weisen aber im Vergleich
zur Allgemeinbevolkerung eine deutlich
héhere Mortalitdt auf [17]. Dabei scheint
die chronische Herzinsuffizienz neben Ar-
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rhythmien Haupttreiber der hoheren Mor-
talitat bei AHF zu sein [18].

Chronische Herzinsuffizienz ist ein be-
deutendes Problem bei Patienten mit
AHF. Sie ist weit verbreitet, geht mit
gesteigerter Morbiditdt und Mortalitat
einher und es wird erwartet, dass die
Pravalenz deutlich zunimmt [19]. Auf-
grund der spezifischen anatomischen und
hamodynamischen Verhaltnisse darf man
annehmen, dass die zugrunde liegende
angeborene Herzerkrankung der eigentli-
che Trigger zur Entstehung der Herzinsuf-
fizienz ist, die dann durch eine Trias aus
kardialen strukturellen Verdnderungen,
Belastungseinschrankungen und neuro-
hormoneller Aktivierung gekennzeichnet
ist. Anzeichen von Herzinsuffizienz finden
sich bei etwa 22% der Erwachsenen mit
Transposition der groBen Arterien (TGA)
nach Vorhofumkehroperation (Senning-
oder Mustard-Operation), bei 32% der
Erwachsenen mit kongenital korrigierter
Transposition (ccTGA) und bei 40% der
Erwachsenen nach modifizierter Fontan-
Operation [20]. Die Entwicklung einer
Herzinsuffizienz bei diesen AHF liegt
haufig darin begriindet, dass bei vielen
nach Fontan operierten Patienten (z.B.
hypoplastisches Linksherzsyndrom oder
hypoplastischer Linksherzkomplex u.a.),
bei der ccTGA und bei der d-TGA, die
mit einer Vorhofumkehroperation ver-
sorgt wurden, der Systemventrikel ein
morphologisch rechter Ventrikel ist, der
aufgrund der anatomischen Unterschiede
im Vergleich zum LV nicht geeignet ist,
dauerhaft Systemlast aufzubringen [21].

Trotz der klinischen Bedeutung der
chronischen Herzinsuffizienz bei EMAH
und den Bemiihungen, die Auswirkungen
der medikamentésen und apparativen
Therapie bei diesen Patienten zu untersu-
chen, gibt es jedoch zu wenig Daten, um
evidenzbasierte Behandlungsempfehlun-
gen zu etablieren. Grundsétzlich jedoch ist
das Therapieziel identisch fiir alle Herzin-
suffizienztherapien, namlich Symptome
zu lindern, um die Lebensqualitdt und
Belastungsfahigkeit des Patienten zu stei-
gern, die Hospitalisierungsrate zu senken
und die Lebenserwartung zu verbessern.

Die mangelhafte Datenlage liegt da-
rin begriindet, dass Patienten mit AHF in
der Regel von der Teilnahme an groBen
klinischen Herzinsuffizienzstudien ausge-
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schlossen waren und sind. Es bleibt al-
so im Eigentlichen nur das Extrapolieren
auf der Basis von Behandlungsrichtlinien
fur die Herzinsuffizienz erworbener Herz-
erkrankungen, wie es auch in der aktuellen
Leitlinie der Therapie von AHF aus dem
Jahr 2020 empfohlen wird [22]. Auch wenn
es verlockend sein mag, von existierenden
Behandlungsrichtlinien mit klarer Evidenz,
diefiir Patienten ohne AHF entwickelt wur-
den, zu extrapolieren, zeigen Behandlun-
gen bei der heterogenen Population von
Patienten mit AHF mdglicherweise nicht
den gleichen Nutzen und kénnen in eini-
gen Féllen sogar das Gegenteil bewirken.
Die Bewertung der Symptomatik bei EMAH
muss dabei immer die zugrunde liegende
Morphologie der Herzerkrankung, die chir-
urgische oder interventionelle Vorbehand-
lung und die aktuelle Kreislaufphysiologie
beriicksichtigen. Vor einer medikamentd-
sen Therapie steht deswegen unabdingbar
zundchstimmer die konsequente Therapie
reversibler Ursachen.

Es gibt bei EMAH viele Ursachen fiir
Herzinsuffizienzsymptome, die reversibel
sein konnen. Hierzu gehoéren Klappen-
fehlfunktionen, residuelle Shuntverbin-
dungen, Herzrhythmusstérungen, vendse
und arterielle Obstruktionen, systolische
und/oder diastolische ventrikuldre Dys-
funktionen, eine pulmonale oder systemi-
sche Hypertonie, endokrine Dysfunktio-
nen wie Schilddriisenfunktionsstérungen
oder eine Andmie, die alle konsequent
diagnostiziert und wenn mdoglich kausal
behandelt werden mussen.

Dariiber hinaus ist es fiir die Behand-
lungsstrategie von herausragender Bedeu-
tung, ob die Erkrankung mit einem mor-
phologisch linken oder rechten Ventrikel
im Systemkreislauf einhergeht, ob der sub-
pulmonale rechte Ventrikel (RV) beein-
trachtigt ist oder ob ein Fontan-Kreislauf
vorliegt [23].

Trotz der klinischen Bedeutung der
Herzinsuffizienz bei EMAH sind ausrei-
chende Studienergebnisse zur routinema-
Bigen Anwendung der seit Langem eta-
blierten medikamentdsen Therapie (z.B.
Angiotensin-Converting-Enzym-Hemmer,
Angiotensin-Rezeptor-Blocker,  Betablo-
cker und Aldosteronantagonisten) nur
begrenzt verfligbar. Daten zu neuen
Herzinsuffizienztherapien wie dem An-
giotensin-Rezeptor-Neprilysin-Inhibitor

(ARNI) oder Inhibitoren des Natrium-Glu-
kose-Kotransporters 2 (sGLT2-Inhibitoren,
Gliflozine) fehlten bis vor Kurzem nahezu
ganzlich. Die Herzinsuffizienz ist bei EMAH
nahezu immer multifaktoriell bedingt und
kann alleine dadurch ein unterschiedliches
Ansprechverhalten auf die standardisierte
pharmakologische Therapie zeigen.

Medikamentdse Kombinationstherapi-
en und spezielle, auf den individuellen Be-
darf abgestimmte Herzinsuffizienztherapi-
en konnen technisch schwierig sein und
kommen héufig im Krankheitsverlauf zu
spat zum Einsatz. Allein schon aus diesen
Griinden ist eine rechtzeitige Beurteilung
durch EMAH- und Herzinsuffizienzspezia-
listen entscheidend fiir die optimale Ver-
sorgung dieser Patienten, auch wenn es
zurzeit noch an universellen und skalierba-
ren Parametern zur Einschatzung einer Zu-
standsverschlechterung vieler EMAH fehlt.
Kombinationen aus der Beurteilung der
Belastungsfahigkeit anhand des gemes-
senen peakVO, zusammen mit Anzeichen
chronotroper Insuffizienz und steigenden
Werte von NT-proBNP und GDF-15 erlau-
ben eine Einschdtzungen der Erkrankungs-
intensitdt und der Langzeitprognose, was
die Belastungsuntersuchung in den Mittel-
punkt der Verlaufsbeobachtung stellt [24].

BeiVorliegen einer biventrikuldren Phy-
siologie, systemischer linksventrikuldrer
(LV) Dysfunktion, irreparablen hamody-
namischen Residuen und persistierenden
Herzinsuffizienzsymptomen ist die stan-
dardisierte leitliniengerechte Therapie
(LLT), wie sie fiir die chronische Herzinsuf-
fizienz bei erworbenen Herzerkrankungen
zuletzt im Jahr 2021 skizziert wurde [25],
einer Nichtbehandlung vorzuziehen. Die
Erwartungen an den Nutzen der LLT miis-
sen jedoch mit Einschrankungen gesehen
werden, da das Risiko und Ansprechver-
halten auf die Therapie bei Patienten mit
erworbener Herzerkrankung anders sein
konnen.

EMAH mit anatomisch linkem System-
ventrikel und einer Herzinsuffizienz mit re-
duzierter Auswurffraktion <40% (HFrEF)
werden mit denselben Medikamenten be-
handelt, die auch fiir Nicht-EMAH mit HFrEF
empfohlen werden. Am héufigsten wer-
den bisher Blocker des Renin-Angioten-
sin-Aldosteron-Systems zusdtzlich zu Be-
tablockern, Mineralokortikoidrezeptoran-
tagonisten und Diuretika eingesetzt [22].
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Bei Vorliegen eines morphologisch rechten
Systemventrikels und eingeschrankter EF
<40% gelten die gleichen Therapiealgo-
rithmen. Ob jedoch der langfristige Einsatz
von Hemmern des Renin-Angiotensin-Al-
dosteron-Systems oder Betablockern das
klinische Ergebnis beeinflusst, kann derzeit
noch nicht beantwortet werden. Die addi-
tiv gegebenen Diuretika dienen in erster
Linie der Symptomkontrolle.

Fur EMAH, deren Herzinsuffizienz auf
dem Versagen des subpulmonalen Ventri-
kels basiert, konnte ebenfalls noch kein
langfristiger klinischer Nutzen der kon-
ventionellen Herzinsuffizienzbehandlung
in Studien nachgewiesen werden. Ledig-
lich fiir die Behandlung mit Diuretika ist
eine Symptomverbesserung berichtet.

Man sollte auch an die Anwendung von
If-Inhibitoren wie Ivabradin denken, wenn
trotz optimierter Betablockertherapie die
Ruheherzfrequenz bei Vorliegen eines Si-
nusrhythmus deutlich héher als 70 Schla-
ge/min betragt [26].

Erwachsene mit univentrikularem Her-
zen werden mit dem gleichen Therapie-
algorithmus behandelt, wenn es sich um
einen anatomisch linken Ventrikel han-
delt, unabhdngig vom Nachweis klinischer
Symptome. Demgegeniiber besteht bei
Vorhandensein eines anatomischen rech-
ten Ventrikels die Therapieempfehlung bei
entsprechender klinischer Symptomatik
[27].

Die Behandlung symptomatischer Pa-
tienten mit einem versagenden Univen-
trikel in einem Fontan-Kreislauf zeigt ei-
ne hochsensible Abhingigkeit von Ande-
rungen der kardialen Vorlast und Nach-
last, sodass eine falsch oder zu forsch
initiierte Standardherzinsuffizienzbehand-
lung zu Symptomverschlechterung und
damit auch zur Prognoseeinschrankung
fiihren kann. Von groRem Nutzen kdnnen
indiesem Fall die Senkung des pulmonalen
GefalBwiderstands mit Phosphodiesterase-
hemmern und die gleichzeitige Verringe-
rung der Nachlast sein, wahrend Diuretika
nur bei Flissigkeitstiberladung empfohlen
werden.

Entscheidend vor Einsatz von pulmo-
nalen Nachlastsenkern bei Patienten nach
modifizierter Fontan-Operation ist die kla-
re Differenzierung, ob der Herzinsuffizienz
ein Versagen des systemischen Pumpven-
trikels oder ein erhéhter pulmonalvasku-
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larer Widerstand zugrunde liegt. Bei Versa-
gen des Systemventrikels als prddominan-
tem Grund fiir die Ausbildung der Herz-
insuffizienz kann die alleinige pulmonale
Nachlastsenkung deletére Effekte auf die
Pumpleistung des Ventrikels haben und
Betroffene vital geféhrden.

Fir die klare Empfehlung von ARNIs
in den neuesten Leitlinienempfehlungen
der ESC scheint es nun auch fiir EMAH
die ersten unterstiitzenden Studienergeb-
nisse zur Anwendung im Rahmen einer
standardisierten Herzinsuffizienztherapie
zu geben, weswegen die Anwendung von
ARNIs mittlerweile bei Vorliegen einer bi-
ventrikuldren Zirkulation unabhdngig von
der systemischen Ventrikelmorphologie
zu empfehlen ist [28, 29].

Eine Herzinsuffizienz mit erhaltener EF
(HFpEF) ist speziell bei EMAH keine Rari-
tat. Die ermutigenden Therapieerfolge mit
SGLT2-Inhibitoren bei HFpEF im Rahmen
der Emperor-Preserved-Studie [30] sollten
somitauch die vorsichtige Anwendung bei
Erwachsenen mit AHF rechtfertigen.

Erstaunliche Erfolge mit Senkung der
Mortalitat und der kardiovaskularen Hos-
pitalisationsrate konnten in den letzten
Jahren durch Vericiguat, ein 16slicher Gua-
nylatcyclase-Stimulator, bei der Therapie
der schweren Herzinsuffizienz erzielt wer-
den. Trotz fehlender Therapieevidenz bei
AHF und Herzinsuffizienz legt die theo-
retische Wirkungsweise den Einsatz auch
bei EMAH nahe [31].

Inwieweit bei schwerer Herzinsuffizienz
Vasopressin-Antagonisten wie Tolvaptan
einen zusatzlichen Therapienutzen bieten,
bleibt ebenfalls noch unbeantwortet. Am
ehesten kann der Einsatz bei akut dekom-
pensierten EMAH mit klinischer Hypona-
triamie, die auf eskalierende Dosen von
Schleifendiuretika und eine erganzende
Thiazid-Therapie nicht mehr ansprechen,
erwogen werden [32].

Zusdtzlich zur medikamentdsen Be-
handlung hat die kardiale Resynchro-
nisationstherapie (CRT) bei EMAH mit
Herzinsuffizienz zunehmend an Bedeu-
tung gewonnen, obwohl es auch hier-
fir nur wenige Studiendaten gibt. Die
Wirksamkeit der CRT bei AHF variiert
je nach zugrunde liegendem struktu-
rellem und funktionellem Substrat wie
Morphologie des Systemventrikels (links,
rechts oder univentrikuldr), Vorhanden-

sein und Ausmall einer systemischen
AV-Klappenregurgitation, einer primdren
Myokarderkrankung, einer ausgeprdg-
ten Vernarbung oder Fibrosierung des
Myokards, aber auch die Art einer elektri-
schen Leitungsverzdgerung. Unabhangig
von der Erwdgung einer sinnvollen Re-
synchronisationstherapie begleitend zur
Therapie einer Herzinsuffizienz ist immer
auch die risikoadjustierte Indikationsstel-
lung einer Defibrillatortherapie, entweder
kombiniert als CRT-D oder als alleinige
implantierbare Defibrillatorversorgung, zu
erwdgen [33].

Aufgrund der Pravalenz der Herz-
insuffizienz bei EMAH wird auch die
Herztransplantation trotz des fatalen
Spenderorganmangels zunehmend als
therapeutische Option in Betracht gezo-
gen. Obwohl spezifische Kriterien fiir den
Zeitpunkt der Uberweisung zur Transplan-
tation wiinschenswert sind, konnen auf
der Grundlage der derzeitigen Daten keine
allgemeingiiltigen Empfehlungen ausge-
sprochen werden. Dies gilt in besonderem
MaBe fiir die hochkomplexen Herzfehler
mit univentrikuldrer Kreislaufphysiologie.
Speziell fiir diese Patientengruppen gibt es
auch noch keine standardisierten mecha-
nischen Kreislaufunterstiitzungssysteme,
was ihren Listungsstatus und damit ihre
Chance auf eine erfolgreiche Organtrans-
plantation erheblich verringert.

Im Allgemeinen zeigen die verdffent-
lichten Daten, dass das unmittelbare und
friihe Posttransplantationsrisiko bei EMAH
hoher ist als bei erworbenen Herzerkran-
kungen, was im Wesentlichen mit der er-
héhten perioperativen Sterblichkeit zu er-
klaren ist. Nach der perioperativen Phase
zeigen EMAH ebenso gute oder sogar bes-
sere klinische Verlaufe als Patienten mit er-
worbener Herzerkrankung, zumal die er-
wartete 10-Jahres-Uberlebensrate gleich
oder sogar besser ist als bei Erwachsenen
ohne AHF [34]. Allerdings benachteiligt das
derzeitige Zuteilungssystem Patienten mit
AHF, da die Listung anhand der (blichen
akzeptierten Risikomarker fiir viele EMAH
den akuten Transplantationsbedarf nicht
widerspiegelt. Somitist auch die Sterblich-
keit von EMAH auf der Warteliste betracht-
lich, da sie mit Anwendung der Ublichen
Listungskriterien vergleichsweise zu spat
auf die Warteliste kommen [35].



Zusammenfassend ist die Therapie der
chronischen Herzinsuffizienz derzeit eine
der groBten Herausforderungen bei der
Betreuung von EMAH, zumal sie die hau-
figste Ursache fiir aggravierte Morbiditat
und steigende Mortalitdt reprasentiert und
im Wesentlichen auch abhéngig von der
Art und Komplexitdt des zugrunde lie-
genden AHF ist. Haufig, speziell bei mor-
phologisch rechtem Systemventrikel, zeigt
sich die Ausbildung einer Herzinsuffizienz
klinisch zu spat, was alleine schon des-
wegen eine engmaschige Anbindung an
ein spezialisiertes EMAH-Versorgungszen-
trum begriindet.

Prinzipiell sind die Detektion und
konsequente Behandlung reversibler Ur-
sachen der erste Schritt im Management
einer Herzinsuffizienz bei EMAH. Bei Vor-
liegen einer biventrikuldren Zirkulation
und einem morphologisch linken Ventri-
kel in Systemposition ist die angepasste
medikamentdse Therapie nach den all-
gemein giiltigen Leitlinienkriterien der
Herzinsuffizienztherapie bei erworbener
Herzerkrankung empfohlen. Verlassliche
Daten iiber eine elektive medikamentdse
Therapie bei Versagen des morphologisch
rechten Systemventrikels und/oder des
Fontan-Kreislaufs liegen derzeit noch nicht
Vor.

Additiv sind Resynchronisationsthera-
pien und der konsequente Schutz vor und
die Behandlung von Arrhythmien bis zur
Versorgung mit implantierbaren Defibril-
latoren anzudenken.

Am Ende der Therapieeskalation ste-
hen die Anwendung einer mechanischen
Kreislaufunterstiitzung und die Organ-
transplantation.

Herzrhythmusstorungen bei
Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern

Stérungen des Herzrhythmus gehdren zu
den héufigsten Langzeitkomplikationen
von EMAH. Sie sind héufiger Anlass fir ei-
ne Krankenhauseinweisung, verursachen
meist erhebliche Symptome und sind
mit dem Risiko flir Ventrikelfunktions-
stérungen, Herzinsuffizienz, Schlaganfall
und pldtzlichem Herztod (,sudden cardiac
death” [SCD]) assoziiert [36, 37].

Bei EMAH kénnen Rhythmusstdrun-
gen durch eine pathologische Anatomie

des Reizleitungssystems, eine abnorme
Belastung des malformierten Herzens, vor-
angegangene Operationen, eine primare
oder sekundare Myokarderkrankung, eine
hypoxische Schadigung des Herzmuskels
oder genetische Veranlagung verursacht
sein.

Allgemeine Aspekte zum
Management

Die rasche Diagnose und Dokumentation
einer Herzrhythmusstérung (idealerweise
mittels 12-Kanal-EKG) ist die wichtigste
Voraussetzung fiir eine zeitgerechte und
addquate Therapie. Bei EMAH zeigt das
Auftreten einer Herzrhythmusstérung oft
ein funktionelles hdmodynamisches Prob-
lem an, nach dem man bei den Betroffenen
suchen muss. Die Behandlung der Rhyth-
musstorung bei EMAH ist oft komplex und
erfordert ein gutes Verstdndnis der Phy-
siologie und Pathologie des zugrunde lie-
genden Herzfehlers und der detaillierten
Krankengeschichte. Nach Diagnose einer
Rhythmusstérung ist daher eine Diskussi-
on der initialen Therapie, weiteren Diag-
nostik und ggf. Verlegung in ein EMAH-
Zentrum sinnvoll.

Die initiale Diagnostik sollte neben
der klinischen Untersuchung und dem
12-Kanal-EKG eine transthorakale Echo-
kardiographie und Labordiagnostik zum
Ausschluss einer Infektion, Schilddri-
senfunktionsstorung, Gerinnungsstérung,
Leber- oder Nierenfunktionsstérung um-
fassen. Weitergehende Diagnostik dient
dazu, ein umfassendes Verstandnis von
der Anatomie und der individuellen ha-
modynamischen Situation des Patienten
zu erhalten. Hierzu ist neben der sorg-
faltigen Durchsicht aller Behandlungs-
und Operationsberichte sowie der ak-
tuellen Medikation meist erganzende
Bildgebung wie transdsophageale Echo-
kardiographie, = Computertomographie
(CT) oder Magnetresonanztomographie
(MRT) zur Quantifizierung von Ventrikel-
und Klappenfunktion und intrakardialer
Shunts und zum Ausschluss intrakardialer
Thromben indiziert.

Bei h@modynamischer Kompromit-
tierung muss eine initiale Therapie der
Rhythmusstérung unmittelbar erfolgen.
Die Verlegung in ein EMAH-Zentrum mit
der Maoglichkeit zur invasiven elektro-

physiologischen Diagnostik und Thera-
pie (Ablation, Schrittmacherimplantation)
und ggf. der interventionellen oder chirur-
gischen Behandlung von Residualldsionen
ist spatestens dann indiziert, wenn eine
initiale Therapie ineffektiv war oder ei-
ne notwendige medikamentdse Therapie
nicht toleriert wird. Auch nach erfolgrei-
cher Behandlung der Rhythmusstérung
sollte die Vorstellung in einem EMAH-
Zentrum erfolgen, um den Patienten
dort auf hdamodynamische Probleme zu
untersuchen, mdgliche chirurgische, in-
terventionelle oder elektrophysiologische
Intervention zu planen und eine indivi-
duelle Risikostratifizierung fir den SCD
vorzunehmen.

Tachykarde Herzrhythmusstorungen

Supraventrikuldre Tachykardie
Supraventrikuldre Tachykardien (SVT) sind
die héufigsten Rhythmusstérungen von
EMAH; 50% aller EMAH entwickeln wah-
rend ihres Lebens eine SVT [36]. Vor allem
bei jungen EMAH mit gesundem AV-Kno-
ten kann ein tachykarder Vorhofrhythmus
schnell auf die Ventrikel Gibergeleitet wer-
den und zu Synkope und SCD fiihren [37,
38].

Intraatriale  Reentry-Tachykardien
(IART) sind die haufigste Form der SVT
bei EMAH. Bei 86 % der Betroffenen mit
moderater oder hoher Komplexitdt des
AHF ist ein intraatriales Makro-Reentry
der Mechanismus der SVT [39]. Chirur-
gische Narben oder andere anatomische
Hindernisse fiir die Erregungsleitung (z.B.
Patches nach Vorhofumkehroperation bei
Transposition der groBen Arterien [TGA],
Fontan-Operation mit lateralem Tun-
nel oder atriopulmonaler Anastomose,
Verschluss eines Vorhofseptumdefektes
[ASD]) sind zusammen mit fibrotischen
Myokardarealen langsamer Erregungslei-
tung das Substrat fiir einen intraatrialen
Erregungskreis. Der cavotrikuspidale Isth-
mus (CTI) ist oft Teil des Erregungskreises
[40].

Vorhofflimmern (AF) ist die zweithdu-
figste SVT-Form, deren Haufigkeit aber
mit dem Altern der EMAH-Population zu-
nimmt. AF ist die haufigste Arrhythmie bei
EMAH jenseits des 50. Lebensjahres [39].
Vor allem bei EMAH mit komplexem Herz-
fehler kénnen Episoden von AF neben Epi-
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soden von IART auftreten. Eine IART erhoht
das Risiko fiir das spatere Auftreten von
AF. AF ist zudem ein Risikofaktor fiir SCD.
Auch bei EMAH wird die Entwicklung von
AF durch eine linksventrikuldre Funktions-
storung, linksatriale Dilatation und allge-
meine kardiovaskulare Risikofaktoren wie
Hypertension, Ubergewicht, Diabetes mel-
litus oder Dyslipiddmie beglinstigt [41].
Eine Besonderheit bei EMAH ist der mdg-
liche Ursprung von AF aus dem rechten
Vorhof [42].

AV-Reentry-Tachykardien (AVRT) und
AV-Knoten-Reentry-Tachykardien (AVNRT)
sind seltenere SVT-Formen bei EMAH. Fiir
die Ebstein-Anomalie der Trikuspidal-
klappe oder eine kongenital korrigierte
Transposition der groBen Arterien (ccTGA)
ist die AVRT allerdings die typische SVT-
Form. Oft sind multiple akzessorische Lei-
tungsbahnen, meist am inferioren Rand
der abnorm ausgebildeten Trikuspidal-
klappe gelegen, bei diesen Herzfehlern
das anatomische Substrat [43]. Die gute
antegrade Leitfahigkeit der akzessorischen
Leitungsbahnen birgt das Risiko schneller
antegrader Uberleitung einer Vorhoftachy-
kardie auf die Kammern. Bei Erwachsenen
mit Ebstein-Anomalie oder ccTGA und zu-
nehmender atrialer Dilatation steigt das
Risiko fiir atriale Tachykardien und daraus
entstehende ventrikuldre Tachykardien
an.

Ventrikuldre Tachykardie

Ventrikuldre Tachykardien (VT) kdénnen
monomorph oder polymorph sein. Pati-
enten mit definierten morphologischen
Substraten im Ventrikelmyokard kdnnen
eine monomorphe VT entwickeln. Sol-
che Substrate sind, wie bei der IART,
elektroanatomische Barrieren wie Nar-
ben, Flickenmaterial oder Herzklappen
in Kombination mit Arealen langsamer
Erregungsleitung, die Reentry-Tachykardi-
en ermdglichen. Entsprechend sind diese
Tachykardien nach ventrikuldrer Chirurgie
(Fallot-Tetralogie, Ventrikelseptumdefekt
[VSD], TGA mit VSD) besonders haufig.
Am besten sind die elektroanatomischen
Ursachen und Mechanismen der mono-
morphen VT bei Patienten nach korri-
gierender Operation der Fallot-Tetralogie
untersucht. Hier sind Makro-Reentry-Krei-
se durch Isthmen zwischen VSD-Patch,
RVOT-Patch bzw. Ventrikulotomienarbe,
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Pulmonalklappe und Trikuspidalklappe
gut beschrieben [44, 45]. Diese Isthmen
sind einer Katheterablation zuganglich.

Polymorphe VT (einschlieBlich Kam-
merflimmern [VF]) sind Folge diffuser
Myokardfibrose. EMAH mit einer Ventri-
kelfunktionsstdrung (z.B. bei singuldarem
Ventrikel oder systemischem RV) oder
einer Ausflussbahnobstruktion mit Hy-
pertrophie sind durch diese Arrhythmie
besonders gefahrdet [46].

Bradykarde Rhythmusstérungen

Sinusknotendysfunktion und
atrioventrikuldre Uberleitungs-
storung
Eine Sinuskontendysfunktion (SND) ist
meist Folge einer direkten Schadigung
des Sinusknotens oder seiner Blutversor-
gung durch eine Operation im Bereich
des hohen rechten Vorhofes und somit
eine typische Komplikation, z.B. nach
Verschluss eines Sinus-venosus-Defekts,
Hemi-Fontan-Operation oder Vorhofum-
kehroperation. Seltener, z.B. bei links-
atrialem Isomerismus oder linksseitiger
Juxtaposition der Vorhofohren, ist eine
Fehlanlage des Sinusknotens die Ursache.
Eine SND kann durch Bradykardie oder
chronotrope Inkompetenz symptomatisch
werden. Ein Verlust der AV-Synchronitat
kann eine AV-Klappeninsuffizienz verstar-
ken. Eine Sinusbradykardie begiinstigt
das Auftreten atrialer Tachyarrhythmien
mit Entwicklung eines Bradykardie-Ta-
chykardie-Syndroms. Sowohl durch die
Bradykardie als auch durch Vorhoftachy-
kardien kann eine SND das Risiko fiir
Herzinsuffizienz und SCD erhdhen. Die
Diagnostik zur Abklarung einer SND um-
fasst das 12-Kanal-EKG, Langzeit-EKG und
Belastungs-EKG.
AV-Uberleitungsstérungen einschlieR-
lich des kompletten AV-Blocks sind Teil der
Pathologie von AHF, bei denen eine abnor-
me atrioventrikuldre Konnektion vorliegt
[47]. Dies ist bei ccTGA, atrioventrikula-
rem Septumdefekt (AVSD) oder Hetero-
taxiesyndrom mit linksatrialem Isomeris-
mus der Fall. Das Risiko fiir die Entwick-
lung eines kompletten AV-Block betragt
bei ccTGA etwa 2 % pro Jahr [48]. Ein post-
operativer AV-Block tritt mit einer Haufig-
keit von 1-3% nach Operation angebore-
ner Herzfehler auf. Korrigierende Operati-

on mit Verschluss von VSDs (isolierter VSD-
Verschluss, Korrektur von AVSD und Fallot-
Tetralogie), die Double-Switch-Operation
bei ccTGA, der Trikuspidal- oder Mitralklap-
penersatz oder Operation im linksventri-
kuldren Ausflusstrakt tragen ein besonders
hohes Blockrisiko [49]. Ein postoperativer
AV-Block zeigt sich in der Regel direkt nach
der Operation. Selten (Inzidenz 0,3-0,7 %)
entwickelt sich ein kompletter AV-Block
erst im Langzeitverlauf durch fortschrei-
tende Fibrose oder Sklerose im Bereich
der Reizleitungssystems [50]. Oft erholt
sich die Funktion des AV-Knotens spontan
innerhalb der ersten 7 bis 14 Tage nach der
Operation [51]. Ein residueller bifaszikula-
rer Block nach postoperativem AV-Block ist
als Risikofaktor fiir einen spaten AV-Block
und SCD beschrieben worden [50]. Ein per-
sistierender postoperativer AV-Block ist mit
einer hohen Mortalitdt assoziiert [52].

Plotzlicher Herztod (SCD)

Neben Herzinsuffizienz und perioperativer
Mortalitat gehortder SCD zuden 3 haufigs-
ten Todesursachen von Patienten mit AHF
[17]. Er ist die Todesursache von 20-25 %
der EMAH. Das Risiko fiir den SCD steigt
mit der Komplexitdt des Herzfehlers an. Der
SCD kann Folge bradykarder und tachykar-
der Herzrhythmusstorungen sein. Brady-
kardien konnen durch eine prolongierte
Asystolie (<5% aller Falle von SCD bei
EMAH) oder indirekt durch die Begiinsti-
gung tachykarder atrialer oder ventrikula-
rer Rhythmusstorungen Ursache fiir den
SCD sein. Ventrikuldre Tachykardien sind
die hdufigste Ursache fiir einen SCD bei
EMAH. Die Daten zur individuellen Risi-
koabschatzung und somit zur primarpro-
phylaktischen Implantation eines ICD bei
EMAH sind allerdings sehr limitiert. Aner-
kannte allgemeine Risikofaktoren fiir den
SCD bei EMAH sind eine signifikante Dys-
funktion des systemischen Ventrikels (EF
<35%) und Symptome der Herzinsuffizi-
enz (NYHA-Klasse Il und Ill) [33].

Fir Erwachsene nach Operation der
Fallot-Tetralogie sind linksventrikuldre
systolische und diastolische Dysfunkti-
on, rechtsventrikuldre Fibrose, QRS-Dauer
> 180 ms, nicht anhaltende VT (NSVT) und
induzierbare VT im Rahmen einer elek-
trophysiologischen Untersuchung sowie
ausgedehnte Fibrose des rechten Ventri-
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kels gut untersuchte Risikofaktoren fiir
den SCD [45, 53].

Bei Erwachsenen mit TGA nach Vorhof-
umkehr ist eine Dysfunktion des rechten
Systemventrikels mit einem Risiko flir SCD
assoziiert. Zusatzliche Risikofaktoren sind
das Auftreten ventrikuldrer Tachykardien,
Synkope, QRS-Dauer > 140 ms, bedeutsa-
me Insuffizienz der systemischen AV-Klap-
pe und NYHA-Klasse Il und Il [33].

Management supraventrikularer
Tachykardien

Akutes Management

Wenn es der hamodynamische Zustand
des Patienten und das Substrat einer SVT
erlauben und rascher Zugang zu einer spe-
zialisierten Elektrophysiologie besteht, ist
die direkte elektrophysiologische Unter-
suchung mit Ablation der laufenden Ar-
rhythmie einer Kardioversion mit spaterer
Ablation einer aus dem Sinusrhythmus in-
duzierten Rhythmusstérung vorzuziehen
[38]. Oftmals sind insbesondere IART mit-
tels programmierter Stimulation nicht in-
duzierbar, sodass eine Ablation bei laufen-
der Tachykardie bevorzugt werden sollte.

Bei SVT mit begleitender hdmodynami-
scher Instabilitat sollte eine unmittelbare
elektrische Kardioversion oder bei AV-Kno-
ten-abhdngigem Erregungskreislauf eine
Kardioversion mit Adenosin erfolgen. Ade-
nosin kann AF ausldsen, und bei rasch lei-
tender akzessorischer Leitungsbahn kann
AF in VT/VF Ubergehen. Eine Adenosin-
Gabe wie auch jede andere Gabe von
Antiarrhythmika muss daher stets in Be-
reitschaft zur Defibrillation erfolgen. Da
SND und Ventrikelfunktionsstérungen bei
EMAH haufig sind, muss man auf den Ein-
satz eines tempordren Schrittmachers und
inotroper Medikation nach einer Kardio-
version vorbereitet sein.

Atriales Overdrive-Pacing (transéso-
phageal oder endokardial oder (Uber
einen permanenten Schrittmacher mit
entsprechender Programmierfunktion) ist
eine Alternative zur elektrischen Kardio-
version oder Adenosin-Gabe bei Nachweis
einer IART, AVRT oder AVNRT ohne den
Bedarf an Sedierung oder Narkose und
medikamentose Nebenwirkungen.

Zum akuten Management von AF und
IART bei EMAH sind Empfehlungen for-
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muliert, die sich an den Leitlinien fir die

Behandlung von AF orientieren [33, 54]:

— Hamodynamisch instabile EMAH mit
AF oder IART oder solche, bei denen
eine rasche Verschlechterung der
Hamodynamik oder Ventrikelfunktion
erwartet werden muss (systemischer
rechter Ventrikel, Fontan), und solche
mit effektiver oraler Antikoagulation
sollen ohne Verzdgerung kardiovertiert
werden.

— EMAH mit AF oder IART, die nicht
effektiv antikoaguliert sind, kdnnen
innerhalb von 48 h nach Beginn der
Tachykardie kardiovertiert werden.

— Wenn die Tachykardie bei nicht anti-
koagulierten EMAH mdglicherweise
schon langer als 48 h besteht, muss
vor einer Kardioversion ein intraatrialer
Thrombus ausgeschlossen werden.
Alternativ kann bei stabiler Himody-
namik und guter Ventrikelfunktion
(ggf. unter medikamentdser Kontrolle
der Herzfrequenz durch Betablocker
oder Kalziumantagonisten) nach ei-
ner 4-wdchigen Antikoagulation eine
Kardioversion erfolgen.

— Da bei vielen Patienten die Dauer der
Tachykardie nicht sicher bestimmbar
ist und gerade bei komplexen EMAH
ein hohes Risiko fiir Thromboembolien
vorliegt, ist eine transdsophageale
Echokardiographie im Rahmen der
elektrischen Kardioversion zum Aus-
schluss eines atrialen Thrombus und
zur Kontrolle der Ventrikelfunktion
generell empfehlenswert.

Hamodynamisch stabile Patienten in AF
oder IART kdnnen durch intravendse Ga-
be eines Betablockers oder Kalziumanta-
gonisten behandelt werden, um die Herz-
frequenz zu senken.

Bei eingeschrankter Ventrikelfunktion
oder Hinweis auf Sinusknotendysfunktion
sollte der Einsatz von Betablockern und
Kalziumantagonisten als langsame Infu-
sion und in Bereitschaft zur temporaren
Schrittmachertherapie erfolgen.

Antikoagulation

Die Indikation zur Antikoagulation von
EMAH wird flir AF und IART nach den glei-
chen Kriterien gestellt. Bei EMAH sind so-
wohl AF als auch IART mit einem erhdhten
Risiko fiir thromboembolische Komplikati-

onen assoziiert, und das Risiko fiir Throm-
boembolien steigt mit der Komplexitét des
Herzfehlers an. Bei EMAH mit AF/IART und
moderater oder hoher Komplexitat des
Herzfehlers ist deshalb eine orale Antiko-
agulation indiziert. Bei solchen mit einem
einfachen Herzfehler sollte die Indikation
zur Antikoagulation anhand etablierter Ri-
sikoscores gestellt werden [33, 54].

Fir nicht-Vitamin-K-abhangige orale
Antikoagulanzien (NOAK) liegen Daten
aus Beobachtungsstudien von EMAH vor,
die Thromboembolie- und Blutungsra-
ten zeigen, die denen von Vitamin-K-
Antagonisten entsprechen (1,2% bzw.
1,1% pro Jahr) [55]. Rezente, popula-
tionsbasierte Daten zeigen zwar, dass
EMAH, die mit DOAK behandelt werden,
eine hohere Morbiditat (einschlieBlich
Schlaganfall und Blutung) und Mortalitat
aufweisen konnen als solche, die Vitamin-
K-Antagonisten erhalten, missen aber
mit den Limitationen von Studien, die
ausschlieBlich auf Krankenkassendaten
beruhen, betrachtet werden [56]. Die
Wahl des Antikoagulans muss in jedem
Fall individualisiert und in Abwdgung
von Blutungs- und Thromboembolierisiko
sowie Patientenpréferenz erfolgen.

Medikamentose Dauertherapie

Eine rein medikamentdse antiarrhythmi-
sche Therapie nach initialer Kardioversion
einer SVT bei EMAH ist miteinerhohen Rate
an Nebenwirkungen und schlechter Rhyth-
muskontrolle assoziiert. Von 70 EMAH, die
zur Prophylaxe eines Wiederauftretens ei-
ner SVT medikamentos behandelt wurden,
waren nach im Mittel 2,5 Jahren nur noch
45 % der Patienten frei von einem Tachy-
kardierezidiv [57].

Bei Vorliegen einer anhaltenden SVT,
die durch eine Kardioversion oder Ablati-
on nichtin einen Sinusrhythmus tiberfiihrt
werden kann, sollten zur Kontrolle der
Herzfrequenz Medikamente angewendet
werden, die die AV-Uberleitung verlingern
(Betablocker, Kalziumantagonisten, Digo-
xin). Kalziumantagonisten sind bei akzes-
sorischer Leitungsbahn kontraindiziert, da
sie moglicherweise die schnelle Uberlei-
tung von AF auf die Ventrikel begiinstigen.

Antiarrhythmika derKlasse Ic (Flecainid,
Propafenon) verzégern durch Blockade der
Natriumkanale die Erregungsleitung und
unterdriicken ektope kardiale Aktivitt. So



sind siein der Lage, die Haufigkeit und Dau-
er einer SVT zu reduzieren. Bei ventrikula-
ren Narben oder eingeschrankter Ventri-
kelfunktion erhéhen Medikamente dieser
Substanzklasse aber das Risiko fiir ven-
trikuldre Tachykardien und SCD. Antiar-
rhythmika der Klasse Ic sind auflerdem
negativ inotrop. Sie sollten daher bei re-
levanter koronarer Herzerkrankung, ein-
geschrankter Ventrikelfunktion, Vorliegen
von Narben im Ventrikelmyokard, Ventri-
kelhypertrophie mit Nachweis von Fibrose
in der kardialen MRT-Bildgebung nicht an-
gewendet werden [33, 58].

Da Klasse-Ic-Antiarrhythmika die Fre-
quenz einer SVT reduzieren, kann eine
blockierte Uberleitung der atrialen Tachy-
kardie in eine 1:1-Uberleitung wechseln,
wodurch sich die Kammerfrequenz erhéht.
Klasse-Ic-Antiarrhythmika miissen daher
miteinem Betablocker kombiniert werden,
um die Erh6hung der Kammerfrequenz zur
verhindern.

EMAH mit SVT, die sich durch Ablati-
on oder Betablocker nicht behandeln las-
sen und die eine eingeschrankte Ventri-
kelfunktion, Hypertrophie mit nachgewie-
sener Fibrose, relevante koronare Herz-
erkrankung oder ventrikuldre Narben ha-
ben, kdnnen mit Amiodaron, einem Klasse-
lll-Antiarrhythmikum, behandelt werden.
Amiodaron ist allerdings haufig mit Ne-
benwirkungen (v.a. Schilddrisendysfunk-
tion) assoziiert, die eine Beendigung der
Therapie erforderlich machen kénnen [57].
Bei jungen EMAH sollte eine Langzeit-
therapie mit diesem Medikament daher
vermieden werden. Bei bekannter Schild-
driisen- oder Leberfunktionsstérung, Lun-
generkrankung oder verldngertem QT-In-
tervall (= 0,5 s) sollte Amiodaron nur unter
sehr sorgfaltiger Uberwachung der betref-
fenden Organfunktionen und des EKG er-
folgen.

Katheterablation

Zur Katheterablation supraventrikuldrer

Tachyarrhythmien ist Folgendes empfeh-

lenswert [22, 33]:

— Zur Behandlung einer AVNRT, AVRT
oder fokalen atrialen Tachykardie ist
eine Katheterablation einer medika-
mentdsen Therapie vorzuziehen.

— Die Ablation akzessorischer Leitungs-
bahnen bei Ebstein-Anomalie der
Trikuspidalklappe oder ccTGA ist we-

gen der besonderen Anatomie und oft
multipler Leitungsbahnen schwierig
und sollte daher in einem Zentrum
mit Spezialisierung in der elektrophy-
siologischen Behandlung von EMAH
erfolgen.

Bei Vorliegen einer symptomatischen
IART ist die primdre Katheterablation
der medikamentdsen oder elektrischen
Kardioversiontherapie vorzuziehen,
wenn der Patient in stabilem Zustand
einer solchen Therapie in einem
spezialisierten Zentrum zugefiihrt
werden kann.

Auch bei wenig symptomatischen
EMAH jeglicher Komplexitat mit rezi-
divierenden Episoden einer SVT ist die
Katheterablation in einem spezialisier-
ten Zentrum als Alternative zu medi-
kamentoser/elektrischer Kardioversion
oder permanenter medikamentdser
Rhythmuskontrolle die empfohlene
Therapie.

Fiir EMAH, bei denen eine SVT medika-
mentos nicht kontrolliert werden kann
oder die Medikation nicht vertragen
wird, ist eine Katheterablation in ei-
nem spezialisierten Zentrum sinnvoll,
auch wenn das Substrat der Rhyth-
musstorung oder die Komplexitét des
Herzfehlers eine schwierige Prozedur
mit reduzierter Erfolgsrate erwarten
lasst.

AF kann bei EMAH rechtsatrialen
Ursprung haben. Die Ablation von

AF bei AHF sollte daher in einem
spezialisierten Zentrum erfolgen, da
die Ublichen Ablationsstrategien zur
Behandlung von AF bisweilen nicht
ausreichen.

Die Katheterablation einer IART bei
EMAH erfordert eine gute Kenntnis
der Anatomie und Pathologie des
jeweiligen Herzfehlers, moglicher
anatomischer Besonderheiten des
Reizleitungssystems und der indivi-
duellen Vorgeschichte (einschlieBlich
stattgehabter Operationen und Inter-
vention). Bei komplexen Herzfehlern ist
eine spezialisierte Schnittbildgebung
(MRT, CT) zur Bildintegration hilfreich.
Die Katheterablation der IART bei
EMAH mit Herzfehlern moderater oder
hoher Komplexitat sollte daher nur in
spezialisierten elektrophysiologischen
Zentren mit hoher Expertise in der

Versorgung dieser Patientengruppe
durchgefiihrt werden.

— Wenn der Zugang zum pulmonalve-
nosen Vorhof eine Punktion durch das
Vorhofseptum oder einen Vorhoffli-
cken (Fontan, TGA nach Vorhofumkehr)
erforderlich macht, muss die Kathe-
terablation mit chirurgischem Back-up
erfolgen. Bei komplexem Herzfehler
ist ein Back-up durch spezialisierte
Herzchirurgen erforderlich. EMAH,
bei denen eine Punktion durch einen
Vorhofflicken erforderlich ist, sollten
daher in einem spezialisierten EMAH-
Zentrum durch spezialisierte Elek-
trophysiologen und Back-up durch
Herzchirurgen mit Expertise in der
Operation angeborener Herzfehler
untersucht werden.

Management ventrikuldrer
Tachykardien

Akute Therapie

Die elektrische Kardioversion ist die emp-
fohlene akute Therapie einer anhaltenden
VT. Wenn diese nicht erfolgreich ist, ist
die intravendse Gabe von Amiodaron in-
diziert. Bei erhaltener LV-Funktion kann die
Gabe von Ajmalin erwogen werden [59].
Bei nicht anhaltender VT (NSVT) und ab-
geschatzt niedrigem Risiko fiir SCD (gute
Ventrikelfunktion, AHF niedriger Komple-
xitdt, keine Synkope oder Prasynkope, kei-
ne Ausflusstraktobstruktion des System-
ventrikels) ist die Gabe von Betablockern
allgemein akzeptiert, um das Risiko anhal-
tender Tachyarrhythmien oder einer Ven-
trikelfunktionsstdrung zu reduzieren.

Katheterablation

Bei rezidivierenden, anhaltenden, VT bei
EMAH mit einem ICD ist eine Katheter-
ablation indiziert. Dies gilt insbesondere
fiir monomorphe VT, die zu ICD-Schocks
fitlhren und sich durch medikamentdse
oder antitachykarde Device-Programmie-
rung nicht kontrollieren lassen [60].

Bei Erwachsenen mit korrigierter Fallot-
Tetralogie kann vor einer Re-Operation
oder Intervention zum Pulmonalklappen-
ersatz eine elektrophysiologische Unter-
suchung in einem erfahrenen Zentrum
mit elektroanatomischem Mapping einer
spontanen oder induzierten VT erwogen
werden, um langsam leitende anatomi-
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sche Isthmen darzustellen und per Abla-
tion zur isolieren. Ist eine Isthmusablation
prdoperativ nicht erfolgreich, sollte eine
intraoperative Kryoablation des Isthmus
erwogen werden [33, 61, 62].

Eine Katheterablation sollte individuell
bei EMAH auch bei relevanter ventriku-
larer Extrasystolie erwogen werden, um
u.a. eine fortschreitende Ventrikelfunkti-
onsstorung zur verhindern [33, 63].

Management bradykarder
Rhythmusstérung

Allgemeine Aspekte

Die Therapie einer symptomatischen bra-

dykarden Rhythmusstérungen erfordert

die Implantation eines Schrittmachers. Bei

EMAH bedarf eine Schrittmacherimplan-

tation einer sorgféltigen Vorbereitung

und Planung, und folgende Aspekte sind
in Vorbereitung zu bedenken:

- Gefél3verschliisse als Folge von Vorope-
rationen oder Interventionen kdnnen
die transvendse Sondenimplantation
komplizieren und alternative Zugangs-
wege (epikardial, transhepatisch,
transfemoral) oder individualisierte
Implantationsstrategien erforderlich
machen.

- Nach Fontan-Operation ist der trans-
vendse Zugang zum Ventrikel nicht
mdglich und daher eine epikardiale
Schrittmacherimplantation erforder-
lich.

- Vor einer Schrittmacherimplantation
sollte die Frage geklart werden, ob
diese Prozedur mit weiterer Diagnostik
oder Intervention (z.B. transésopha-
geale Echokardiographie, diagnos-
tische Herzkatheteruntersuchung,
Pulmonalklappendilatation oder Stent-
erweiterung einer GefdBenge) oder,
im Falle einer epikardialen Elektro-
denplatzierung, einer Operation (z.B.
Klappenersatz) kombiniert werden
kann.

- Beiintrakardialem Rechts-Links-Shunt
(z.B. Eisenmenger, Fontan mit Fene-
stration) wird eine epikardiale SM-
Implantation favorisiert, um systemi-
sche Embolisationen zu vermeiden.

- Systemvendse GefaBobstruktion sind
bei TGA nach Vorhofumkehr haufig
und machen vor einer transvendsen
Implantation von Schrittmacherson-
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den bisweilen die Stenterweiterung
des ,Baffle” von der oberen Hohlvene
zum subpulmonalen linken Ventrikel
erforderlich.

— Wegen der Wichtigkeit kardialer MRT in
der Nachsorge von EMAH sollte, wenn
immer moglich, ein MRT-kompatibles
Schrittmachersystem implantiert
werden.

- Wegen der vielféltigen anatomischen
und physiologischen Besonderheiten
sollte die Anlage eines Schrittmachers
bei EMAH mit einem Herzfehler von
moderater oder hoher Komplexitat
immer in einem spezialisierten EMAH-
Zentrum erfolgen, das Zugang zu
allen bisherigen Operations- und
Interventionsberichten und aller
bildgebenden Diagnostik hat.

- Gerade bei jungen EMAH und der
Indikation zu einem Schrittmacher
muss die Lokalisation der atrialen und
ventrikuldren Schrittmacherelektrode
sorgfaltig gewdhlt werden, um das Ri-
siko fiir eine Schrittmacher-induzierte
elektrische und mechanische Dyssyn-
chronie mit ventrikuldrer Dysfunktion
zu minimieren [64].

— Um das Lebenszeitrisiko fiir Elektro-
denkomplikationen zu minimieren,
sollte gerade bei jungen EMAH mit
erhaltener AV-Uberleitung nur ein
atriales Pacing erfolgen [65].

Indikation zur Schrittmacher-

implantation

Empfehlungen zur Schrittmacherimplan-

tation sind fiir die Gruppe der EMAH nicht

klar definiert. Sie beruhen nicht auf ran-
domisierten Studien, sondern auf Beob-
achtungsstudien, Registerdaten und Ex-

pertenmeinung [65].

- Eine symptomatische Bradykardie
oder chronotrope Inkompetenz in
Folge einer SND oder einer AV-Uber-
leitungsstérung macht eine Schritt-
macherimplantation erforderlich [47,
65].

— Eine VT, die durch eine Bradykardie
(SND oder AV-Block) induziert ist,
bedarf ebenfalls einer Schrittmacher-
implantation [47].

— Eine SND mit Bradykardie erhoht das
Risiko fiir die Entwicklung einer IART
(Bradykardie-Tachykardie-Syndrom).
Ein Anheben der Ruheherzfrequenz

durch atriale Schrittmacherstimulation
kann mdglicherweise die Haufigkeit
atrialer Tachykardien reduzieren und
daher im Einzelfall auch fiir EMAH mit
atrialer Tachykardie erwogen werden,
bei denen die Ablation nicht mog-
lich oder erfolgreich ist [33, 65]. Der
Nutzen dieser Therapiestrategie ist
allerdings fiir Patienten mit angebo-
renem Herzfehler nicht nachgewiesen
[66].

— Ein hochgradiger postoperativer (oder
postinterventioneller) AV-Block ist eine
Indikation zur Schrittmacherimplanta-
tion [65].

— Auch bei einem bifaszikularen Block
nach passagerem postoperativem AV-
Block und einer Synkope, die keine
andere Ursache hat, ist eine SM-
Implantation zu erwdgen [51].

— Ebenso kann eine Schrittmacherim-
plantation bei asymptomatischen
Patienten mit einem bifaszikularen
Block und verldngerter PQ-Zeit nach
Operation eines angeborenen Herzfeh-
lers erwogen werden, da das Risiko fiir
eine bedeutsame Schadigung des Reiz-
leitungssystems bei diesen Patienten
hochist [51, 67].

Pravention des plotzlichen
Herztodes und ICD-Implantation

Auch die Empfehlungen zur ICD-Implan-
tation zur primdren Prophylaxe des SCD
fiir die heterogene Gruppe der EMAH be-
ruhen auf Beobachtungsstudien, Register-
daten und Expertenmeinung. Zur Praven-
tion des plotzlichen Herztodes und ICD-

Implantation bei EMAH sind die folgenden

Empfehlungen konsertiert [62, 68]:

— Bei EMAH mit biventrikularer Phy-
siologie und morphologisch linkem
Systemventrikel mit einer EF <35 %
und Symptomen der Herzinsuffizi-
enz trotz optimaler medikamentdser
Therapie (funktionelle NYHA-Klasse Il
oder Ill) ist die ICD-Implantation zur
Primarprophylaxe des plotzlichen
Herztodes indiziert.

— EMAH mit anhaltender VT und tber-
lebtem plétzlichem Herztod miissen
umfassend (inklusive MRT und ha-
modynamischer Evaluation mittels
Herzkatheter) auf bedeutsame und
ggf. behandelbare Residualldsionen



hin untersucht werden. Wenn eine
Residualldsion einer chirurgischen
oder interventionellen Behandlung
bedarf, sollten eine praoperative/
prdinterventionelle elektrophysiolo-
gische Untersuchung und Ablation
eines VT-Substrates erfolgen, da das
Substrat nach Operation/Intervention
moglicherweise nicht mehr erreichbar
ist [62].

— Bei EMAH mit nicht tolerierter anhal-
tender VT und Uberlebtem, kardialem
Arrest auf dem Boden einer VT oder
VF ist die ICD-Implantation nach Aus-
schluss einer behandelbaren Ursache
indiziert [62].

Folgende MalBnahmen zur Prévention ei-
nes plotzlichen Herztodes sollten auBer-
dem erwogen werden [62]:

— Bei EMAH mit vermutlich arrhythmoge-
ner Synkope und entweder mindestens
moderater Dysfunktion des System-
ventrikels oder induzierbarer VT oder
VF bei ventrikuldrer elektrischer Sti-
mulation sollte eine ICD-Implantation
erwogen werden.

— Fir Patienten nach operativer Korrektur
einer Fallot-Tetralogie mit Symptomen
einer Arrhythmie oder dokumentierter
nicht anhaltender VT sollte eine elek-
trophysiologische Untersuchung mit
ventrikuldrer elektrischer Stimulation
erwogen werden.

- Bei Patienten nach operativer Korrektur
einer Fallot-Tetralogie mit Symptomen
einer Arrhythmie und induzierbarer
VT oder VF und zusatzlichen Risiko-
faktoren fiir den pl6tzlichen Herztod
wie systolischer oder diastolischer
Dysfunktion des linken Ventrikels, nicht
anhaltender VT, QRS-Dauer > 180 ms,
ausgedehnter Fibrosierung des rechten
Ventrikels im MRT, schwerer Fragmen-
tierung des QRS-Komplexes sollte die
primdrprophylaktische ICD-Implantati-
on erwogen werden.

— Bei Nachweis einer schweren Dysfunk-
tion eines singuldren Ventrikels oder
eines systemisch rechten Systemven-
trikels und zuséatzlichen Risikofaktoren
fiir einen plétzlichen Herztod wie nicht
anhaltende VT, QRS-Dauer > 140 ms,
schwerer Insuffizienz der systemi-
schen AV-Klappe, Herzinsuffizienz
trotz optimaler Therapie (funktionelle

NYHA-Klasse Il oder Ill) kann eine ICD-
Implantation erwogen werden [69].

Die Indikation zu einer ICD-Implantation
zur Primarprophylaxe des SCD muss sorg-
faltig und in Absprache mit dem Patienten
gestellt werden. Dieser muss dariiber auf-
gekldrt werden, dass eine ICD-Implantati-
on bei EMAH mit einer héheren Inzidenzan
Komplikationen wie Elektrodenfehlfunkti-
on und -infektion assoziiert ist als bei Vor-
liegen einer erworbenen Herzerkrankung
[70, 71]. Auch die Rate inaddquater Entla-
dungen ist bei EMAH erhoht und liegt bei
einer Nachbeobachtungszeit von 3,8 Jah-
ren bei 25% [72]. Eine ICD-Implantation
hat also moglicherweise erhebliche Aus-
wirkungen auf die Lebensqualitdt und die
psychische Gesundheit gerade junger und
aktiver EMAH.

Ein subkutaner ICD ist eine Alternative
zu einem transvendsen System, wenn kei-
ne Indikation zu antibradykardem oder an-
titachykardem Pacing besteht, der transve-
ndse Zugang zum Ventrikel erschwert oder
unmoglich ist oder intrakardiale Shunts ei-
neintraventrikuldre Elektrodenplatzierung
zu risikoreich erscheinen lassen [73].

Fazit fiir die Praxis

= Durch die Fortschritte der modernen Me-
dizin erreichen nahezu alle Patienten mit
AHF das Erwachsenenalter. Trotz aller
MaBnahmen sind und bleiben diese Pa-
tienten chronisch herzkrank, und es be-
stehen fast ausnahmslos Rest- und Folge-
zustande, die teils noch durch erworbene
kardiale und nichtkardiale Komorbidita-
ten aggraviert werden.

- Die wichtigsten Residuen sind vitienty-
pische Residualbefunde und Komplikati-
onen, insbesondere in Form einer Herz-
insuffizienz, einer pulmonalvaskuldren
Erkrankung oder pulmonalen Hypertonie,
tachykarde und bradykarde, z.T. mit dem
Risiko eines plotzlichen Herztodes einher-
gehende Rhythmusstérungen, infektiose
Endokarditiden sowie herzfehlertypische
Aortopathien.

= Mit zunehmender Komplexitat der AHF
wird die Nachsorge durch Kinderkardio-
logen oder Kardiologen, die iiber ent-
sprechende Ausbildung und spezifische
Kenntnisse verfiigen, immer dringlicher.

- Die Awareness iiber die Notwendigkeit ei-
ner lebenslangen, fachspezifischen Nach-
sorge ist bei den Patienten und ebenso
bei der Mehrzahl der Arzte im Bereich der
Grund- und Regelversorgung immer noch
defizitér. Mit zunehmendem Alter der

EMAH ist es erforderlich, auch Facharzte
anderer Fachdisziplinen in die Versorgung
einzubinden, denen die Besonderheiten
vieler AHF nicht bekannt sind. Das be-
trifft u.a. Bereiche wie die Geburtshilfe
und Frauenheilkunde, die Pulmonologie,
Hepatologie, Nephrologie, Neurologie,
Onkologie, Psychosomatik und Psychia-
trie. Dariiber hinaus ist die Einbindung
von Patientenorganisationen, wie z. B. die
Deutsche Herzstiftung, Aktionsbiindnis
Angeborene Herzfehler (ABAHF), Herz-
kind e.V. u. a. m. unabdingbar.

= Besondere Bedeutung kommt in diesem
Zusammenhang der Tatsache zu, dass die
Zahl der EMAH in den néchsten Jahrzehn-
ten noch kontinuierlich steigen wird.
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Nowadays, most patients with congenital heart defects (CHD) survive into adulthood.
Unfortunately, despite relevant residuals and sequelae, follow-up of adults with
congenital heart defects (ACHD) is predominantly performed by nonspecialized
physicians or hospitals with little experience in the field of ACHD. Major problems in
the long-term course include CHD-related residua, heart failure, cardiac arrhythmia,
valvular heart disease, pulmonary vascular disease/pulmonary hypertension, infective
endocarditis and aortopathy, as well as cardiac and noncardiac comorbidities. Many
problems in ACHD manifest differently from those of acquired heart disease, and
treatment regimens from general cardiology cannot be directly applied to CHD. It
should be noted that even simple postoperative cardiac defects, which until recently
were considered harmless, can develop serious CHD-related complications with
advancing age, a fact that was rarely anticipated. Therefore, the treatment of ACHD has
many special features and requires special expertise. This position paper of the German
Cardiac Society provides a highly up to date overview and highlights current data on
epidemiology, heart failure, and cardiac arrhythmias in ACHD.
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