MEDIZIN

UBERSICHTSARBEIT

Angeborene Herzfehler im Erwachsenenalter

Gerhard-Paul Diller, GUnter Breithardt, Helmut Baumgartner

ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund: Mittlerweile erreichen mehr als 90 %t der Pa-
tienten mit angeborenen Herzfehlern das Erwachsenenal-
ter. Vor noch nicht allzu langer Zeit waren es nur wenige
Patienten, vor allem wenn die angeborenen Herzfehler
komplex waren. Diese neu entstandene Patientenpopulati-
on stellt eine besondere Herausforderung an alle behan-
delnden Fachrichtungen dar.

Methode: selektive Literaturrecherche

Ergebnisse und Schlussfolgerung: Eine komplette Heilung
des angeborenen Herzfehlers im Kindesalter ist die Aus-
nahme, so dass mit Rest- und Folgeproblemen im Erwach-
senenalter zu rechnen ist. Diese machen teilweise neuerli-
che Operationen oder Kathetereingriffe erforderlich. Spéat-
probleme umfassen unter anderem Rhythmusstérungen,
Herzinsuffizienz, pulmonalarterielle Hypertonie, Endokardi-
tiden und thromboembolische Ereignisse. Auch das Ma-
nagement dieser Patienten im Rahmen einer Schwanger-
schaft oder bei nichtkardialen Operationen bleibt eine He-
rausforderung. Neben der Bereitstellung ausreichender
Versorgungsstrukturen ist vor allem auch deren Wahrneh-
mung durch Patienten und Zuweiser sowie die Sicherstel-
lung einer optimalen Kommunikation zwischen den be-
handelnden Kollegen von besonderer Bedeutung zur opti-
malen Versorgung dieser komplexen Patientengruppe.

» Zitierweise
Diller GP, Breithardt G, Baumgartner H: Congenital heart
defects in adulthood. Dtsch Arztebl Int 2011; 108(26):
452-9. DOI: 10.3238/arztebl.2011.0452

Kardiologisches Zentrum fiir Erwachsene mit angeborenen und

erworbenen Herzfehlern (EMAH), Medizinische Klinik und Poliklinik C (Kardio-
logie und Angiologie), Universitétsklinikum Miinster: Dr. Dr. med. Diller,

Prof. Dr. med. Dr. h.c. Breithardt, Prof. Dr. med. Baumgartner

urch die Fortschritte in der Kinderkardiologie

und Kinderherzchirurgie hat sich in den letzten
Jahrzehnten ein neues Patientenklientel entwickelt —
das der Patienten mit angeborenen Herzfehlern im Er-
wachsenenalter. Diese stdndig wachsende Gruppe stellt
eine besondere Herausforderung an die Kardiologie dar
(el). Die Gesamtzahl an Erwachsenen mit angebore-
nen Herzfehlern diirfte in Deutschland derzeit bei mehr
als 250 000 liegen (20 bis 50 % davon mit komplexen
Vitien) (1, €2). Von einer interdisziplindren Task Force
wurden Empfehlungen fiir die Struktur der Versorgung
(2) und fiir die Qualifikation von Arzten, die ,,Erwach-
sene mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) versor-
gen sollten, verdffentlicht (3). Informationen dazu er-
teilt unter anderem die Deutsche Gesellschaft fiir Pa-
diatrische Kardiologie e.V., Akademie fiir Fort- und
Weiterbildung, Diisseldorf (theisen@dgpk.org). Eben-
so sind weitere Informationen zu bereits zertifizierten
Kardiologen/Kinderkardiologen im Internet verfiigbar
(4). Die Mehrzahl der EMAH-Patienten sind primér
in hausérztlicher und allgemeininternistischer/-kardio-
logischer Behandlung, sollten aber in je nach Kom-
plexitdt des Herzfehlers unterschiedlichen Abstinden
in einem EMAH-Zentrum bezichungsweise bei einem
EMAH-Kardiologen vorgestellt werden. Entsprechend
sind grundlegende EMAH-Kenntnisse fiir Kollegen al-
ler in die Betreuung dieser Patienten involvierten Fach-
richtungen erforderlich.

Dieser Artikel gibt einen Uberblick iiber die wich-
tigsten Herzfehler, insbesondere tiber hdufige Kompli-
kationen und Therapieoptionen bei EMAH-Patienten.

Ziel ist es den Leser in die Lage zu versetzen,
vorhersehbare Probleme bei EMAH-Patienten zu er-
kennen und, wenn mdglich, zu verhindern. Da ran-
domisierte kontrollierte Studien im EMAH-Bereich
weitgehend fehlen, ist das Evidenzniveau in die-
sem klinischen Bereich vergleichsweise niedrig. Die
Empfehlungen in dem vorliegenden Artikel basieren
weitgehend auf den Ergebnissen nicht randomisierter
prospektiver und retrospektiver Untersuchungen so-
wie auf Expertenmeinung.

Methode

Der Artikel ist an geltende nationale und internatio-
nale Leitlinien angelehnt (5, 6, e3). Die Autoren
fiihrten zudem eine selektive Literaturrecherche mit
Hilfe von PubMed durch (www.ncbi.nlm.nih.gov).
Die Auswahl der Artikel erfolgte nach subjektiver
Einschétzung ihrer klinischen Relevanz. AuBlerdem
wurden einschldgige Lehrbiicher und die personli-
chen Literaturarchive der Autoren verwendet.
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Ubersicht hiufiger Herzfehler bei
EMAH-Patienten

Einen Uberblick iiber die Anatomie hiufiger Herz-
fehler geben die Grafiken 1 bis 4. Weitere Informatio-
nen finden sich tabellarisch zusammengestellt auf der
Webseite der Autoren. Zudem konnen dieser Tabelle
Informationen zur Klinik und zu héufigen Problemen
im Langzeitverlauf sowie therapeutischen Uberle-
gungen fiir die wichtigsten Herzfehler entnommen
werden. Die eTabelle ist auf der Webseite der Auto-
ren unter http://klinikum.uni-muenster.de/fileadmin/
ukminternet/daten/kliniken/emah/Forschung/Aerzte-
blatt 2011 eTabelle.pdf abrufbar. Neben einer rein
anatomischen Beschreibung sollten Herzfehler nach
ihrer Komplexitdt sowie dem Vorliegen einer Zyano-
se eingeteilt werden (Kasten 1). Dies hat grundle-
gende Bedeutung fiir die Planung der Nachsorge
sowie die zu erwartenden Probleme und Komplika-
tionen (6). Abgesehen von einzelnen Ausnahmen
(friih korrigierter unkomplizierter Ductus arteriosus
und unkomplizierter Vorhofseptumdefekt vom Se-
kundumtyp), die als ,geheilt“ betrachtet werden
konnen, bendtigen Patienten mit angeborenen Herz-
fehlern in aller Regel eine lebenslange Betreuung, um
einen optimalen Verlauf erreichen zu kdnnen. Nach
geltenden Leitlinien sollten Patienten mit Herzfeh-
lern niedriger Komplexitit mindestens einmal in ei-
nem EMAH-Zentrum vorgestellt werden, um dann
das weitere Management festzulegen. Patienten mit
Herzfehlern mittlerer und hoher Komplexitit sollten
an ein EMAH-Zentrum angebunden und dort regel-
miBig evaluiert werden (6).

Kardiale Probleme in der Nachsorge von
EMAH-Patienten

Interventionen und Reinterventionen

Obwohl die meisten Patienten im Kindesalter chirur-
gisch versorgt werden, sind im Langzeitverlauf oft
weitere chirurgische oder interventionelle Eingriffe
erforderlich. Die Entscheidung fiir den optimalen In-
terventionszeitpunkt stellt eine besondere Herausfor-
derung bei EMAH-Patienten dar. Teilweise sind Ein-
griffe noch vor Entstehen eines Leidensdrucks des
Patienten erforderlich, um irreversible Schiden von
Herzmuskel und Lungengefiaf3bett zu verhindern.
Andererseits sollten insbesondere Eingriffe, bei de-
nen a priori von einer begrenzten Haltbarkeit des Er-
gebnisses ausgegangen werden muss (zum Beispiel
Implantation eines Homografts oder einer biologi-
schen Klappenprothese) auch nicht unnétig frith er-
folgen.

Teilweise werden angeborene Herzfehler erst im
Erwachsenenalter entdeckt. Abgesehen von Klap-
penveridnderungen (vor allem bikuspide Klappe) sind
das am héufigsten Vorhofseptumdefekte, gelegent-
lich Ebsteinsche Anomalie sowie selten komplexere
Vitien wie kongenital korrigierte Transposition der
groBBen Gefdle ohne assoziierte Fehlbildungen. Bei
unklarer kardialer Anatomie oder nicht erklérter ven-
trikuldrer Dilatation und Dysfunktion (rechtsventri-
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Ubersicht der Lokalisationen (Blick von rechtem Vorhof und Ventrikel auf interatriales und in-
terventrikuldres Septum ) von Vorhofseptumdefekten (ASD), atrioventrikuléren Defekten
(AVSD) und Ventrikelseptumdefekten (VSD). Die Abbildung verdeutlicht, dass insbesondere
bei oberen Sinus-venosus-Defekten auf eine assoziierte Lungenvenenfehimiindung zu ach-
ten ist. Doubly-committed VSD, doppelt zugeordneter VSD; TK Trikuspidalklappe.

kuldr zum Beispiel bei Vorhofseptumdefekt oder
Lungenvenenfehlmiindung, linksventrikuldr zum

Beispiel bei Ductus arteriosus) muss auf alle Fille
auch im Erwachsenenalter an das Vorliegen eines
unentdeckten Herzfehlers gedacht und eine weitere
Diagnostik angestrebt werden.

Eine besondere Herausforderung stellen Patienten
mit komplexen Herzfehlern dar, bei denen aus histo-

normale
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unkorrigierte Fallotsche

Fallotsche Tetralogie Tetralogie nach Korrektur

Ubersicht der Anatomie bei unkorrigierter (links) und korrigierter Fallotscher Tetralogie. Haufi-
ge Probleme bei erwachsenen Patienten mit Zustand nach Korrektur einer Fallotschen Tetra-
logie sind relevante Pulmonalklappeninsuffizienz, rechtsventrikuldre Dilatation und -funkti-
onsstorung sowie die Neigung zu Arrhythmien.
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Ubersicht der Anatomie bei Patienten mit Transposition der groBen GeféBe (TGA oder D-TGA) sowie kongenital korrigierter TGA (ccTGA oder L-TGA). ccTGA und
TGA (nach atrialer Switch-Operation) haben einen morphologisch rechten Systemventrikel gemeinsam. Dieser ist mit der langfristigen Entwicklung einer Herzin-
suffizienz sowie erhdhter Morbiditdt/Mortalitdt assoziiert. Bei der atrialen Switch-Operation wird das vendse Blut auf Vorhofebene umgeleitet. Diese Operations-
methode ist in den letzten 20 Jahren durch die arterielle Switch-Operation abgelést worden, die den Vorteil eines morphologisch linken Systemventrikels bietet.
Bei der ccTGA besteht eine Kombination aus atrioventrikuldrer und ventrikuloarterialer Diskordanz. Der Systemventrikel ist schraffiert. LV, linker Ventrikel; RV,
rechter Ventrikel.

rischen Griinden keine Operation oder nur Linde-
rungseingriffe erfolgt sind und es zu erwigen gilt, ob
im Erwachsenenalter noch operative Maflnahmen
moglich sind.

Arrythmien

Bedingt durch die zugrundeliegende Herzerkran-
kung, himodynamische Probleme sowie infolge
chirurgischer Korrekturen mit entsprechender Nar-
benbildung sind Arrhythmien eine hdufige Spéatkom-
plikation bei EMAH (7, e4). Das Spektrum reicht
von bradykarden Rhythmusstorungen {iiber atriale
Tachykardien bis hin zu lebensbedrohlichen ventri-
kulédren Tachykardien oder Kammerflimmern.

Bei Symptomen wie Palpitationen, Herzrasen,
Schwindel und Synkopen aber auch Herzinsuffi-
zienzzeichen sollte an Rhythmusstorungen gedacht
werden. Exemplarisch sollen hier Herzfehler ange-
sprochen werden, die besonders zu Rhythmusstorun-
gen neigen.

Fallotsche Tetralogie (ToF) — Patienten nach Kor-
rektur einer ToF sind priddisponiert fiir atriale und
ventrikuldre Rhythmusstérungen und haben ein er-
hohtes Risiko fiir einen plétzlichen Herztod (circa
2,5 % pro 10 Jahre) (6). Als Substrat dieser Rhyth-
musstorungen werden myokardiale Fibrose (e5) so-
wie kreisende Erregungen um Ventrikulotomie- und
Atriotomienarben beziehungsweise den VSD-Patch
angesehen (e6). Als Risikomarker fiir einen plotzli-
chen Herztod wurden eine QRS-Breite > 180 ms (8),
schwere Pulmonalinsuffizienz, rechts- und linksven-
trikuldre Dysfunktion, extensive Myokardfibrose,

spét erfolgte Korrekturoperation und langer beste-
hende palliative Shunts identifiziert. Der Stellenwert
regelméBiger Langzeit-EKG Untersuchungen ist um-
stritten (e7). Bei ausgewéhlten symptomatischen Pa-
tienten kann eine elektrophysiologische Untersu-
chung prognostische Informationen liefern, bezie-
hungsweise bei ventrikuldren Reentrykreisen eine
Ablationstherapie ermdglichen (9). Wéhrend die
Implantation eines ICD im Rahmen der Sekun-
dérprophylaxe (,,iiberlebter plotzlicher Herztod™)
weitgehend akzeptiert ist, sind Kriterien fiir die
primérpriaventive Implantation noch unzureichend
definiert (e8).

Patienten mit Transposition der grofien Arterien
(TGA) nach atrialer Switch-Operation — Die
Mehrzahl der TGA-Patienten entwickelt im Laufe
des Lebens relevante Herzrhythmusstdrungen. Diese
umfassen sowohl bradykarde wie tachykarde Rhyth-
musstorungen. Bedingt durch Verletzung sowie
durch Vernarbungen im Vorhofbereich entwickeln
iber 10 % der Patienten mit TGA nach atrialer
Switch-Operation frith postoperativ schrittmacher-
pflichtige bradykarde Rhythmusstérungen (e9). Es
wurde berichtet, dass 20 Jahre postoperativ nur 40 %
der Patienten im Sinusrhythmus sind (e10). Arrhyth-
miesymptome, Herzinsuffizienzsymptome sowie do-
kumentierte Arrhythmien in der Vorgeschichte wur-
den als Prédiktoren fiir einen pldtzlichen Herztod
identifiziert, wihrend Ruhe- und Langzeit-EKG-Be-
funde wenig aussagekriftig scheinen (10). Der Stel-
lenwert einer elektrophysiologischen Untersuchung
zur Prognoseabschitzung ist aktuell unklar.
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Ubersicht verschiedener Modifikationen der Fontan-Operation zur Palliation bei Patienten mit univentrikularem Herz. Bei Patienten mit Fontan-Operation ist der sys-
temvendse Riickfluss direkt (ohne subpulmonalen Ventrikel) mit dem Pulmonalkreislauf verbunden. Im Laufe der Zeit wurden verschiedene Modifikationen entwickelt.
»Klassische“ Fontan-Operation: direkte Konnektion zwischen rechtem Vorhof und Pulmonalarterie. Bei der totalen kavopulmonalen Anostomose (TCPC) wird eine Ver-
bindung zwischen oberer und unterer Vena cava und der rechten Pulmonalarterie hergestellt. Die obere Vena cava ist direkt End-zu-Seit mit der Pulmonalarterie
anastomosiert, die Konnektion zur unteren Vena cava kann entweder (iber einen lateralen Tunnel im rechten Vorhof oder extrakardial (Conduit) hergestellt werden. Die
TCPC wird aktuell aufgrund besserer Himodynamik, niedrigerer Arrhythmieinzidenz und besserem Langzeitiiberleben bevorzugt. Typische Probleme im Langzeitver-
lauf sind neben ventrikuldrer Dysfunktion, intraatriale Thromben und die Neigung zu Rhythmusstérungen. Diese Probleme sind insbesondere héufig nach ,klassi-

scher” Fontan-Operation anzutreffen.

Patienten mit funktionell singulirem Ventrikel
nach Fontan-Operationen — Rezidivierende supra-
ventrikuldre Rhythmusstorungen sind hiufig bei Pa-
tienten nach Fontan-Operation, wobei insbesondere
Patienten mit klassischer Fontan-Operation (Verbin-
dung zwischen rechtem Vorhof und Pulmonalarterie)
hiervon betroffen sind. Auch hier sind intraatriale
Makroreentrykreise mit verhéltnismaBig langer Zy-
kluslinge, die hdmodynamisch schlecht toleriert
werden, héufig. Patienten mit rezidivierenden supra-
ventrikuldren Tachykardien sollten an ein erfahrenes
Zentrum zur elektrophysiologischen Evaluierung an-
gebunden werden (11). Dies gilt insbesondere fiir Pa-
tienten nach ,klassischer Fontan-Operation, die ei-
ne eingeschrinkte Prognose haben (5 Jahres-Uberle-
bensrate um 85 %) (ell, el2).

Herzinsuffizienz

Im Langzeitverlauf ist die Entwicklung einer Herzin-
suffizienz bei vielen, insbesondere komplexen Herz-
fehlern und solchen mit systemischem rechten Ven-
trikel, keine Seltenheit. So wurde beschrieben, dass
22 % der Patienten mit kongenital korrigierter Trans-
position der groflen Gefille, 32 % der Patienten mit
TGA nach Vorhofumkehr-Operation und bis zu 40 %
der Fontan-Patienten unter Herzinsuffizienz leiden
(12). Potenziell behebbare Ursachen (zum Beispiel
hdamodynamisch relevante Shunts, Klappeninsuffi-
zienzen und -stenosen sowie andere intrakardiale
oder vaskuldre Obstruktionen, Rhythmusstérungen,
pulmonalarterielle Hypertonie) miissen identifiziert
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und entsprechend behandelt werden. ACE-Hemmer
und Betablocker werden empirisch eingesetzt, der
prognostische Nutzen dieser Substanzen ist wissen-
schaftlich bei EMAH Patienten jedoch nicht belegt
(13). Als Ultima-Ratio bleibt bei therapierefraktirer
Herzinsuffizienz die Moglichkeit der Transplantati-
on, die aber technisch anspruchsvoll sein kann und
ein erhohtes Risiko im Vergleich zu anderen Patien-
tengruppen hat (e13).

Pulmonale Hypertension und Eisenmenger-Syndrom

Die pulmonalarterielle Hypertonie (PAH) ist eine
haufige Komplikation bei EMAH-Patienten, insbe-
sondere bei unkorrigierten Shuntvitien mit unge-
schiitztem Lungenkreislauf beziehungsweise nach
Spétkorrektur. Wéhrend Patienten mit PAH nach
Shuntverschluss pathophysiologisch jenen mit idio-
pathischer PAH dhneln, fiihrt schwere PAH bei un-
operierten Patienten in der Regel zur Shuntumkehr
mit Eisenmenger-Syndrom (Kombination aus PAH
und Zyanose). Mit Endothelin-Rezeptor-Antagonis-
ten, Phosphodiesterase-Inhibitoren und Prostazykli-
nen stehen wirksame Pharmaka zur Behandlung der
PAH zur Verfiigung (14, el4), die Datenlage fiir
EMAH ist allerdings wesentlich beschrédnkter als fiir
die idiopathischer PAH.

Infektiose Endokarditis (IE)

Prinzipiell sind alle angeborenen Herzfehler mit ei-
nem erhohten Lebenszeitrisiko fiir eine IE assoziiert.
Da jedoch davon ausgegangen werden muss, dass die
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Komplexitat gangiger Herzfehler*1

® Herzfehler niedriger Komplexitat
1. Unkorrigierte Herzfehler
— isolierte kleine Vorhofseptumdefekte (ASD I)
— isolierte restriktive Ventrikelseptumdefekte (VSD)
— leichte Pulmonalstenose (Gradient < 30 mmHg)
— kleiner, restriktiver persistierender Ductus arteriosus
— isolierte kongenitale Aortenstenose
— isolierte angeborene Mitralklappenerkrankung

2. Herzfehler nach Korrektur
— Zustand nach Verschluss eines ASD (Ausnahme atrioventrikulérer Defekt)
— Zustand nach unkompliziertem Verschluss eines VSD
— Zustand nach Verschluss eines persistierenden Ductus arteriosus

® Herzfehler mittlerer Komplexitat
— atrioventrikularer Septumdefekt (AVSD) / ASD |
- Sinus-venosus-Defekte
— Aortenisthmusstenose
— Ebsteinsche Anomalie
— Fallotsche Tetralogie
- Ventrikelseptumdefekt mit assoziierten Fehlbildungen
- Mittel- und hohergradige Pulmonalstenose oder -regurgitation
- Lungenvenenfehimiindung
— persistierender Ductus arteriosus (unkorrigiert)

® Herzfehler hoher Komplexitat
— zyanotische Herzfehler (unabhéngig von der Anatomie)
- komplexe Herzfehler mit funktionell univentrikularer Anatomie
- Patienten nach Fontan-Operation
- Transposition der grofken Arterien (TGA)
— jede Form der diskordanten Verbindung zwischen Vorhéfen, Ventrikeln und
groen GefaRen
— Patienten mit implantierten Konduits

ASD, Vorhofseptumdefekt; AVSD, atrioventrikulérer Septumdefekt; TGA, Transposition der groRen
Gefale; VSD, Ventrikelseptumdefekt. *! modifiziert nach Warnes et al. (6)

Mehrzahl der IE-Félle nicht durch é&rztliche oder
zahndrztliche Eingriffe bedingt sind, und die Annah-
me, dass die Gabe eines Antibiotikums eine IE ver-
hindern kann am Menschen nie wissenschaftlich
schliissig bewiesen werden konnte, wird in den aktu-
ellen Leitlinien der kardiologischen Fachgesell-
schaften eine IE-Prophylaxe nur noch bei Hochrisi-
kopatienten und solchen mit IE in der Vorgeschichte
empfohlen (15). Diese Hochrisiko-Gruppe umfasst
Patienten mit komplexen, in der Regel zyanotischen
Vitien, Patienten mit implantierten prothetischen
Klappen sowie Patienten mit Residualdefekten in
unmittelbarer Ndhe zu implantiertem Fremdmaterial
(Patches, Conduits). Zudem wird eine Endokarditis-
prophylaxe fiir sechs Monate nach herzchirurgischen
Eingriffen mit Patch oder Conduit-Implantation und

nach Katheterintervention mit Verwendung von Im-
plantaten empfohlen.

Von der Eingriffsart her wird aktuell die Prophyla-
xe auf zahnirztliche Eingriffe, die mit einer Verlet-
zung der Mukosa, Gingiva oder des apikalen Zahn-
apparates einhergehen, beschrdnkt, sowie auf Bron-
choskopie mit Mukosainzision oder Biopsie bezie-
hungsweise auf Tonsillektomien und Adenektomien.
Nicht genug betont werden kann, dass die Patienten
angehalten werden miissen, auf eine gute Mundhy-
giene sowie regelmifig Zahnarztbesuche zu achten.

Von besonderer Wichtigkeit ist es, bei EMAH-Pa-
tienten bei verdachtigen Symptomen (Fieber, Nacht-
schweil, Embolien etc.) frithzeitig an eine Endokar-
ditis zu denken und rasch die diagnostischen Schritte
— insbesondere Echokardiographie und Blutkulturen
noch vor Gabe eines Antibiotikums — zu setzen (el5,
elo).

Héufige nichtkardiale Probleme im Rahmen
der Nachsorge von EMAH-Patienten
Empfangnisverhiitung und Schwangerschaft
Kardiovaskuldre Erkrankungen stellen aktuell die
hiufigste Ursache fiir miitterliche Sterblichkeit wéh-
rend der Schwangerschaft dar (16). Eine individuelle
Risikoabschitzung bei EMAH-Patienten sollte friih-
zeitig erfolgen, um ungewollte Hochrisikoschwan-
gerschaften zu verhindern. Die physiologischen Ver-
dnderungen und deren mogliche Implikationen fiir
verschiedene Herzfehler sind kiirzlich ausfiihrlich in
einer Ubersichtsarbeit im Deutschen Arzteblatt dis-
kutiert worden (16). Durch die Zunahme des Herz-
zeitvolumens und des zirkulierenden Blutvolumens
sind vor allem stenotische Vitien sowie Herzfehler
mit erhdhtem pulmonal-vaskuldrem Widerstand pro-
blematisch. Durch den Abfall des peripher-vaskulé-
ren Widerstands und die Zunahme von Rechts-
Links-Shunts stellen auch zyanotische Vitien ein be-
sonderes Problem dar. Die Kombination aus schwe-
rer pulmonal-arterieller Hypertonie und Zyanose
(wie beim Eisenmenger-Syndrom) ist mit einer be-
sonders hohen miitterlichen Mortalitit bis 50 % as-
soziiert (17), wobei die Todesfille hdufig im Wo-
chenbett auftreten. Generell sind zudem Herzinsuffi-
zienzsymptome (NYHA > 2), reduzierte linksventri-
kuldre Funktion, vorangegangene kardiovaskulére
Probleme in der Schwangerschaft sowie schwere
Pulmonalklappeninsuffizienz, insbesondere in Kom-
bination mit einer reduzierten rechtsventrikuldren
Funktion, mit erh6htem Schwangerschaftsrisiko ver-
bunden (18-20). Patientinnen mit Marfan-Syndrom
und Dilatation der Aortenwurzel (> 4 cm) haben ein
erhohtes Dissektionsrisiko (5). Die Betreuung von
Patientinnen mit mechanischen Klappenprothesen ist
durch die Notwendigkeit einer addquaten Antikoagu-
lation und des erhohten Risikos fiir fetale Missbil-
dungen unter Therapie mit Vitamin-K-Antagonisten
(zum Beispiel Marcumar) erschwert. Alternative An-
tikoagulationsstrategien sind nicht mit gédngigen Ge-
rinnungstests steuerbar, mit erhdhter Thromboserate
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Schwangerschaftsrisiko in Abhéngigkeit vom zugrundeliegenden Herzfehler

Niedriges Risiko

(Risiko kardialer Komplikationen oder
Tod <1 %)

— links-rechts-Shunt ohne PAH

- Zustand nach Korrektur einer Fall-
otschen Tetralogie ohne relevante
Residuen (keine relevante Pulmonal-
insuffizienz oder rechtsventrikulare
Dysfunktion)

- Zustand nach Korrektur einer Aortenisth-
musstenose ohne relevante Residuen
(Reststenose, Aneurysma)

- bikuspide Aortenklappe ohne assoziierte
Probleme

- Zustand nach biologischem Herzklappen-
ersatz (mit normaler Prothesen- und

Mittleres Risiko
(Risiko kardialer Komplikationen oder
Tod = 1-5 %)

- héchstens mittelgradige Aorten- oder
Mitralstenose

- zyanotische Vitien ohne PAH (jedoch ho-
hes fetales Risiko)

- univentrikuldres Herz mit guter ventriku-
larer Funktion (besondere Nachsorge in
der Schwangerschaft erforderlich)

— Marfan-Syndrom ohne relevante Aorten-
dilatation

— systemischer rechter Ventrikel (ccTGA,
Zustand nach atrialer Switch-Operation)
mit erhaltener Systemventrikelfunktion

- unkorrigierte Aortenisthmusstenose (gra-

Hohes Risiko
(Risiko kardialer Komplikationen oder
Tod > 5 %)

- hochgradige Aorten- oder Mitralstenose

- Eisenmenger-Syndrom oder PAH (sehr
hohes Schwangerschaftsrisiko: miitter-
liche Mortalitat 30-50 %)

— univentrikuldres Herz mit reduzierter
Ventrikelfunktion

- Marfan-Syndrom mit Aortendilatation
(>4cm)

- systemischer rechter Ventrikel (ccTGA,
Zustand nach atrialer Switch-Operation)
mit reduzierter Systemventrikelfunktion

Ventrikelfunktion)

- asymptomatische Mitral- oder Aorten-
klappeninsuffizienz mit erhaltener links-
ventrikularer Funktion

- leicht- bis mittelgradige Pulmonalstenose

dientabhangig)

ccTGA, kongenital korrigierte Transposition der groRen Gefale; PAH, pulmonalarterielle Hypertonie. Modifiziert nach (16, €22)

verbunden sowie wenig evidenzbasiert und damit
auch nicht unproblematisch. Das Management von
Patientinnen mit mittlerem und hohem Schwanger-
schaftsrisiko (Tabelle 1) erfordert besondere Erfah-
rung, ein interdisziplindres Team und sollte entspre-
chend spezialisierten Zentren vorbehalten bleiben.

Zyanose und Erythrozytose

Unoperierte Patienten mit komplexen kardialen
Fehlbildungen und Patienten nach palliativen Ein-
griffen (zum Beispiel Glenn-Operation) kdnnen sich
zyanotisch prisentieren. Chronische Zyanose ist
durch deutlich reduzierte korperliche Leistungsfa-
higkeit, Neigung zu Infekten (unter anderem Endo-
karditis und zerebrale Abszesse) und multiple Endor-
ganschdden im Sinne einer Multisystemerkrankung
gekennzeichnet (e17). Zu typischen Komplikationen
gehoren neben den Infekten Blutungsprobleme,
Thromboembolie, Arrhythmien, Nierenfunktionssto-
rung, Gallensteine und Gelenksproblem. Eine umfas-
sende Darstellung der Problematik geht iiber den
Rahmen dieses Artikels hinaus.

Die Erythrozytose ist Folge der chronischen Hy-
poxie, erlaubt eine erhéhte Sauerstofftransportkapa-
zitdt des Blutes und verbessert die Gewebeoxygenie-
rung, setzt allerdings die ausreichende Verfiligbarkeit
von Eisen voraus. Von besonderer Bedeutung ist
die Vermeidung von Eisenmangel (el8). Aderlédsse
diirfen nur bei Bestehen von Hyperviskositits-
symptomen (Kopfschmerz, Schwindel, Sehstérun-
gen, Pardsthesien, Muskelschmerzen und andere)
nach Ausschluss eines Eisenmangels durchgefiihrt
werden, wobei die Himatokritwerte dann in der Re-
gel jenseits von 65 % liegen (5). Es werden aber
auch Hédmatokritwerte liber 70 % hdufig symptom-
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frei toleriert. Wiederholte unnétige Aderldsse fithren
dann zu Eisenmangel, reduzierter kdrperlicher Leis-
tungsfdhigkeit und erhohtem Schlaganfallrisiko
(el17, el9). Auf alle Fille zu verhindern beziehungs-
weise rasch zu behandeln ist bei diesen Patienten
jede Dehydratation.

Zyanotische Patienten, insbesondere Eisenmen-
ger-Patienten, sind mitunter durch banale chirurgi-
sche Eingriffe, aber auch andere medizinische Hand-
lungen hoch gefdhrdet, wenn ihre Besonderheiten
nicht entsprechend beriicksichtigt werden. Jegliche
medikamentdse und chirurgische Therapie wie auch
halb invasive und invasive Untersuchungen sollten
daher mit einem EMAH-Zentrum abgesprochen wer-
den.

Nichtkardiale chirurgische Eingriffe

Viele EMAH-Patienten benétigen im Laufe ihres Le-
bens einen allgemeinchirurgischen Eingriff. Auf-
grund des Spektrums der Eingriffe, sowie je nach
Dringlichkeit sind hdufig auch Kliniken der Primér-
und Sekundérversorgung mit diesem Problem kon-
frontiert. Das Risiko des Eingriffs ist je nach zugrun-
deliegendem Herzfehler und assoziierten Problemen
sehr unterschiedlich. Behandelnder Chirurg und An-
asthesist sollten insbesondere den Einfluss der Nar-
kose, Beatmung, eventuell notwendiger vasoaktiver
Substanzen sowie Volumenenverschiebungen auf die
zugrundeliegende kardiale Physiologie beachten und
gegebenenfalls einen erfahrenen EMAH-Kardiolo-
gen konsultieren. Hochrisikopatienten (Fontanopera-
tion, schwerer PAH, Zyanose, komplexe Herzfehler
insbesondere bei Vorliegen von Herzinsuffizienz und
andere mehr) sollten in spezialisierten Zentren be-
handelt werden.
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Psychosoziale Aspekte, Berufswahl und sportliche Betétigung
Die Lebensqualitit von EMAH Patienten ist einge-
schriankt durch

® reduzierte korperliche Leistungsfiahigkeit (21)

® rezidivierende Rhythmusstorungen (22, 23)

® kosmetische Beeintrachtigungen (e20)

® wiederholt erforderliche katheter-interventio-

nelle oder operative Eingriffe.

Zudem bestehen hiufig Angste und Unsicherhei-
ten beziiglich moglicher Komplikationen, zuneh-
mender Behinderung und reduzierter Lebenserwar-
tung. Diese Aspekte sind bislang wenig beachtet
worden, treten aber zunehmend in den Vordergrund.
Eine entsprechende psychosoziale Betreuung ist von
hoher Bedeutung und sollte an iiberregionalen
EMAH-Zentren angeboten werden. Zudem miissen
auch konkrete Fragen zur Teilnahme an sportlichen
Aktivitdten und zur Berufswahl beantwortet werden.
Dies setzt Erfahrung voraus und erfordert die objek-
tive Bestimmung der korperlichen Leistungsféhig-
keit im Rahmen spiroergometrischer Untersuchun-
gen.

Organisation von Versorgungsstrukturen

Die Behandlung von Patienten mit Herzfehlern mitt-
lerer und hoher Komplexitit sollte von iiberregiona-
len EMAH-Zentren koordiniert werden. In einem im
Jahr 2001 publizierten Positionspapier (e21) wurde
gefordert, dass ein liberregionales Zentrum eine Be-
volkerung von etwa 5 bis 10 Millionen versorgt.
Ubertragen auf Deutschland, wiiren damit circa 8 bis
16 iiberregionale EMAH-Zentren notwendig. Kar-
diologen an solchen iiberregionalen EMAH Zentren
sollten besondere Erfahrung in der Behandlung von
EMAH-Patienten haben (nach amerikanischem Mo-
dell mit mindestens zwei Jahren Erfahrung im
EMAH-Bereich, ideal wiren fiinf und mehr Jahre).
Zudem sollte ein erfahrenes kardiochirurgisches
Team, die Moglichkeit elektrophysiologischer Un-
tersuchungen und Behandlungen sowie alle moder-
nen Diagnoseverfahren (kardiales MRT, CT und in-
vasive Diagnostik) zur Verfiigung stehen.

Die bereits erwédhnte Interdisziplindre ,,Task For-
ce“ EMAH hat Empfehlungen zur Qualitdtsverbesse-
rung der interdisziplindren Versorgung von Erwach-
senen mit angeborenen Herzfehlern publiziert (2),
die sich weitgehend den nordamerikanischen Vor-
schldgen anschlieBen. Hier werden das Zusammen-
spiel von hausérztlicher Basisversorgung, regionalen
EMAH-Schwerpunktpraxen und -kliniken sowie
schlieflich iiberregionalen EMAH-Zentren erldutert
und die Erfordernisse der entsprechenden Strukturen
definiert. Eine gute Kommunikation zwischen Haus-
arzt, niedergelassenem Kardiologen und EMAH-
Zentrum ist von entscheidender Bedeutung. Ent-
scheidend ist zudem eine enge Zusammenarbeit
zwischen Kinder- und Erwachsenenkardiologen, um
eine nahtlose Uberfiihrung der Patienten aus der kin-
derkardiologischen Behandlung in die Erwachsenen-
medizin zu gewéhrleisten.

® Die wenigsten EMAH-Patienten sind als ,geheilt* zu be-
trachten, und Komplikationen sind im Langzeitverlauf
haufig.

® Trotz chirurgischer Versorgung im Kindesalter sind im
Langzeitverlauf oft weitere chirurgische oder interven-
tionelle Eingriffe erforderlich.

® Patienten mit Herzfehlern mittlerer und hoher Komplexi-
tat sollten an spezialisierte EMAH-Zentren angebunden
und dort regelméafig evaluiert werden.

® Da kardiovaskulare Erkrankungen aktuell die haufigste
Ursache fiir mitterliche Sterblichkeit wahrend der
Schwangerschaft darstellen, sollte eine individuelle Ri-
sikoabschétzung bei EMAH-Patientinnen friihzeitig er-
folgen, um ungewollte Hochrisikoschwangerschaften zu
verhindern beziehungsweise eine optimale Betreuung
wahrend der Schwangerschaft sicherzustellen.

® FEine gute Kommunikation zwischen Hausarzt, nieder-
gelassenem Kardiologen und EMAH-Zentrum sowie ei-
ne enge Zusammenarbeit zwischen Kinder- und Er-
wachsenenkardiologen ist erforderlich um eine optimale
Behandlung von EMAH-Patienten zu gewahrleisten.
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SUMMARY
Congenital Heart Defects in Adulthood

Background: More than 90% of children with congenital heart defects
now survive into adulthood; just a few decades ago, survival was rare,
particularly among patients with complex defects. The new population
of adults with congenital heart disease presents a special challenge to
physicians from all of the involved specialties.

Method: Selective literature review.

Results and Conclusion: A complete cure of the congenital heart defect
in childhood is exceptional, and most adult patients continue to suffer
from residual problems and sequelae. Further surgery or catheter inter-
ventions may be needed. Potential late complications include arrhyth-
mias, heart failure, pulmonary hypertension, endocarditis, and thromb-
embolic events. The management of these patients during pregnancy or
non-cardiac surgery remains a challenge. If this evolving patient popu-
lation is to receive the best possible care, the adequate provision of
specialized medical services is a necessary, but not sufficient, conditi-
on: patients and their referring physicians will also need to be aware
that these services are available, and then actually make use of them.
Moreover, optimal communication among all of the involved physicians
is essential.

Zitierweise
Diller GP, Breithardt G, Baumgartner H: Congenital heart defects in adulthood.
Dtsch Arztebl Int 2011; 108(26): 452-9. DOI: 10.3238/arztebl.2011.0452
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