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Versorgung erfordert eine regelmiflige Nachsorge und die Méglichkeit zur ficheriibergreifenden,
integrierten medizinischen Versorgung von AHF im Langzeitverlauf.

Schliisselworter
Angeborene Herzfehlbildungen - Kardiologie - EmaH - Komorbidititen - Pravention

Lernziele

Nach Absolvieren dieser Fortbildungseinheit wissen Sie, ...

= dass alle Patienten mit angeborenen Herzfehlern (AFH) chronisch herzkrank sind und
bleiben.

= dass bei fast allen Patienten mit AFH relevante Rest- und Folgezustinde sowie kardiale
und nichtkardiale Komorbiditidten bestehen.

= dass die wichtigsten kardialen Komplikationen neben den vitientypischen Rest-
und Folgezustanden v. a. die Bereiche Herzinsuffizienz, Herzrhythmusstoérungen,
pulmonale Hypertonie, Endokarditis und Aortopathien umfassen.

= dass sich die Behandlung von Patienten mit AFH zum Teil gravierend von der
Behandlung erworbener Herzerkrankungen unterscheidet.

= dass Patienten mit AFH eine lebenslange Nachsorge bendétigen, fiir die es in
Deutschland ein flichendeckendes Netz von EmaH(Erwachsene mit AHF)-zertifizierten
Kardiologen, Kinderkardiologen und EmaH-Zentren gibt.

= dass die meisten Patienten mit AHF durch Arzte betreut werden, die keine oder wenig
spezifische Erfahrung mit AHF haben (Hausirzte, praktische Arzte, Internisten, nicht-
EmaH-zertifizierte Kardiologen).

= dass Risikopatienten fiir Komplikationen identifiziert und Betroffene mit modernen
Techniken iiberwacht werden miissen.

= dass eine vitienspezifische Beratung zu Krankheitspravention (Erndhrung, Bewegung,
psychische Gesundheit, Salutogenese) momentan noch vollig unzureichend ist und
entwickelt werden muss.

Medical care of adults with congenital heart diseases. Present
and future

Abstract

Congenital heart diseases (CHD) are the most common types of congenital organ defects. Thanks
to medical progress in congenital cardiology and heart surgery, most children with CHD reach
adulthood. Despite primarily successful treatment residual and subsequent conditions as well as
(non)cardiac comorbidities can influence the chronic course of the disease and lead to a higher
morbidity and mortality. Adults with congenital heart disease (ACHD) in Germany are not tied to
the healthcare structure despite the great need for aftercare. According to the results of the medical
care of ACHD (MC-ACHD) study, ACHD centers and specialists in Germany are insufficiently
perceived despite increased complication rates and the great need for specialist guidance. General
practitioners and patients are not adequately informed about existing ACHD facilities. A better
awareness of the ACHD problem should be created at the level of primary medical supply in order
to optimize care and to reduce morbidity and mortality. Improved future-oriented patient care
includes lifelong regular follow-up and the possibility of interdisciplinary, integrated medical care
of CHD.
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Uberregionale EmaH-Zentren
(Zentren der Maximalversorgung)

Mit allen zur kompletten Versorgung der betroffenen Patienten
erforderlichen Einrichtungen (inkl. Herzchirurgie)

Regionale EmaH-Schwerpunktpraxen und -kliniken

- Versorgung durch weitergebildete/ weiterzubildende, EmaH-zertifizierte
Erwachsenen- oder Kinderkardiologen

- Ambulanzen fir spezielle Fragestellungen (z.B.: Rhythmologie,
Schwangerschaft)

- enge Kooperationen mit Zentren der Maximalversorgung

Hausaérztliche Versorgung
(Basisversorgung)

- Versorgung aller Patienten durch Allgemeinmediziner, haus-
arztliche Internisten oder Kinder- und Jugendarzte
- Betreuung in Kooperation mit EmaH-Schwerpunktpraxen

Abb. 1 A Modell fiir eine 3-stufige, qualifizierte und zertifizierte EmaH(Erwachsene mit angeborenen Herzfeh-
lern)-Versorgung in Deutschland. (Modifiziert nach [8])

Allgemeine Versorgungsproblematik

In wenigen Bereichen der modernen Medizin wurden so grofie Erfolge erzielt, wie bei der Behand-
lung angeborener Herzfehler (AHF), den héufigsten angeborenen Organanomalien. Dennoch sind
Erwachsene mit AHF (EmaH) momentan die am schlechtesten versorgten kardiologischen Pati-
enten in Deutschland [1]. Dies zeigt eine momentan unter der Schirmherrschaft von Deutscher
Herzstiftung, Herzkind e. V. und dem Nationalen Register fiir AHF laufende Studie (www.vemah.
info).

Die Daten von inzwischen mehr als 4000 Patienten mit AHF und deren primir betreuenden
praktischen Arzten, Allgemeinirzten und Internisten belegen ein erhebliches Informationsdefizit
hinsichtlich der Notwendigkeit einer regelmifiigen, fachspezifischen EmaH-Nachsorge [2, 3].
Diese Nachsorge ist aber erforderlich, da alle Patienten mit AHF chronisch herzkrank sind und,
behandelt oder unbehandelt, vielfach Rest- und Folgezustinde sowie Komorbidititen bestehen,
die den natiirlichen bzw. den postinterventionellen oder postoperativen Verlauf komplizieren [4,
5, 6].

Das vorhandene Betreuungsdefizit ist vermeidbar, da in Deutschland ein flichendeckendes
Netz EmaH-zertifizierter Kardiologen und Kinderkardiologen in Praxen, Schwerpunktkliniken
und EmaH-Zentren besteht (8 Abb. 1, 2und 3; [7]).

Zahlreiche EmaH erhalten allerdings keinen Zugang zu diesen Versorgungsstrukturen, da
Hausirzte, Allgemeinirzte, praktische Arzte und Internisten diese meist selbst nicht kennen
und die EmaH-Problematik unterschitzen. Zudem sind sie momentan auch kaum bereit, sich
diesem Thema im notwendigen Umfang zu widmen, obwohl von ihren Entscheidungen nicht
selten Prognose und Uberleben der Betroffenen abhingen. Selbst Kardiologen sind nur selten
befahigt, komplexere AHF umfassend zu betreuen, da nur wenige eine EmaH-Ausbildung und
-Zertifizierung erworben haben.

EmaH sind momentan die am
schlechtesten versorgten kardiolo-
gischen Patienten in Deutschland

Alle Patienten mit AHF sind
chronisch herzkrank
Das vorhandene Betreuungsdefizit

ist vermeidbar

Nur wenige Kardiologen haben
eine EmaH-Ausbildung und -Zertifi-
zierung erworben
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Abb. 3 A Standorte der niedergelassenen EmaH(Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern)-zertifizierten Arzte
(Darstellung auf Grundlage von Daten der Deutschen Gesellschaft fiir Padiatrische Kardiologie [DGPK]): Dargestellt
werden ausschlieBlich Standorte, an denen praktizierende und aktiv behandelnde Arzte titig sind. (Mit freundlicher
Genehmigung aus [7], © Deutsche Herzstiftung)

Entwicklung der modernen kongenitalen Kardiologie

Wihrend noch bis etwa 1940 fast alle Kinder mit relevanten AHF in den ersten Lebensjahren
verstarben, erreichen heutzutage durch Fortschritte von Herzchirurgie, Herzkathetertechniken,
Intensivmedizin und Pharmakotherapie iiber 95% das Erwachsenenalter, und dies bei oft guter
kérperlicher und geistiger Gesundheit [7]. Das Spektrum der AHF umfasst neben einfacheren,
nativen AHF iiberwiegend operativ oder interventionell reparierte, teilkorrigierte oder palliativ
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Tab. 1
Einfach

Native Herzfehler

Isolierte angeborene Anomalien der Aor-

tenklappe

Isolierte angeborene Anomalien der Mi-
tralklappe (auBer: Parachute-Mitralklappe,

Mitralklappen-Cleft)

Offenes Foramen ovale oder kleiner Vor-

hofseptumdefekt
Kleiner Ventrikelseptumdefekt
Milde Pulmonalstenose

Reparierte angeborene Herzfehler

Ductus arteriosus Botalli, verschlossen

Vorhofseptumdefekt vom Sekundum-

oder Sinus-venosus-Typ, verschlossen und

ohne relevante Residuen

Ventrikelseptumdefekt, verschlossen und

ohne relevante Residuen

Klassifizierung der angeborenen Herzfehler gemaf Schweregrad. (Modifiziert nach [9])

Mittelschwer

Aorto-linksventrikuldre Fistel
Lungenvenenfehlmiindung, partiell oder total

Atrioventrikuldrer Septumdefekt (partiell oder komplett)

Aortenisthmusstenose

Ebstein-Anomalie

Rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion, signifikant
Vorhofseptumdefekt vom Primumtyp

Offener Ductus arteriosus Botalli
Pulmonalklappeninsuffizienz (mittel- oder hochgradig)

Pulmonalklappenstenose (mittel- oder hochgradig)
Sinus-valsalvae-Fistel/-Aneurysma

Vorhofseptumdefekt vom Sekundum- oder Sinus-venosus-Typ
Sub- oder supravalvuldre Aortenstenose (aufler HOCM)

Schwer

Conduits, klappentragend oder nicht
klappentragend

Zyanotische angeborene Herzfehler
(alle)

Double-outlet-Ventrikel

Eisenmenger-Syndrom

Fontan-Operation
Mitralatresie

Univentrikulares Herz
Pulmonalatresie (alle Formen)

+Pulmonary vascular obstructive de-
fects”

Transposition der groBen Arterien
Trikuspidalatresie

Truncus arteriosus/Hemitrunkus
Andere, bislang nicht aufgefiihrte

Anomalien der AV- oder

Fallot-Tetralogi
allot-Tetralogie VA-Verbindung

Ventrikelseptumdefekt mit: ,absent valve”, Aortenklappen-
insuffizienz, Aortenisthmusstenose, Mitralklappendefekt,
rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion, ,straddling” der
Trikuspidal-/Mitralklappe, Subaortenstenose

AV atrioventrikuldr, HOCM hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie, VA ventrikuloarteriell

Trotz aller Behandlungsfortschritte
sind AHF nicht vollstandig heilbar

Residualbefunde bestimmen den
Langzeitverlauf entscheidend

Erworbene Komorbiditaten beein-
flussen den Langzeitverlauf der
chronisch herzkranken Patienten
negativ

558 | Herz6-2019

behandelte Patienten (8 Tab. 1). Unbehandelte komplexere AHF waren lange Zeit Ausnahmefille,
kommen aber im Rahmen der aktuellen Migrationsproblematik wieder héufiger vor.

Trotz aller Behandlungsfortschritte kann man AHF nicht vollstindig heilen. Fast immer beste-
hen vitientypische kardiale Rest- bzw. Folgezustinde oder Komplikationen wie Herzinsufhizienz,
Herzrhythmusstérungen, pulmonalvaskuldre Erkrankung, Aortopathien oder Endokarditis [10,
11, 12].

Unter Restzustanden versteht man dabei anatomische oder himodynamische Normabwei-
chungen, die Teil der angeborenen Fehlbildung sind und postoperativ bestehen bleiben. Demge-
geniiber sind Folgezustdande anatomische oder hamodynamische Nachwirkungen, die aus einem
spezifischen Eingrift resultieren, sich als Folge des AHF entwickeln und zum Zeitpunkt des
Eingriffs nicht vermeidbar waren (@ Tab. 2). Solche Residualbefunde sind fiir die Art des AHF
sowie des therapeutischen Eingriffs typisch und bestimmen den Langzeitverlauf entscheidend.

Zudem beeinflussen erworbene Komorbidititen den Langzeitverlauf der chronisch herzkranken
Patienten negativ [4, 5]. Hierzu gehoren u.a.:
== koronare Herzkrankheit (KHK);
== arterielle Hypertonie;
== Stoftwechselstérungen (Diabetes mellitus, Hyperlipiddmie, metabolisches Syndrom),
== zerebrovaskuldre Erkrankungen;
== andere Organschéden, insbes. an Leber und Nieren.

Hinzu kommen psychische Erkrankungen, posttraumatische Belastungsstérungen (PTBS), De-
pressionen und Angststorungen [5, 6].



Tab.2 Typische Rest- und Folgezustdande nach operativer Behandlung angeborener Herzfehler. (Mit freundlicher Genehmigung aus [13])

Vitium
Pulmonal- oder Aortenklappenstenose

Aortenisthmusstenose

Vorhofseptumdefekt

Ventrikelseptumdefekt

Fallot-Tetralogie

Komplette Transposition der grof3en
GefaBe

Zustand nach Conduit-Interposition

Zustand nach Fontan-Operation

Restzustinde
Restgradient
Ventrikeldysfunktion
Restgradient
Arterieller Hypertonus
Bikuspide Aortenklappe
Restshunt

Pulmonale Hypertonie
Restshunt

Pulmonale Hypertonie
Restgradient
Restdefekte

Rechter Ventrikel als Systemventrikel

Trikuspidalinsuffizienz

Obstruktion des rechtsventrikularen Ausfluss-
trakts (RVOTO)

Restshunt
Restshunt
Ventrikeldysfunktion
Restshunt
Ventrikeldysfunktion

Folgezustand
Klappeninsuffizienz

Restenose

Aortenaneurysma

Schéden der A. subclavia sinistra
Postkardiotomiesyndrom

Rhythmusstdrungen

Rhythmusstérungen

Trikuspidalinsuffizienz

Pulmonalinsuffizienz

Aneurysma des rechtsventrikularen Ausflusstrakts
Rhythmusstérungen

Systemvenenkanal-/
Lungenvenenkanal-Baffle-Obstruktion

Rhythmusstérungen

Verkalkungen

Degeneration

Obstruktionen
Thromben

EiweiBverlustsyndrom

Herzinsuffizienz bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern

Eine Herzinsuffizienz beeinflusst die Morbiditit und Mortalitit von EmaH entscheidend, und
etwa 25 % der Patienten versterben hieran [14, 15]. Die Hospitalisationsraten bei symptomatischer
Herzinsufhizienz liegen bei 1,2 pro 1000 Patientenjahre [16].

Ein besonderes Risiko tragen Patienten mit univentrikuliren Herzen (nach Fontan-Operati-
on), mit rechtem Systemventrikel nach Vorhofumkehr bei Transposition der grofien Gefifle, mit
schwerer pulmonalvaskuldrer Erkrankung bei primadrem Links-Rechts-Shunt-Vitium (Eisenmen-
ger-Syndrom) oder mit schwerwiegenden Klappenerkrankungen, z. B. nach Fallot-Korrektur, bei
atrioventrikuliren (AV-) Septumdefekten oder beim Shone-Komplex [12].

Angaben zu Inzidenz und Privalenz der Herzinsuffizienz bei EmaH sind unzuverlissig, da
unterschiedliche Definitionen existieren, wie eingeschrankte Belastungstoleranz, neurohumorale
Aktivierung, reduzierte Ejektionsfraktion (EF), sowie klassische Rechts- oder Linksherzdekom-
pensationszeichen.

Die pathophysiologischen Ursachen sind multifaktoriell, vitientypisch und betreffen chronische
Druck- oder Volumenbelastungen, intrakardiale Narben und Patches, Klappenverdnderungen,
Herzrhythmusstérungen, das Vorliegen einer Zyanose oder eine pulmonale Hypertonie bei ob-
struktiver Lungengefiflerkrankung. Wichtig sind auch Einflisse, die bis zur Primérversorgung
des AHF wirksam wurden, wie vorbestehende Zyanose, Art des Eingriffs, Kardioprotektion,
Behandlungsalter, Intervall seit dem Eingriff sowie die Erfahrung des Operateurs.

Das Erkennen einer Herzinsuffizienz bei AHF ist nicht einfach, da sich diese nicht selten
anders als bei erworbenen Herzerkrankungen manifestiert [17]. Erschwerend tritt hinzu, dass viele
Betroffene eine Leistungseinschrankung nicht bemerken oder sich diese nicht eingestehen. Zudem
ist die Benutzung tiblicher Messwerte (z.B. enddiastolische und/oder endsystolische Diameter
oder Volumina, EF) nicht zulissig, da diese vitienabhéngig sind und oft von den Normalwerten in
der Erwachsenkardiologie abweichen. Intraindividuelle Verlaufsmessungen haben demgegeniiber
einen hoheren Stellenwert.

Herzinsuffizienz beeinflusst die
Morbiditat und Mortalitdt von
EmaH entscheidend

Angaben zu Inzidenz und Pravalenz
der Herzinsuffizienz bei EmaH sind
unzuverlassig

Die pathophysiologischen Ursa-
chen sind multifaktoriell

Das Erkennen einer Herzinsuffizienz
bei AHF ist nicht einfach
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Die Herzinsuffizienzbehandlung
bei AHF erfordert besondere
Fachkenntnisse

Bei systolischer Insuffizienz eines
morphologisch linken System-
ventrikels kommen vorzugsweise
RAAS-Blocker zum Einsatz

Zur Therapie von HFpEF existieren
bei AHF kaum Angaben

Die Herz(-Lungen)-Transplantation
wird durch den Spendermangel
limitiert

Nach der Transplantation erscheint
bei AHF die Friihletalitat erh6ht
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Fiir viele Therapiemafinahmen fehlen bei AHF ausreichende Daten aus kontrollierten Studien,
da komplexe AHF heterogen sind, nur in kleinen Kollektiven untersucht wurden und nicht selten
ein Ausschlusskriterium in Herzinsuffizienzstudien darstellen [18, 19].

Die Behandlung einer Herzinsuffizienz bei AHF erfordert besondere Fachkenntnisse [10]. Vor
einer symptomorientierten Herzinsuffizienzbehandlung miissen interventionell oder operativ
behandelbare Verianderungen der Himodynamik ausgeschlossen werden (@ Abb. 4).

Die medikamentdse Therapie erfolgt dann unter Beriicksichtigung herzfehlertypischer Beson-
derheiten zur Verbesserung von klinischen Symptomen sowie einer beschrankten Belastbarkeit,
Lebensqualitdt und Langzeitprognose (8 Abb. 4; [19]).

Bei systolischer Insuffizienz eines morphologisch linken Systemventrikels kommen vorzugs-
weise Blocker des Renin-Angiotensin-Aldosteron-Systems (RAAS) wie ACE(,,angiotensin-con-
verting enzyme“)-Hemmer und AT:-Rezeptor(Angiotensin-II-Rezeptor-Subtyp 1)-Antagonisten
(Sartane), Angiotensin-Rezeptor-Neprilysin-Inhibitoren (ARNI), Betablocker, Mineralokortiko-
idrezeptorantagonisten (Spironolacton, Eplerenon) sowie Diuretika (Schleifendiuretika, Thiazide,
Metolazon) zum Einsatz [19]. Digitalisglykoside stellen auch bei AHF zumindest bei sonst the-
rapierefraktirer Herzinsuffizienz in angepasster Dosierung eine Option dar.

Zur Therapie der Herzinsuffizienz mit erhaltener systolischer Funktion (,heart failure with
preserved ejection fraction, HFpEF) existieren bei AHF kaum Angaben. Die Datenlage zur
Behandlung der systolischen Insuffizienz eines morphologisch rechten Systemventrikels (nach
Vorhofumkehr bei Transposition der grofien Arterien, bei kongenital korrigierter Transposition,
bei univentrikulidren Herzen vom rechtsventrikuldren Typ) ist unzureichend, und nicht alle Erfah-
rungen aus der Herzinsuffizienzbehandlung bei morphologisch linkem Systemventrikel kénnen
iibernommen werden [20]. Fiir die Therapie mit ACE-Hemmern, AT,-Blockern, Betablockern
oder anderen Medikamenten liegen teils sogar widerspriichliche Studiendaten vor.

Eine weitere Besonderheit betrifft die Fontan-Zirkulation, bei der es im Verlauf zur diasto-
lischen und systolischen Herzinsuffizienz, zur chronotropen Insuffizienz und zum Anstieg der
Lungengefifiwiderstinde kommen kann. Wihrend fiir den Einsatz von ACE-Hemmern keine aus-
reichend gesicherten Daten vorliegen, wird inzwischen der Einsatz von Phosphodiesterase(PDE)-
5-Hemmern oder Endothelinrezeptorantagonisten diskutiert [21].

Als Therapiealternative stehen bei therapierefraktirer Herzinsuffizienz die Resynchronisati-
onstherapie, der Einsatz von Assist-Systemen sowie die Herz- bzw. Herz-Lungen-Transplantation
zur Verfiigung [15, 22].

Die Resynchronisationstherapie ist in Einzelfallen méglich, wobei ihr Stellenwert momentan
unklar ist und Langzeitergebnisse fehlen [23]. Zu Assist-Systemen existieren allenfalls Einzelfall-
beschreibungen oder kleinere Serien [24, 25].

Die Herz- bzw. Herz-Lungen-Transplantation wird durch den Spendermangel limitiert. Hier
miissen vitientypische anatomische und pathophysiologische Besonderheiten (z.B. Gefdf3anato-
mie, Gefiflanomalien, Kollateralgefidfle, Art und Zahl der Voroperationen, intrathorakale Narben,
immunologischer Status nach vorausgegangenen Transfusionen) besonders beachtet werden [26].
Die Transplantationskriterien kénnen sich durchaus von denen anderer Herzpatienten unter-
scheiden und bediirfen einer besseren Definition.

Nach der Transplantation erscheint bei AHF die Frithletalitit erhoht, wahrend im 10-Jahres-
Follow-up die Prognose bei AHF besser ist als bei anderen Patienten [15]. Bei renalen oder
hepatischen Begleiterkrankungen kénnen auch kombinierte Organtransplantationen erforderlich
werden.

Herzrhythmusstorungen bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern

Supraventrikulidre (SVT) und ventrikuldre Tachykardien (VT) sowie bradykarde Herzrhythmus-
storungen gehoren zu den hiufigsten Todesursachen im Langzeitverlauf von EmaH [27, 28].
Dies gilt besonders fiir native oder voroperierte Patienten mit Vorhofseptumdefekt, Fallot-Tetra-
logie, Transposition der grofien Gefifle nach Vorhofumkehroperation, Ebstein-Anomalie oder
funktionell univentrikulairem Herzen nach Fontan-Operation.

Héufige Ursachen einer Arrhythmie sind myokardiale Fibrosen, postoperative Narben oder
hiémodynamische Verschlechterungen, wobei chirurgische Inzisionen und Narbenbildungen die
Entwicklung von Makro-Reentry-Kreisen begiinstigen. Sinusknotendysfunktion und AV-Blockie-



Systolische Herzinsuffizienz

» morphologisch
linker Ventrikel
(EF < 40%)

Systemventrikel  [Rcflel[sIe[He)]
rechter Ventrikel
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- Digitalisglykoside

,No medical treatment”
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« Betarezeptorenblocker

« Mineralokortikoidrezeptorantagonist

« Diuretika (Schleifendiuretika und Thiazide)
« Digitalisglykoside
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Subpulmonaler Ventrikel
Ventrikel (EF < 40%)

,No medical treatment”

« Diuretika (Schleifendiuretika und Thiazide)

« Mineralokortikoidrezeptorantagonist

« pulmonalvasoaktive Pharmaka (bei
pulmonaler Hypertonie)

- Fontan-zirkulation
(EF < 40%)

» morphologisch
linker Ventrikel

- morphologisch
rechter Ventrikel

Univentrikulares [RUSIEEEEIEEY
Herz linker Ventrikel

- persistierender
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« RAAS-Blocker

« Betarezeptorenblocker
« Mineralokortikoidrezeptorantagonist
« Digitalisglykoside

Keine Pharmakotherapie

« RAAS-Blocker

« Betarezeptorenblocker

« Mineralokortikoidrezeptorantagonist

« Diuretika (Schleifendiuretika und Thiazide)
« Digitalisglykoside

Keine Pharmakotherapie

« Diuretika (Schleifendiuretika und Thiazide)
« Nachlastsenker

Herzinsuffizienz mit erhaltender Auswurffraktion (“heart failure with preserved ejection fraction”, HFpEF)

Keine Pharmakotherapie

- Diuretika (Schleifendiuretika und Thiazide)
- Betarezeptorenblocker
- frequenzsenkende Kalziumantagonisten

Abb. 4 A Diagnose und Behandlung derHerzinsuffizienz: Algorithmen bei angeborenen Herzfehlern (EF Ejektions-
fraktion, RAAS Renin-Angiotensin-Aldosteron-System). (Modifiziert nach [19] mit freundlicher Genehmigung aus

(D)

Herz6-2019 | 561




Tab.3 Klinische Klassifikation der pulmonalen Hypertonie bei angeborenen Links-Rechts-Shunt-Vitien. (Mit freundlicher Genehmigung aus [34])
A Eisenmenger-Syndrom

B Pulmonalarterielle Hypertonie assozi-
iert mit Links-Rechts-Shuntvitien

C  Pulmonalarterielle Hypertonie mit

kleinen Defekten

D Pulmonalarterielle Hypertonie nach

reparativer Herzchirurgie

Bei supraventrikuldren Tachykar-
dien handelt es sich haufig um
intraatriale Ree-Entry-Tachykardien
oder Vorhofflattern

Die Risikostratifizierung fiir einen
plotzlichen Herztod ist bei AHF
schwierig

Die Arrhythmiebehandlung
erfolgt pharmakologisch,
katheterinterventionell
oder durch Schrittmacher-/
Defibrillatorimplantation

Eine Schrittmacher-/Defibrillator-
versorgung wird mit steigendem
Patientenalter immer haufiger
notwendig
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Alle Links-Rechts-Shunt-Vitien mit groBem Defekt, der zu einem Anstieg des pulmonalvaskuldren
Widerstands fiihrt, sodass es zu einer Shunt-Umkehr mit bidirektionalem oder Rechts-Links-Shunt
kommt. Die betroffenen Patienten sind zyanotisch und haben eine Erythrozytose

Patienten mit moderatem bis gro8em Links-Rechts-Shunt mit pulmonaler Hypertonie, aber noch ohne
Shunt-Umkehr, sodass zumindest in Ruhe keine Zyanose vorhanden ist

Bei kleinem Defekt (meist Ventrikelseptumdefekt mit <1 cm oder Vorhofseptumdefekt mit <2 cm
effektivem Durchmesser in der Echokardiographie) entspricht das klinische Bild im Wesentlichen dem
einer idiopathischen pulmonalarteriellen Hypertonie

Pulmonale Hypertonie unmittelbar oder Monate bis Jahre nach operativer Reparatur, ohne dass signi-
fikante residuale Vitien nachweisbar sind.

rungen treten hdufig nach Verletzungen des Reizleitungssystems bei Eingriffen auf Vorhofebene
auf.

Bei SVT handelt es sich hiufig um intraatriale Reentry-Tachykardien oder Vorhofflattern.
Vorhoftlimmern wird bei jiingeren Patienten mit AHF seltener gesehen, bei élteren haufiger, z.B.
nach Shuntanlage, bei angeborenen Mitralvitien oder bei Degeneration von Vorhofflattern.

Ventrikuldre Arrhythmien in Form von mono- oder polymorphen Kammertachykardien oder
Kammerflimmern findet man vorzugsweise als Spatkomplikation nach Ventrikulotomien oder nach
VSD(Ventrikelseptumdefekt)-Patch-Verschliissen, z.B. bei Fallot-Reparatur oder nach Rastelli-
Operationen [12].

Behandlungsziele bei Rhythmusstorungen sind eine subjektive Befindensverbesserung, eine
Morbiditatssenkung, der Erhalt der Ventrikelfunktion sowie eine Prognoseverbesserung durch
Verhinderung eines plotzlichen Herztodes.

Die Risikostratifizierung fiir einen plotzlichen Herztod ist bei AHF schwierig. Wichtig ist,
dass bei AHF auch SVT oft schlecht toleriert werden und zur Dekompensation oder zum Tod
fithren, v.a. nach Vorhofumkehroperation, bei Fontan-Zirkulation, zyanotischen Herzfehlern oder
Eisenmenger-Syndrom.

Fiir die Arrhythmieerfassung erlangen auch bei EmaH Holter-Monitoring, ,event recorder
oder Smartphone-Anwendungen zunehmend an Bedeutung.

Die Arrhythmiebehandlung erfolgt pharmakologisch, katheterinterventionell mittels Ablati-
onsverfahren oder durch Schrittmacher- oder Defibrillatorimplantation [23, 29]. Die medika-
mentdse Behandlung dient vorzugsweise bei supraventrikuldren Arrhythmien dem Erhalt des
Sinusrhythmus, der Verhinderung eines Arrhythmierezidivs oder der Frequenzlimitierung, falls
kein Sinusrhythmus zu erzielen ist. Bevorzugt wird allerdings eine kausale elektrophysiologische
Behandlung von supraventrikuldren oder ventrikuldren Arrhythmien. Postinterventionell ist aber
nicht selten eine Dauermedikation erforderlich, hdufig mit Amiodaron.

Eine Schrittmacher- oder Defibrillatorversorgung wird mit steigendem Patientenalter immer
héufiger notwendig [30]. Um eine optimale und sichere Sondenplatzierung zu gewihrleisten,
miissen Besonderheiten der Vitien beriicksichtigt werden, wobei gerade bei komplexen oder
zyanotischen AHF epikardiale oder subkutane Implantationstechniken angewendet werden.

Die Haufigkeit inaddquater Schocks nach Defibrillatorimplantation ist bei EmaH hoch, da die
Diskriminierung von SVT und VT schwierig sein kann und bei Betroffenen nach haufigeren
unangemessenen Schocks nicht selten eine posttraumatische Belastungsstérung ausgeldst werden
kann.

Detaillierte Empfehlungen zur Behandlung von Rhythmusstérungen bei EmaH wurden 2014
als eigene Leitlinie publiziert [23, 30].

Erwiahnenswert ist im Zusammenhang mit Rhythmusstérungen die orale Antikoagulation,
da bei EmaH das Thrombembolierisko hoher sein kann als bei erworbenen Herzerkrankungen.
Leider sind die gingigen Score-Systeme (CHA;DS,-VASc und HAS-BLED) nicht fiir EmaH
validiert und geben nur eine grobe Orientierung bei der Entscheidungsfindung. Zum Einsatz
oraler Antikoagulanzien (OAK) vom Nicht-Vitamin-K-Antagonisten-Typ (NOAK, direkte OAK
[DOAK]) gibt es vergleichsweise wenige Daten [30, 31].
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Abb. 5 A Managementder pulmonalen Hypertonie bei angeborenen Links-Rechts-Shunt-Vitien (PAH pulmonalar-
terielle Hypertonie, AHFangeborene Herzfehler, WHO World Health Organisation, NYHA New York Heart Association,
ERA Endothelinrezeptorantagonisten, PDE-5-1 Phosphodiesterase-5-Inhibitoren, sGC ,soluble guanylate cyclase”,
IP Prostaglandin-I2 [syn. f. Prostazyklin]). (Mit freundlicher Genehmigung aus [34] modifiziert nach [60])

Pulmonale und pulmonalarterielle Hypertonie bei Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern

Die pulmonale/pulmonalarterielle Hypertonie (PH/PAH) ist bei AHF ein Kontinuum vom opera-
blen Herzfehler bis zur schweren pulmonalvaskuldren Erkrankung und beeintrichtigt Belastbarkeit,
Lebensqualitdt und -dauer gravierend [32].

Schitzungsweise 10% der Patienten mit primédren Links-Rechts-Shunt-Vitien, angeborenen
Obstruktionen des linken Herzens, zyanotischen Herzfehlern mit vermehrtem Lungenfluss sowie
Pulmonalarterienanomalien entwickeln eine PH/PAH [33]. Die Zuordnung der PH/PAH-AHF in
die Klassen ,,Eisenmenger-Syndrom, ,,Links-Rechts-Shunt-Vitien mit vermehrtem Lungenfluss
ohne Zyanose, ,zufillig mit AHF assoziierte PAH“ oder ,nach Reparatur persistierende oder
sich entwickelnde PAH® ist klinisch und prognostisch relevant. Eine Sondergruppe sind Patienten
mit univentrikulirem Herzen, Fontan-Zirkulation und pulmonalvaskuldrer Erkrankung (@ Tab. 3;
(21, 32]).

Fir die Prognose der PH/PAH-AHF ist eine frithe und korrekte Diagnose wichtig, um durch
eine chirurgische oder interventionelle Korrektur den klinischen Verlauf zu verbessern. Da sich die
PH/PAH-AHE insbesondere beim Eisenmenger-Syndrom, erheblich von anderen PAH-Formen
unterscheidet, sollten diese Patienten stets gemeinsam mit EmaH-Spezialisten gefithrt werden,
insbesondere hinsichtlich einer PAH-spezifischen Therapie, einer operativen oder interventionellen
Behandlung oder bei Entscheidungen tiber intensivimedizinische Mafinahmen bis hin zur Herz-
Lungen-Transplantation (8 Abb. 5; [32, 35, 36]).

Supportive Therapie

- ohne signifikante Hdmoptysen kann bei
PA-Thrombosen orale Antikoagulation erwogen
werden ( cave: Kontraindikationen)

- supplementdre O,-Therapie bei Patienten
erwagen, die darunter eine konstante Erh6hung
der arteriellen O,-Séttigung zeigen und dadurch
weniger symptomatisch sind

- Aderlass mit isovolamischer Substitution erwagen bei
symptomatischem(!) Hyperviskositatssyndrom

- Herzinsuffizienztherapie (Diuretika, Vasodilatatoren

¥
Operabilitat prifen [cave: Kontraindikationen, Digitalis)

WHO-/NYHA-Klasse Ill-

ERA oder
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CME

IV
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ist eine friihe und korrekte Diagno-
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Alle Therapieentscheidungen bei
EmaH basieren vorwiegend auf kli-
nischer Expertise und begrenzten
Studien- und Registerdaten

Die Haufigkeit der infektidsen
Endokarditis hat in der Allgemein-
bevolkerung zugenommen

Das mannliche Geschlecht scheint
ein unabhangiger Pradiktor fiir
eine IE zu sein
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Tab.4 Patienten mit der hochsten Wahrscheinlichkeit eines schweren oder letalen Verlaufs einer infektiosen

Endokarditis. (Mit freundlicher Genehmigung aus [45])
Patienten mit Klappenersatz (mechanische und biologische Prothesen)

Patienten mit rekonstruierten Klappen unter Verwendung von alloprothetischem Material in den ersten 6 Mo-
naten nach Operation>”

Patienten mit Giberstandener Endokarditis

Patienten mit angeborenen Zyanotische Herzfehler, die nicht oder palliativ mit systemisch-pulmo-
Herzfehlern nalem Shunt operiert sind

Operierte Herzfehler mit Implantation von Conduits (mit oder ohne
Klappe) oder residuellen Defekten, d. h. turbulenter Blutstromung im
Bereich des prothetischen Materials

Alle operativ oder interventionell unter Verwendung von prothetischem Material behandelten Herzfehler in
den ersten 6 Monaten nach Operation °

Herztransplantierte Patienten, die eine kardiale Valvulopathie entwickeln

°In diesem Punkt unterscheidet sich das vorliegende Positionspapier von den AHA(American Heart Associati-
on)-Leitlinien

®Nach 6 Monaten wird eine suffiziente Endothelialisierung der Prothesen angenommen

Alle Therapieentscheidungen bei EmaH basieren vorwiegend auf klinischer Expertise und be-
grenzten Daten aus klinischen Studien und Registern (z. B. Compera-Register). Fiir eine spezifische
Pharmakotherapie, die zu einer Lebensqualitits- und Prognoseverbesserung fithren kann, stehen
auch bei der PH/PAH-AHF Endothelinantagonisten, PDE-5-Inhibitoren, sGC(,,soluble guanyla-
te cyclase®)-Stimulatoren, Prostanoide oder IP(Prostazyklin)-Rezeptor-Agonisten zur Verfiigung
[32]. Die aktuelle Datenlage ldsst Entscheidungen tiber die Wahl der Pharmaka und den Einsatz
einer Mono- oder Kombinationstherapie weitgehend offen (@ Abb. 4).

Die Indikationen fiir erganzende supportive Therapiemafinahmen unterscheiden sich, insbe-
sondere beim Eisenmenger-Syndrom, teils erheblich von anderen PAH-Formen. Dies betrifft u. a.
den Einsatz von systemisch wirksamen Vasodilatatoren (cave: AT-Blocker, ACE-Hemmer bei
zyanotischen Patienten), Diuretika, Sauerstoff, OAK, Phlebotomien sowie den Ausgleich einer
Animie und/oder eines Eisenmangels (8 Abb. 4).

Besonderer Beratung bediirfen zudem Themenbereiche wie Lebensfithrung, korperliche Akti-
vitit, Endokarditisprophylaxe, Immunisierung (Influenza und Pneumokokken), psychologische
Betreuung, Verhalten auf Fliigen sowie Schwangerschaft, Empfingnisverhiitung oder elektive
Operationen [32].

Infektiose Endokarditis bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern

Die Haufigkeit der infektiosen Endokarditis (IE) hat in der Allgemeinbevoélkerung in den letzten
Jahren in der westlichen Welt zugenommen und ist von grofler klinischer Bedeutung, da trotz
moderner Antibiotika und aggressiver chirurgischer Vorgehensweise auch heute noch bis zu 20 %
der Fille todlich verlaufen.

Urséchlich fiir eine IE sind Risikofaktoren wie hohere Lebenserwartung, altersbedingte degene-
rative Herzklappenveranderungen, intravendser Drogenkonsum sowie nosokomiale (,,healthcare-
associated) Formen der IE durch hiufigere Verwendung intravaskuldrer Katheter, Himodialyse
oder auch Herzklappen- oder Device-Implantationen.

Die Haufigkeit der IE bei EmaH liegt mit einer Inzidenz zwischen 0,91 und 1,32 Falle/1000 Pa-
tientenjahre hoher als in der Allgemeinbevolkerung [37, 38, 39, 40]. Besonders hoch ist das Risiko
bei EmaH mit komplexen AHF, VSD, Herzklappenprothesen und linksseitiger Herzerkrankung
[40, 41]. Eine IE im rechten Herzen tritt bei AHF haufiger auf als bei erworbenen Herzerkrankun-
gen. Der Einfluss von Zyanose, Herzklappentyp oder des Umstands, ob eine Klappe chirurgisch
oder perkutan implantiert wurde, auf das Endokarditisrisiko ist ungeklirt [41, 42]. Das mannliche
Geschlecht scheint ein unabhingiger Pridiktor fiir eine IE zu sein.

Gerade bei Patienten mit AHF sollten beim klinischen Verdacht auf eine IE (modifizierte Duke-
Kriterien!) sowie bei Fieber, Nachtschweif3, unklarem Gewichtsverlust oder neu aufgetretener
Herzinsuffizienz frithzeitig alle erforderlichen diagnostischen Mafinahmen eingeleitet werden,
idealerweise vor Beginn einer Antibiotikatherapie. Zur Diagnosefindung dienen Blutkulturen,
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Abb. 6 « Einsatz der Antibiotika-
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Association)- und ESC(European So-
ciety of Cardiology)-Guidelines ([43];
AH angeborene Herzfehler, IE infek-
tiose Endokarditis). (Mit freundlicher
Genehmigungaus [11])

Laboruntersuchungen, transthorakale und transdsophageale Echokardiographie sowie manchmal
auch Computertomographie (CT), Positronenemissions-CT (PET-CT) oder eine intravasale oder
intrakardiale Echokardiographie [43, 44]. Dabei sollten Diagnostik und Behandlung im interdis-
ziplindren Verbund von kongenitalen Kardiologen, Mikrobiologen/Infektiologen, kongenitalen
Herzchirurgen und anderen beteiligten Fachdisziplinen erfolgen [39].

Wegen der immer noch hohen Letalitit der Erkrankung sollten gefihrdete Patienten eine
effektive Endokarditisprophylaxe erhalten. Die Sinnhaftigkeit, basierend auf der Annahme, dass bei
gefihrdeten Patienten Bakteridmien durch medizinische Eingriffe zu einer infektiésen Endokarditis
fuhren konnen, ist allerdings nicht durch randomisierte, placebokontrollierte Studien bewiesen.
Daher kam es etwa 2007 zu einer Liberalisierung der Prophylaxeempfehlungen [43]. Die aktuelle
ESC(European Society of Cardiology)-Leitlinie empfiehlt eine Endokarditisprophylaxe nur noch
fir Hochrisikopatienten mit einem zu erwartenden schweren Verlauf (8 Tab.4). Zudem gelten
im Vergleich zu frither inzwischen weniger medizinische Prozeduren als so gefahrdend, dass eine
Prophylaxe vor dem Eingriff erforderlich wire.

Die international uneinheitlich aktualisierten Empfehlungen haben allerdings zur Verwirrung
bei Patienten und Arzten gefithrt (@ Abb. 6; [11, 46, 47]). Die Resultate der Strategieinderung
kénnen bei unzureichender Studienlage momentan auch noch nicht klar abgeschitzt werden,
jedoch kommen inzwischen aus Sorge vor adversen Effekten durchaus Zweifel an der gegenwir-
tigen Praxis der Endokarditisprophylaxe auf [11, 46, 48]. Gerade bei AHF werden die neuen
Empfehlungen kontrovers diskutiert, und es wird teilweise ein breiteres Indikationsspektrum
gesehen.

Vor Verordnung einer Endokarditisprophylaxe ist zu kldren, ob ein erh6htes Endokarditisri-
siko gesehen wird, welche diagnostischen oder therapeutischen Eingriffe geplant sind, wie die
Prophylaxe optimal durchgefiihrt wird und welche Risiken der Antibiotikagabe bestehen. Es
ist unabdingbar, dass nicht nur Arzte und Zahnirzte, sondern auch alle gefihrdeten Patienten
hieriiber genauestens unterrichtet werden. Da die Kenntnis der Patienten und Arzte tiber die
Endokarditisprophylaxe trotz intensiver Information oftmals immer noch unzureichend ist, hat
sich das Aushidndigen von Endokarditisausweisen mit genauen Empfehlungen zur Antibiotikaver-

CME

Gefahrdete Patienten sollten eine
effektive Endokarditisprophylaxe
erhalten

Die international uneinheitlich
aktualisierten Empfehlungen
haben zur Verwirrung bei Patienten
und Arzten gefiihrt

Das Aushandigen von Endokardi-
tisausweisen mit Empfehlungen
zur Antibiotikaverordnung hat sich
bewahrt
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ordnung bewihrt [11, 49]. Ergdnzend zur Antibiotikaprophylaxe kommt einer guten Korper- und
Zahnhygiene grofle Bedeutung zu, und von Tatowierungen und Korperpiercing wird abgeraten.

Die Aorta bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern

Als Aortopathie bezeichnet man Aortenerkrankungen, fiir die eine genetische Komponente er-
wiesen oder vermutet wird [50]. Hierzu gehdren autosomal-dominant vererbbare genetische
Aortensyndrome (GAS) wie das Marfan- (MFS), das Loeys-Dietz- (LDS) oder das vaskulire
Ehlers-Danlos-Syndrom (VEDS). Auch bei der bikuspiden Aortenklappe (BAV) sowie der Aorten-
isthmusstenose wird neben hamodynamischen Faktoren eine anlagebedingte Wandschwiche der
Aorta diskutiert. SchliefSlich finden sich Aortopathien bei vielen anderen angeborenen Herzfehlern
wie univentrikuldres Herz, Truncus arteriosus communis, Transposition der groflen Arterien,
hypoplastisches Linksherzsyndrom und Fallot-Tetralogie [50].

Da die Prognose der Aortopathie entscheidend von der Grunderkrankung beeinflusst wird,
gewinnt die dtiologische Klarung zunehmend an therapeutischer Bedeutung.

Ausgehend vom Marfan-Syndrom als Modellerkrankung, umfassen die grundlegenden Mana-
gementprinzipien von Aortopathien eine Beratung zu Lebensstilanpassung und Lebensplanung
mit moderater Einschriankung physischer Aktivititen, Endokarditisprophylaxe, serielle kardiolo-
gische Untersuchungen (inkl. Schnittbilddiagnostik der Aorta), augenérztliche und orthopddische
Verlaufskontrollen, Verordnung eines Betablockers oder alternativer Medikamente zur Aorten-
protektion sowie den prophylaktischen Aortenwurzelersatz [51].

Bestand die klassische Standardoperation aus dem kompletten Aortenwurzelersatz durch kunst-
klappentragende Conduits, kommen heute priméar klappenerhaltende Rekonstruktionstechniken
der Aortenwurzel (vorzugsweise nach David) zum Einsatz [52]. Genetische Aortopathien mit
Einbeziehung des Aortenbogens und/oder der deszendierenden Aorta werden aufgrund des fra-
gilen Aortengewebes prinzipiell offen-chirurgisch versorgt. Endovaskuldre Techniken sollte nur
unter bestimmten Kautelen und nur in Expertenzentren Anwendung finden [53]. Das Timing
einer prophylaktischen Operation, Kontrollintervalle oder Lebensstilrestriktionen richten sich
nach der Schwere der Grunderkrankung, wobei klinische Kriterien, Genbefund und individuelle
Faktoren berticksichtigt werden.

Psychische Situation von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern und
ihren Familien

Die psychische Situation von EmaH hat bis heute wenig Aufmerksamkeit erhalten, und es fehlen
hierzu umfangreichere systematische Erhebungen unter Beriicksichtigung medizinischer und
demographischer Variablen [6].

Obwohl EmaH in einigen Studien eine insgesamt gute allgemeine Lebensqualitit zugeschrieben
wird, ist die gesundheitsbezogene Lebensqualitit im Vergleich zu gesunden Erwachsenen reduziert
[54, 55, 56]. Zudem belegen diverse Studien, dass viele EmaH unter psychischen Problemen leiden.
Im Vergleich zur gesunden Allgemeinbevélkerung konnte bei ihnen ein hoheres Risiko fiir Affekt-
und Angststérungen sowie posttraumatische Belastungsstérungen (PTSD) nachgewiesen werden
[57]; auch diesbeziiglich besteht eine Behandlungsliicke.

Zieht man den gegenwirtigen Wissensstand {iber andere Herzerkrankungen heran, muss aber
davon ausgegangen werden, dass EmaH im Vergleich zu anderen herzkranken Patienten einer
konstanten, psychischen Belastung ausgesetzt sind, die sich negativ auf den Krankheitsverlauf
auswirken kann, bis hin zu vorzeitiger Sterblichkeit.

Ein weiteres Problem betrifft die Belastung der Familien, die bislang ebenfalls zu wenig bertick-
sichtigt wurde, obwohl Bezugspersonen von EmaH mehr psychische Probleme von Angehdrigen
angeben, als dies die Erkrankten selbst tun [58]. Entsprechend den vorliegenden Daten ist es
notwendig, die psychosoziale Versorgung von EmaH zu entwickeln und auszubauen.

Angesichts der bereits frithkindlichen Entwicklung psychischer Storungen noch vor Aus-
bildung bewusstseinsfahiger, verbalisierbarer Gedéchtnisreprasentationen und der psychischen
Komplexitdt von EmaH miissen, basierend auf verschiedenen Psychotherapieansitzen (z.B. u.a.
EMDR [,,eye movement desensitization and reprocessing”], klinische Hypnose, systemische The-
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rapie), EmaH-spezifische Herangehensweisen in der Psychotherapie entwickelt werden, die sowohl
Zugang zum emotionalen Gedéchtnis als auch eine Einbeziehung der Familie beinhalten.

Zukunft der EmaH-Versorgung

Wie die Studie zur Versorgungssituation von EmaH (VEmaH-Studie, www.vemah.info) darle-
gen konnte, bestehen bei Arzten und Patienten erhebliche Informationsdefizite hinsichtlich des
Komplikationspotenzials von AHF im Langzeitverlauf und der daraus resultierenden Nachsor-
genotwendigkeit zur zeitgerechten Erkennung relevanter Rest- und Folgezustinde [3].

Um diese aktuellen Defizite in der medizinischen Versorgung zu beseitigen, ist eine intensivere
Zusammenarbeit zwischen Basisversorgern und EmaH-Spezialisten in Praxis und Klinik erfor-
derlich. Den Primidrversorgern kidme dabei die wichtige Aufgabe zu, den miindigen Patienten an
die wichtige Nachsorge zu erinnern und ihm hierfiir geeignete Anlaufstellen zu nennen [1].

Zudem ist momentan fiir EmaH das Angebot an praventiven Mafinahmen zur Risikoredu-
zierung kardialer und nichtkardialer Komorbidititen, welche die Funktion des vorgeschidigten
Herzens und den natiirlichen Krankheitsverlauf des AHF ungiinstig beeinflussen, unzureichend
[4, 5]. Um den Patienten zu einem gesiinderen Lebensstil zu verhelfen, miissen daher kiinftig
vermehrt strukturierte Schulungs- und Aufklirungsprogramme iiber negative Auswirkungen von
Bewegungsmangel, Fehlernihrung, Ubergewicht, Alkohol-, Nikotin- und Drogenkonsum sowie
psychische Belastungsstérungen im Kontext mit AHF fiir Patienten und Arzte angeboten werden
(8 Abb. 7; [59]). Zudem ist es wichtig, neben der rein medizinisch-kardiologischen Betreuung
die bislang ebenfalls vernachlissigte und entsprechend defizitire psychologische Versorgung zu
verbessern und angemessene Psychotherapieformen zu entwickeln.

Fiir eine optimierte, zukunftsorientierte EmaH-Versorgung ist es daher notwendig, eine fa-
cheriibergreifende, integrierte medizinische Versorgung durch kongenitale Kardiologen und Er-
nihrungsmediziner, Sportmediziner, Psychologen, Epidemiologen und Rehabilitationsmediziner
zu etablieren (@ Abb. 7).

Eine intensivere Zusammenarbeit
zwischen Basisversorgern und
EmaH-Spezialisten ist erforderlich

Das praventive Angebot zur Risiko-
reduzierung von Komorbiditaten
ist fiir EmaH unzureichend

Das Etablieren einer facher-
ibergreifenden, integrierten
medizinischen Versorgung ist
notwendig
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Welche Aussage zu angeborenen Herz-
fehlern (AHF) ist richtig?

AHF sind die seltensten angeborenen,
isolierten Organanomalien.

In der westlichen Welt hat etwa jedes
100. lebend geborene Kind einen AHF.
AHF lassen sich stets einer genetischen
Ursache zuordnen.

Alle AHF werden autosomal-dominant
vererbt.

Die wenigsten AHF (iberleben bis ins
Erwachsenenalter.

Wie sind sog. Restzustdande bei Erwach-
senen mit angeborenen Herzfehlern
(EmaH) definiert?

Endokrinologische Besonderheiten auf-
grund eines angeborenen Herzfehlers
Hamodynamische Abweichungen als
Folge eines operativen Eingriffs
Komplikationen durch den durchgefiihr-
ten Eingriff

Anatomische Besonderheiten als Folge
der Behandlung

Anatomische oder hdmodynamische
Abweichungen, die als Teil der ange-
borenen Fehlbildung existierten und
postoperativ verbleiben

Welche nichtkardialen Komorbiditaten
finden sich bei vielen Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern (EmaH) im
Langzeitverlauf?

Hypourikdmie

Dementzielles Syndrom

Nieren- und Leberfunktionsstérungen
Tinnitus

Restless-legs-Syndrom
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Welche Aussage zur Behandlung von
Erwachsenen mit angeborenen Herz-
fehlern (EmaH) ist richtig?

Die meisten Patienten bekommen kei-
nen Platz in spezialisierten Kliniken, weil
diese tiberfiillt sind.

Bei den meisten Patienten klappt der
Ubergang von der Versorgung im Kin-
des- und Jugendalter zum Erwachse-
nenalter lickenlos.

Die meisten EmaH werden nicht in fiir
sie spezialisierten Kliniken versorgt.

Die meisten Patienten haben durch ihre
Erkrankung ein gutes Gesundheitsbe-
wusstsein.

Die meisten Patienten bewegen sich
aufgrund flichendeckend angebotener
Sportkurse tiberdurchschnittlich haufig.

Was sind keine klassischen Prinzipien
zum Management von Aortopathien?
Moderate Einschrankung physischer
Aktivitaten

Serielle kardiologische Untersuchungen
Verordnung eines Betablockers
Prophylaktischer Ersatz der Aortenwur-
zel

Préferenziell der Einsatz endovaskulérer
Techniken bei Aortenpathologien der
thorakalen Aorta ascendens

Was sind keine Krankheitsentitdten im
Spektrum von Aortopathien?
Marfan-Syndrom (MFS)

Vaskuldres Ehlers-Danlos-Syndrom
Loeys-Dietz-Syndrom
Takayasu-Arteriitis

Turner-Syndrom

Al
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Welche Aussage zur Endokarditis trifft
nicht zu?

Eine Endokarditis tritt gehduft bei ange-
borenen Herzfehlern auf.

Es sollte auf eine gute Zahnhygiene
geachtet werden.

Eine Endokarditisprophylaxe ist generell
nicht erforderlich.

Vor der Gabe eines Antibiotikums sollte
eine Keimasservierung (z.B. Blutkultu-
ren) erfolgen.

Eine Endokarditisprophylaxe sollte leitli-
niengerecht bei erhéhtem Risiko durch-
gefiihrt werden.

Welche Aussage trifft bei der pulmo-
nalarteriellen Hypertonie (PAH) bei
angeborenen Herzfehlern (PAH-AHF)
am wenigsten zu?

Die Inzidenz der PAH ist bei AHF erhdht
Haufig liegt die Ursache in Shuntvitien
mit vermehrter Perfusion der Lunge.

Die Therapieempfehlungen bei PAH-AHF
entsprechen im Wesentlichen denen bei
anderen Patientenkollektiven mit PAH.
Ein Shuntvitium sollte auch bei ausge-
pragter PAH verschlossen werden.
Beurteilung und Behandlung sollten an
spezialisierten Zentren erfolgen.

Welche Aussage zu Herzrhythmussto-
rungen bei angeborenen Herzfehlern
(AHF) trifft am wenigsten zu?
Vorhofarrhythmien bei AHF-Patienten
sind haufig.

Die Ursache liegt haufig in der Herz-
belastung durch den AHF und/oder
operativ bedingten, intrakardialen Nar-
benbildungen und Fibrosierungen.
Arrhythmien bei AHF kdnnen héufiger
zu Dekompensation oder Problemen
fiihren.
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O Das Risiko von Thrombembolien kann O Die medikamentdse Therapie leitet sich

bei AHF erhoht sein. von Therapieempfehlungen bei erwor-
O Die Behandlung von Arrhythmien bei bener Herzinsuffizienz ab, Besonderhei-

Erwachsenen mit AHF (EmaH) erfolgt ten missen jedoch beachtet werden.

nur medikamentos. O Die kardiale Resynchronisierungsthe-

rapie (CRT) stellt in Einzelféllen eine

6 Welche Aussage trifft bei Herzinsuf- Behandlungsoption dar.

fizienz bei angeborenen Herzfehlern O Die Herzinsuffizienztherapie bei AHF mit

(AHF) am wenigsten zu? morphologisch rechtem Systemventrikel
O Herzinsuffizienz ist ein hdufiges Problem kann problematischer sein.

bei AHF.

O Die Studienlage zur spezifischen Herzin-
suffizienztherapie bei komplexen AHF
ist vollig ausreichend.
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