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Prdaambel

Diese Pocket-Leitlinie ist eine von der Deutschen Gesellschaft fir Kardiologie - Herz-
und Kreislaufforschung e.V. (DGK) Gibernommene Stellungnahme der European Society
of Cardiology (ESC), die den gegenwértigen Erkenntnisstand wiedergibt und Arzten*
die Entscheidungsfindung zum Wohle ihrer Patienten erleichtern soll. Die Leitlinie er-
setzt nicht die arztliche Evaluation des individuellen Patienten und die Anpassung der
Diagnostik und Therapie an dessen spezifische Situation. Die Pocket-Leitlinie enthalt
gekennzeichnete Kommentare der Autoren der Pocket-Leitlinie, die deren Einschat-
zung darstellen und von der Deutschen Gesellschaft fiir Kardiologie getragen werden.
Die Erstellung dieser Leitlinie ist durch eine systematische Aufarbeitung und Zu-
sammenstellung der besten verfligharen wissenschaftlichen Evidenz gekennzeichnet.
Das vorgeschlagene Vorgehen ergibt sich aus der wissenschaftlichen Evidenz, wobei
randomisierte, kontrollierte Studien bevorzugt werden. Der Zusammenhang zwischen
der jeweiligen Empfehlung und dem zugehdrigen Evidenzgrad ist gekennzeichnet.

Empfehlungsgrade

Definition Empfohlene
Formulierung

Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine Therapie-
| form oder eine diagnostische MaBnahme effektiv, nitzlich oder

heilsam ist

Widerspriichliche Evidenz und/oder unterschiedliche Meinungen tber den
Nutzen/die Effektivitdt einer Therapieform oder einer diagnostischen MaBnahme

Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nutzen bzw. die sollte erwogen
Effektivitat einer Mapnahme werden

b Nutzen/Effektivitat einer Mapnahme ist weniger gut durch
Evidenzen/Meinungen belegt
Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass eine Therapie-
1} form oder eine diagnostische MaBnahme nicht effektiv, nicht
nitzlich oder nicht heilsam ist und im Einzelfall schadlich sein kann
Evidenzgrade

B Daten aus einer randomisierten klinischen Studie oder mehreren grofen nicht
randomisierten Studien

Konsensusmeinung von Experten und/oder kleinen Studien, retrospektiven
Studien oder Registern

* Aus Griinden der Lesbarkeit wird darauf verzichtet, geschlechterspezifische Formulierungen
zu verwenden. Personenbezogene Bezeichnungen beziehen sich auf alle Geschlechter.
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Abkiirzungen und Akronyme

6MWT
ACE
AHF
Al
ARB
AS
ASD
AV
AVSD
BAK
BNP
CCT
ccTGA

CMR
CoA
CPET
DCRV
EF
EKG
EMAH
EP
EPU
HTAD
ICD

IE
KOF
L-R-Shunt
Lv
LVEF
LVESD

LVOTO

MAPCAs
MRA
NYHA
PA

6-Minuten-Gehtest

Angiotensin-Converting-Enzym

angeborener Herzfehler

Aortenklappeninsuffizienz

Angiotensin-Rezeptorblocker

Aortenstenose

Vorhofseptumdefekt

atrioventrikuldr

Atrioventikuldrer Septumdefekt

bikuspide Aortenklappe

B-Typ natriuretisches Peptid

kardiale Computertomographie (cardiovascular computed tomography)
kongenital korrigierte Transposition der gropen Arterien (congenitally
corrected transposition of the great arteries)

kardiale Magnetresonanzuntersuchung (cardiovascular magnetic resonance)
Koarktation der Aorta (Aortenisthmusstenose)

Spiroergometrie (cardiopulmonary exercise testing)

doppelkammeriger rechter Ventrikel (double-chambered right ventricle)
Ejektionsfraktion

Elektrokardiogramm

Erwachsene mit angeborenen Herzerkrankungen

elektrophysiologisch

elektrophysiologische Untersuchung

erbliche thorakale Aortenerkrankung (heritable thoracic aortic disease)
implantierbarer Cardioverter-Defibrillator

infektidse Endokarditis

Kérperoberflache

Links-Rechts-Shunt

linker Ventrikel

linksventrikuldre Ejektionsfraktion

linksventrikuldrer endsystolischer Durchmesser (left ventricular end systolic
diameter)

linksventrikuldre Ausflusstraktobstruktion (left ventricular outflow tract
obstruction)

Aortopulmonale Kollateralen (major aortic pulmonary collaterals)
Mineralokortikoidrezeptor-Antagonisten

New York Heart Association

Pulmonalarterie



PAH
PAP
PDA
PH

PLE
PM

Pl

PS
PVR
Qp:Qs
RA

RV
RVEDVi
RVESVi
RVOTO

RV-PA
RVSP
sch
SVT
TEE
TGA
Tl

TK
ToF
TPVI

TTE
UVH
VF
VSD
vT
WE

pulmonalarterielle Hypertonie

pulmonalarterieller Druck (pulmonary artery pressure)

offener Ductus arteriosus (patent ductus arteriosus)

pulmonale Hypertonie

Eiweipverlustenteropathie (Protein losing enteropathy)
Herzschrittmacher (pacemaker)

Pulmonalklappeninsuffizienz

Pulmonalstenose

Pulmonalgefdpwiderstand (pulmonary vascular resistance)
pulmonales zu systemisches Flussverhaltnis

rechtes Atrium

rechter Ventrikel

Rechtsventrikuldrer enddiastolischer Volumen-Index
Rechtsventrikuldrer endsystolischer Volumen-Index
rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion (right ventricular outflow tract
obstruction)

rechtsventrikuldr-pulmonalarteriell

rechtsventrikuldrer systolischer Druck (right ventricular systolic pressure)
pldtzlicher Herztod (sudden cardiac death)

supraventrikuldre Tachykardie

transdsophageale Echokardiographie

Transposition der gropen Geféfe (transposition of the great arteries)
Trikuspidalinsuffizienz

Trikuspidalklappe

Fallot'sche Tetralogie (tetralogy of Fallot)
Transkatheter-Pulmonalklappen-Implantation (transcatheter pulmonary
valve implantation)

transthorakale Echokardiographie

univentrikuldres Herz (univentricular heart)

Kammerflimmern (ventricular fibrillation)

Ventrikelseptumdefekt

ventrikuldre Tachykardie

Wood-Einheiten




1. Allgemeine Aspekte
1.1 Organisation der Patientenversorgung

Um den Bediirfnissen dieser Patientenpopulation gerecht zu werden, sind be-
sondere Einrichtungen und Weiterbildungsprogramme im Gesundheitswesen
erforderlich. Es wird empfohlen, dass alle EMAH-Patienten zumindest einmal in
einem spezialisierten Zentrum untersucht werden, um es den EMAH-Spezialisten
zu ermoglichen, das individuell am besten geeignete Versorgungsniveau und die
Nachsorgeintervalle festzulegen.

1.2 Diagnostik

Neben einer griindlichen klinisch-physikalischen Untersuchung ist die Anamnese
mit detaillierten Informationen Uber palliative oder reparative Operationen und
kathetergestiitzte Interventionen von entscheidender Bedeutung. Die klinische
Untersuchung umfasst eine sorgfaltige Bewertung im Hinblick auf Verdnderungen
des Auskultationsbefunds, des Blutdrucks oder die Entwicklung von Herzinsuffizi-
enzzeichen. Ein Elektrokardiogramm (EKG) und eine Pulsoxymetrie werden routi-
nemapig durchgefiihrt. Eine Thorax-Rontgenaufnahme gibt Aufschluss Gber Ver-
anderungen der Herzgréfe und -konfiguration sowie der Lungengefdpzeichnung.

Die nichtinvasive Bildgebung wird routinemapig mittels transthorakaler Echo-
kardiographie (TTE) durchgefiihrt. Wenn klinisch indiziert, werden zusatzlich die
transésophageale Echokardiographie (TEE) und die kardiovaskuldare Magnetreso-
nanztomographie (CMR) eingesetzt. Die Echokardiographie ist der CMR lberlegen,
wenn es darum geht, Druckgradienten im Fall von Obstruktionen und den Druck
im kleinen Kreislauf abzuschdtzen sowie kleine, hoch mobile Strukturen wie z.B.
Vegetationen zu erkennen. Die CMR eignet sich ideal fir die genaue Quantifizie-
rung ventrikuldrer Volumina, der Ejektionsfraktion (EF) und fiir die Quantifizie-
rung der Klappeninsuffizienz, die Berechnung des pulmonalen und systemischen
Blutflusses und die Beurteilung der Fibrosierung des Myokards. Bei spezifischen
Indikationen kann eine kardiovaskuldre Computertomographie (CCT) erforderlich
sein (siehe Tabelle 1).




Tabelle 1: Indikationen fiir die kardiovaskuldre Magnetresonanz-
tomographie bei EMAH-Patienten

> Quantifizierung von RV-Volumina, EF (einschlieflich subpulmonaler RV,
systemischer RV und univentrikuldres Herz).

> Bewertung von rechtsventrikuldrer Ausflusstraktobstruktion und
RV-PA-Conduits

> Quantifizierung der Pulmonalinsuffizienz

> Beurteilung der Pulmonalarterien (Stenosen, Aneurysmen) und der Aorta
(Aneurysma, Dissektion, Koarktation; CCT kann hier tberlegen sein)

> Beurteilung der System- und Pulmonalvenen (Fehimiindung, Obstruktion,
Koronarvenenanatomie vor einem entsprechenden Eingriff usw.)

> Kollateralen und arteriovendse Malformationen (CCT kann tberlegen sein)

> Koronaranomalien und Koronare Herzkrankheit (CCT ist Giberlegen bei
intramuralem Verlauf, schlitzférmig konfiguriertem Ostium, GeféaBabgang
im spitzen Winkel, Myokardbriicke und zur Plaguebeurteilung)

> Nachweis und Quantifizierung einer Myokardischamie durch Perfusions-
untersuchung unter Belastung

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

> Detektion und Quantifizierung von Myokardfibrose/Narbe (spéte
Gadolinium-Signalanhebung, T1-Kartierung), Gewebecharakterisierung
(Fibrose, Fett, Eisen usw.).

> Quantifizierung des systemischen und pulmonalen Blutflusses zur
Berechnung von Qp:Qs

> Quantifizierung der Perfusionsverteilung in rechter und linker Lunge

> Messung des pulmonalen Blutflusses bei Patienten mit mehreren
Blutversorgungsquellen (z.B. mit gropen aortopulmonalen Kollateralen)




Serielle Belastungstests sollten Teil der Langzeit-Nachuntersuchungsprotokolle
sein. Die Spiroergomentrie (Cardiopulmonary exercise testing, CPET), einschliep-
lich der Bestimmung von objektiver Leistungsfahigkeit (maximale Sauerstoffauf-
nahme), ermdglicht eine umfassende Evaluierung der funktionellen Belastbarkeit
und der korperlichen Fitness. Sie erlaubt die Bestimmung von Endpunkten, die
mit Morbiditdt und Mortalitat korrelieren, und spielt eine wichtige Rolle fiir die
Festlegung des optimalen Zeitpunkts fiir Interventionen und Re-Interventionen.
Der 6-Minuten-Gehtest (6MWT) ist ein weiterer einfacher Test zur Quantifizierung
der korperlichen Leistungsfahigkeit. Er hat prognostische Aussagekraft bei PAH-
Patienten.

Die Herzkatheteruntersuchung ist hauptsachlich fiir die Klarung spezifischer
anatomischer und physiologischer Fragestellungen sowie fiir Interventionen re-
serviert. Zu den Indikationen gehdren die Beurteilung des PVR, der diastolischen
Kammerfunktion (einschlieplich der konstriktiven und restriktiven Physiologie),
von Druckgradienten, die Shunt-Quantifizierung, die Koronarangiographie und die
Evaluierung extrakardialer Gefdfe wie z.B. aortopulmonaler Kollateralen, wenn
nach nichtinvasiver Evaluierung noch Unklarheit besteht. Prdoperativ sollte eine
Koronarangiographie (mittels CCT oder invasiver Koronarangiographie) bei Man-
nern >40 Jahre, postmenopausalen Frauen und Patienten mit Anzeichen oder
Risikofaktoren fiir eine KHK durchgefiihrt werden.

Biomarker, insbesondere natriuretische Peptide, liefern wichtige prognostische
Informationen. Sie sind jedoch weniger nitzlich fiir die Diagnose der Herzinsuffi-
zienz Uber das gesamte Spektrum kardialer Ldsionen hinweg, da eine Grenzwert-
Variabilitdt in Abhdngigkeit der zugrunde liegenden Defekte und der Art der Kor-
rekturmapnahmen besteht.

1.3 Therapeutische Erwédgungen

Herzinsuffizienz

Alle hdmodynamischen Abnormitaten, einschlieplich Arrhythmien, die moéglicher-
weise eine Herzinsuffizienz verursachen und durch einen Kathetereingriff oder
eine Operation behoben werden kénnen, miissen als erstes ausgeschlossen bzw.,
wenn mdglich, zuerst behandelt werden. In Ermangelung spezifischer Leitlinien
befolgen EMAH-behandelnde Arzte die allgemeinen Leitlinien zur Herzinsuffizi-
enz. Da sich die Pathophysiologie der kardiorespiratorischen Dysfunktion haufig
von der versagenden Zirkulation bei Patienten mit nicht angeborener (erworbe-
ner) Herzerkrankung unterscheidet, ist die Ubertragung von Ergebnissen aus ver-
offentlichten Studien zur Herzinsuffizienz auf EMAH-Patienten unangebracht. Das




betrifft insbesondere Patienten mit einem systemischen rechten Ventrikel (RV),
einem versagenden subpulmonalen Ventrikel oder Patienten mit univentrikuldrem
Herz. EMAH-spezifische Empfehlungen basieren meist auf klinischer Erfahrung
oder Positionspapieren. Die Wirksamkeit der kardialen Resynchronisationsthera-
pie bei AHF kann auf Basis des zugrunde liegenden strukturellen und funktionellen
Substrates, wie z.B. der Anatomie des systemischen Ventrikels (links, rechts oder
funktionell einzeln), dem Vorhandensein und Grad der strukturellen systemischen
atrioventrikuldren (AV) Klappeninsuffizienz, primdre Herzmuskelerkrankung oder
-Vernarbung und der Art der elektrischen Leitungsverzdgerung, variieren.

Eine Herztransplantation kann als therapeutische Option bei Herzinsuffizienz im
Endstadium in Betracht gezogen werden. Der vermehrte Einsatz von Ventrikel-
unterstiitzungssystemen kann fir Patienten die Zeit bis zur Transplantation tber-
briicken. Ventrikelunterstiitzungssysteme kdnnen bei ausgewdhlten Patienten
optional als Zieltherapie eingesetzt werden.

Arrhythmien

Bei EMAH-Patienten kann das gesamte Spektrum von Arrhythmien auftreten. Ei-
nige angeborene Arrhythmie-Substrate hdangen jedoch mit der Fehlbildung selbst
zusammen.

Empfehlungen zur Behandlung von Herzrhythmusstorungen bei
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit mittelschwerer und schwerer

AHF-Komplexitat und dokumentierten Arrhythmien

wird die Uberweisung an ein Zentrum mit multidiszipli- ©
narem Team und Erfahrung bei EMAH-Patienten und

EMAH-bedingten Arrythmien empfohlen.

Bei EMAH-Patienten mit dokumentierten Arrhythmien
oder mit hohem Risiko fiir postprozedurale Arrhythmi-
en (z.B. ASD-Verschluss im hoheren Alter), bei denen
eine perkutane oder chirurgische (Re)-Intervention
erwogen wird, wird die Uberweisung an ein Zentrum
mit multidisziplindrem Team mit Erfahrung bei diesen
Interventionen und in der invasiven Behandlung von
Arrhythmien empfohlen.

©ESC
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Empfehlungen zur Behandlung von Herzrhythmusstérungen bei
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei leichtem AHF wird eine Katheterablation bevorzugt
gegeniber einer langfristigen konservativen Therapie
bei symptomatischer, anhaltend rezidivierender SVT
(AVNRT, AVRT, AT und IART) oder SVT mit mdglichem
SCD-Risiko empfohlen.

Bei mittelschwerem und schwerem AHF sollte eine
Katheterablation bei symptomatischer, anhaltend
rezidivierender SVT (AVNRT, AVRT, AT und IART), oder
SVT mit mdglichem SCD-Risiko erwogen werden.
Voraussetzung ist, dass der Eingriff in EMAH-erfahrenen
Zentren durchgefiihrt wird.

lla Cc

Eine Katheterablation wird bei Patienten mit rezidivie-
render monomorpher VT, permanenter VT oder einem
elektrischen Sturm, der durch konservative Therapie
oder ICD-Umprogrammierung nicht beherrschbar ist,
als Zusatztherapie zum ICD empfohlen.

Eine Katheterablation sollte bei Patienten mit sympto-

matischer, monomorpher anhaltender VT, bei denen

eine medikamentdse Therapie nicht erwiinscht ist, lla ©
erwogen werden. Voraussetzung ist, dass der Eingriff

in EMAH-erfahrenen Zentren durchgefihrt wird.

Implantierbarer Cardioverter-Defibrillator

Bei EMAH-Patienten, die einen Herzstillstand aufgrund
von VF oder hdmodynamisch nicht tolerierter VT
Uberlebt haben, wird nach entsprechender Abklarung
und Ausschluss reversibler Ursachen, eine ICD-Implan-
tation empfohlen.

©ESC



Empfehlungen zur Behandlung von Herzrhythmusstérungen bei
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Implantierbarer Cardioverter-Defibrillator (Fortsetzung)

Eine ICD-Implantation wird bei EMAH-Patienten mit
anhaltender VT nach hamodynamischer Abklarung
und, sofern indiziert, einem Korrektureingriff
empfohlen. Eine EPU ist erforderlich, um die Patienten
zu identifizieren, bei denen eine Katheterablation oder
eine chirurgische Ablation als Zusatzbehandlung
vorteilhaft sein kann oder bei denen dies eine
verniinftige Alternative darstellen konnte.

Die ICD-Implantation sollte bei EMAH-Patienten mit

biventrikuldrer Physiologie und einem systemischen

LV erwogen werden, die trotz >3 Monaten optimaler

medikamentdser Behandlung eine symptomatische lla [of
Herzinsuffizienz (NYHA 1I/111) und EF <35% aufweisen,

eine Lebenserwartung von deutlich Giber einem Jahr

bei guter Lebensqualitat vorausgesetzt.?

Die ICD-Implantation sollte bei EMAH-Patienten mit

ungeklarter Synkope und Verdacht auf Arrhythmie-

Atiologie sowie entweder fortgeschrittener ventrikularer lla ©
Dysfunktion oder induzierbarer VT/VF bei program-

mierter elektrischer Stimulation erwogen werden.

Die ICD-Implantation sollte bei ausgewdhlten
ToF-Patienten mit mehreren Risikofaktoren fiir SCD,
wie LV-Dysfunktion, nicht anhaltende, symptomatische
VT, QRS-Dauer >180 ms, ausgedehnte RV-Vernarbung
in der CMR oder induzierbare VT bei programmierter
elektrischer Stimulation erwogen werden.

lla Cc

Eine ICD-Implantation kann bei Patienten mit einer

fortgeschrittenen Dysfunktion eines einzelnen

Ventrikels oder systemischen RV (systemische RV-EF C
<35%) bei Vorliegen zusatzlicher Risikofaktoren in

Betracht gezogen werden.”

o
3
4]
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Empfehlungen zur Behandlung von Herzrhythmusstérungen bei
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Herzschrittmacher

Eine PM-Implantation sollte bei EMAH-Patienten mit
Bradykardie-Tachykardie-Syndrom erwogen werden,
um eine IART zu verhindern, wenn die Ablation
fehlschlagt oder nicht mdglich ist.

lla Cc

Eine PM-Implantation sollte bei Patienten mit

schwerem AHF und Sinus- oder junktionaler lla c
Bradykardie (Tagesherzfrequenz <40 Schldge pro

Minute oder Pausen >3 s) erwogen werden.

Eine PM-Implantation sollte bei EMAH-Patienten mit

beeintrachtigter Himodynamik aufgrund einer Sinus- lla c
bradykardie oder des Verlusts der AV-Synchronizitat

erwogen werden.

Eine PM-Implantation kann bei Patienten mit

mittelschwerem AHF und Sinus- oder junktionaler m c
Bradykardie (Tagesherzfrequenz <40 Schldge pro

Minute oder Pausen >3 s) in Betracht gezogen werden.

AT =atriale Tachykardie; AVNRT = AV-Knoten-Reentrytachykardie; AVRT = AV-Reentry-

tachykardie; IART =intraatriale Reentrytachykardie.

?In Anbetracht des breiten Spektrums von EMAH mit LV-Pathologien, die sich von erwor-
benen Herzerkrankungen unterscheiden kénnen, des potenziell hoheren Risikos von
ICD-bedingten Komplikationen bei EMAH und des Mangels an Daten zum Nutzen von ICDs
flr die Primarpravention von SCD bei EMAH erscheint eine personalisierte Entscheidung
angemessen.

°Die Daten sind sparlich und die Risikofaktoren kénnen Idsionsspezifisch sein. Sie schlie-
Ben nicht anhaltende VT, NYHA II/lIl, schwere AV-Klappeninsuffizienz, QRS-Breite >140
ms (TGA) ein.

Pulmonale Hypertonie

Tabelle 2 fasst die Klassifikation der pulmonalen Hypertonie (PH) zusammen. Es
ist entscheidend, die mit AHF assoziierte pulmonalarterielle Hypertonie (PAH)
von Erkrankungen mit einem LV-Fillungsdruck >15 mmHg (postkapillare PH) zu
differenzieren, da Patienten mit einer postkapilldren PH von einer spezifischen
PAH-Therapie nicht profitieren.
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Tabelle 2: Definitionen der Subtypen der pulmonalen Hypertonie und ihr
Auftreten bei EMAH

Definition

Pulmonale
Hypertonie (PH)

Prékapilldre
PH (PAH)

Isolierte
postkapilldare
PH

Kombinierte
pra- und
postkapilldare
PH

Hamodynamische
Charakteristika®

Mittlerer PAP
>20 mmHg

Mittlerer PAP
>20 mmHg
PAWP <15 mmHg
PVR >3 WE

Mittlerer PAP
>20 mmHg
PAWP >15 mmHg
PVR <3 WE

Mittlerer PAP
>20 mmHg
PAWP >15 mmHg
PVR >3 WE

PAWP = Wedge-Druck
?Die neueste Definition der PH senkt den mittleren PAP von >25 mmHg auf >20 mmHg,
erfordert aber zusatzlich einen PVR >3 WE fiir die Diagnose der prékapillaren PH.

Klinische Szenarien

Alle

> Shunt-Lasionen vor und nach der
Korrektur (einschlieflich
Eisenmenger-Syndrom)

> Komplexe AHF (einschlieflich uni-
ventrikuldres Herz, segmentale PAH)

> Dysfunktion des Systemventrikels

> Dysfunktion der systemischen
AV-Klappe

> Obstruktion der Lungenvenen

> Cor triatriatum

> Szenarien wie unter isolierter
postkapillarer PH

> Szenarien wie unter isolierter
postkapilldrer PH in Kombination mit
Shunt-L&sionen/komplexem AHF

o)
a
0




Empfehlungen zur Behandlung der mit angeborenem Herzfehler
assoziierten pulmonalarteriellen Hypertonie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Es wird empfohlen, Patientinnen mit AHF und
gesicherter prékapilldrer PH® von einer Schwanger-
schaft unbedingt abzuraten.

(o3

Bei allen Patienten mit AHF assoziierter PAH wird eine
Risikostratifizierung empfohlen.”

Bei Patienten mit prakapilldrer PH nach Korrektur einfacher
Shuntvitien und niedrigem oder mittlerem Risiko wird eine
initiale orale Kombinationstherapie oder eine sequenzielle
Kombinationstherapie empfohlen. Bei Hochrisikopatienten
wird eine initiale Kombinationstherapie einschlieplich
parenteraler Prostanoide empfohlen.®

Bei Patienten mit Eisenmenger-Syndrom und
eingeschrankter kérperlicher Belastbarkeit (6-Minuten-
Gehstrecke <450 m) sollte eine Behandlungsstrategie

mit initialer Endothelin-Rezeptor-Antagonisten-Mono-
therapie erwogen werden, gefolgt von einer Kombi-

nationstherapie, sofern sich der Zustand nicht bessert.
“Das Risiko einer Schwangerschaft bei Patientinnen mit prakapillarer PH ist sehr hoch. Es
kann bei Schwangerschaften von Patienten mit postkapillarer PH geringer sein; daher ist
bei allen Patienten mit Verdacht auf eine prakapillare PH zur Bestatigung der Diagnose
eine Rechtsherzkatheteruntersuchung erforderlich. °Fiir Einzelheiten siehe ESC/ERS-
Leitlinien 2015 zur Diagnostik und Therapie der PH. “Fir Einzelheiten zur Auswahl der
Medikamente und zum empfohlenen risikoadjustierten Behandlungsalgorithmus siehe
ESC/ERS-Leitlinien 2015 zur Diagnostik und Therapie der PH.

Chirurgische Therapie

Das kurz- und langfristige Ergebnis von Operationen bei EMAH wird abgesehen
von der Notwendigkeit einer personalisierten Risikoabschdtzung vom Verstandnis
der spezifischen Anatomie und Hdmodynamik, der Erfahrung mit Re-Operationen
sowie den besonderen Anforderungen auf der Intensivstation bestimmt.

Es wird empfohlen, dass EMAH-Patienten von einem auf angeborene Herzfehler
spezialisierten Chirurgen in multidisziplindren Strukturen mit EMAH-Erfahrung ope-
riert werden. Ausgenommen davon sind Operationen unkomplizierter bikuspider
Aortenklappen (BAK), hereditarer thorakaler Aortenerkrankungen (HTAD) wie dem
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Marfan-Syndrom und ASD vom Sekundum-Typ ohne Lungenvenenfehimindung und/
oder Fehlen einer Pulmonalgefaperkrankung.

Katheter-Intervention

Katheterinterventionelle Eingriffe bei EMAH sollten von dafiir speziell weitergebil-
deten Arzten in EMAH-Zentren durchgeflihrt werden, in denen die einzelnen Ver-
fahren innerhalb eines multidisziplindren Teams Uberpriift und diskutiert werden.

Infektiose Endokarditis

In den ESC-Leitlinien 2015 zur IE wird die Beschrankung der Antibiotikaprophylaxe
auf Patienten mit hohem Risiko flr IE bei zahndrztlichen Risikoeingriffen beibehalten.
Hochrisikobedingungen sind Herzklappenprothesen, einschlieplich Transkatheter-
klappen, Klappenrekonstruktionen mit einem Prothesenring, eine friihere IE, jeder
zyanotische AHF und alle AHF, die mit prothetischem Material korrigiert wurden,
bis zu 6 Monate nach dem Eingriff oder lebenslang bei einem verbleibenden Rest-
Shunt oder einer Klappeninsuffizienz. Unspezifische Hygienemapnahmen wie eine
gute Mund- und Hauthygiene sowie aseptische MaBnahmen bei medizinischer
Versorgung und allen invasiven Eingriffen sind von entscheidender Bedeutung.
Von Piercings und Tatowierungen wird abgeraten. Alle Patienten missen Uber die
Symptome der IE und das angemessene Verhalten beim Auftreten solcher Symp-
tome aufgeklart werden (arztlichen Rat einholen, Bedeutung von Blutkulturen vor
Beginn einer Antibiotikatherapie).

Antithrombotische Behandlung

EMAH-Patienten haben ein erhdhtes Risiko flir thromboembolische Ereignisse,

aber die Datenlage zur Prdvention ist begrenzt. Die Validitat konventioneller Scores

zur Risikostratifizierung (CHA,DS,-VASc-Score, HAS-BLED-Score) ist flir Patienten

mit angeborenem Herzfehler nicht gesichert. Sie sollten daher nur in Kombination

mit individueller Risikoeinschatzung eingesetzt werden. Zur Thromboemboliepra-
vention werden Ublicherweise Vitamin-K-Antagonisten eingesetzt. Nicht-VKA ora-

le Antikoagulanzien (NOAK) scheinen dhnlich sicher und wirksam, sofern keine
mechanische Klappe oder schwere Mitralklappenstenose vorliegt. Ob alle Fontan- (&)
Patienten von einer Antikoagulation profitieren, ist derzeit unklar. Insbesondere

1 Eine kirzlich in Deutschland auf Basis von Versicherungsdaten durchgefiihrte Studie
stellt allerdings in Frage, ob NOAKs bei EMAH tatsachlich gleichwertig zu VKA sind.
Bis mehr Daten zur Verfligung stehen, ist daher weiterhin eine individuelle, sorgfalti-
ge Risiko-Nutzenabwagung fir die Wahl der Antikoagulation erforderlich.
(Freisinger E et al. Current use and safety of novel oral anticoagulants in adults
with congenital heart disease: results of a nationwide analysis including more than
44000 patients. Eur Heart J 2020;41(43):4168-77. doi: 10.1093/eurheartj/ehaa844)




bei zyanotischen Patienten sollte auch das Blutungsrisiko bedacht und gegen das
Thromboembolierisiko abgewogen werden.

Umgang mit zyanotischen Patienten

Zyanotische Patienten sind komplex und missen von einem EMAH-Spezialisten
betreut werden.

Spéate Komplikationen

>

Zu den Symptomen der Hyperviskositat gehdren Kopfschmerzen, Schwache,
Schwindel, Miidigkeit, Tinnitus, verschwommenes Sehen, Pardsthesie von
Fingern, Zehen und Lippen, Muskelschmerzen und -schwéache. Bei Patienten
mit ausreichender Eisenspeicherung und einem Hamatokritwert <65 % ist das
Auftreten dieser Symptome unwahrscheinlich.

Das Risiko fiir Blutungen und andererseits einer thrombotischen Diathese
verursachen ein therapeutisches Dilemma. Die Hamoptyse ist die am hdu-
figsten auftretende grépere Blutung und ist eine dupere Manifestation einer
intrapulmonalen Blutung. Die duperlich sichtbare Blutung spiegelt dabei nicht
das Ausmap der parenchymalen Blutung wider.

Zerebrovaskuldre Infarkte sind haufig und kdnnen durch thromboembolische
Ereignisse (paradoxe Embolie, supraventrikuldre Arrhythmie), rheologische
Faktoren (Mikrozytose), endotheliale Dysfunktion und traditionelle athero-
sklerotische Risikofaktoren verursacht werden.

Paradoxe Embolien k&nnen durch transvendse Elektroden oder Katheter
verursacht werden.

Eisenmangel wird hdufig verursacht durch unangemessene Aderldsse oder
starke Menstruation bei weiblichen Patienten.

Herzrhythmusstérungen - supraventrikuldr und ventrikular.

Zu den infektiosen Komplikationen gehdren Endokarditis, Hirnabszesse und
Lungenentziindung. Fieber, verbunden mit neu aufgetretenen oder andersarti-
gen Kopfschmerzen, sollte an einen Hirnabszess denken lassen.

Nierenfunktionsstdrungen kommen haufig vor und sind auf funktionelle und
strukturelle Anomalien der Nieren zuriickzuflhren.

Cholelithiasis ist weit verbreitet und kann durch Cholezystitis/Choledocholithi-
asis kompliziert werden.

Zu den rheumatologischen Komplikationen gehdren Gichtarthritis, hypertro-
phe Osteoarthropathie und Kyphoskoliose.



Diagnostik

Die Sauerstoffsattigung muss durch Pulsoxymetrie in Ruhelage Gber mindestens
5 Minuten ermittelt werden. Die Belastungskapazitat sollte regelmapig, vorzugs-
weise mit einem 6MWT, bewertet werden.

Die Blutuntersuchung muss Folgendes umfassen: das zelluldre Blutbild, das mittlere
Erythrozyteneinzelvolumen, Serumferritin (Serum-Eisen, Eisensattigung, Transferrin
und Transferrin-Sattigung kdnnen zur Friiherkennung eines Eisenmangels erforderlich
sein), Kreatinin, Serum-Harns&ure, Gerinnungsprofil, BNP/NT-pro-BNP, Folsdure sowie
Vitamin B12 bei Vorliegen eines erhdhten mittleren Erythrozyteneinzelvolumens oder
normalen mittleren Erythrozyteneinzelvolumens und niedrigen Serumferritins.

Konservative Therapie

> Spezifische PAH-Behandlung: siehe Abschnitt PH.

> Arrhythmien: Sinusrhythmus sollte, wenn immer méglich, erhalten werden.
Eine medikamentdse Therapie sollte mit besonderer Sorgfalt und im Allgemei-
nen stationdr eingeleitet werden.

> Ein therapeutischer Aderlass sollte nur bei Vorliegen méapiger/schwerer Hyper-
viskositatssymptome aufgrund einer sekunddren Erythrozytose (Hamatokrit
>65 %) - nach Ausschluss von Dehydratation und Eisenmangel - durchgefiihrt
werden. Es sollte ein isovoldmischer Fliissigkeitsersatz (750-1000 ml isoto-
nische Kochsalzldsung bei gleichzeitiger Entfernung von 400-500 mi Blut)
vorgenommen werden.

> Bluttransfusionen kdnnen bei Vorliegen einer relativen Andmie (Hdmoglobin
in Relation zur Sauerstoffsattigung nicht ausreichend) erforderlich sein und
sollten nicht auf konventionellen Indikationen beruhen.

> Eine Eisensubstitution sollte bei Eisenmangel (mittleres Erythrozyteneinzelvo-
lumen <80 fl, geringe Eisenspeicher) durchgeflihrt und sorgfaltig iberwacht
werden (Rebound-Effekt).

> Eine routinemapige Antikoagulation oder Thrombozytenaggregationshemmung
wird nicht empfohlen (kein nachgewiesener Nutzen, erhdhtes Blutungsrisiko).

> Indikation zur Antikoagulation: Vorhofflattern/-flimmern [INR (internationales
normalisiertes Verhaltnis)-Ziel 2-2,5; hoheres INR-Ziel bei Vorliegen anderer
Risikofaktoren]. Vorsicht ist bei der Interpretation eines falsch hohen INR-
Wertes aufgrund des hohen Hamatokrits geboten.

> Hamoptysen erfordern eine Thorax-Computertomographie, wenn auf dem
Thorax-Réntgenbild ein Infiltrat zu sehen ist. Die Bronchoskopie stellt ein
Risiko fur den Patienten dar und liefert nur selten nitzliche Informationen.




Die Therapie umfasst das Absetzen von ASS, nichtsteroidalen Entziindungs-
hemmern und oralen Antikoagulanzien, die Behandlung von Hypovoldmie und
Andmie, die Reduzierung der kdrperlichen Aktivitat und die Unterdriickung
eines unproduktiven Hustens. Eine selektive Embolisation der Bronchialarteri-
en kann bei refraktarer intrapulmonaler Blutung/Hamoptyse erforderlich sein.

> Hyperurikdmie: keine Indikation zur Behandlung einer asymptomatischen
Hyperurikamie.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Alle zyanotischen Patienten bedirfen lebenslanger Betreuung, wobei alle 6-12
Monate Nachuntersuchungen in einem spezialisierten EMAH-Zentrum in enger
Zusammenarbeit mit dem Hausarzt durchgefiihrt werden.

Tabelle 3: Strategien zur Risikoreduktion bei Patienten mit zyanotischen
angeborenen Herzfehlern

Prophylaktische Mafnahmen spielen eine tragende Rolle in der Versorgung, um
Komplikationen zu vermeiden. Die folgenden Risiken/Aktivitdten sollten
vermieden werden:

> Schwangerschaft bei Patienten mit Eisenmenger-Syndrom und bei zyano-
tischen Patienten ohne PAH, aber mit arterieller Sauerstoffsattigung <90 %

> Eisenmangel und Anamie (keine routinemapigen, unangebrachten
Aderldsse zur Aufrechterhaltung eines vorbestimmten Hamoglobin-Werts)
- daher: Eisenmangel und Eisenmangelandmie behandeln

> Unangemessene Antikoagulation

> Dehydrierung

> Infektionskrankheiten: Grippe- und Pneumokokken-Impfung verabreichen
> Rauchen, Drogenmissbrauch einschlieflich exzessiven Alkoholkonsums

> Transvenése PM/ICD-Sonden

> Extreme korperliche Belastung

> Akute Exposition gegenlber Hitze (Sauna, Whirlpool oder heif3e Dusche)
oder extremer Kélte

> Ostrogenhaltige Empféngnisverhiitung.
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Tabelle 3: Strategien zur Risikoreduktion bei Patienten mit zyanotischen
angeborenen Herzfehlern (Fortsetzung)

Weitere Strategien zur Risikominderung sind:

> Verwendung eines Luftfilters bei einem intravenésen Zugang zur
Vermeidung einer Luftembolie

> Konsultation eines EHMA-Kardiologen vor der Verabreichung eines
Medikaments oder der Durchftihrung einer chirurgischen/interventionellen
Behandlung

> Prompte Antibiotikatherapie bei bakteriellen Infektionen der oberen
Atemwege

> Vorsichtiger Gebrauch oder Vermeidung von Medikamenten, die die
Nierenfunktion beeintrdachtigen

©ESC

> Beratung zur Empfangnisverhiitung bei jedem Klinikbesuch.

1.4 Zusétzliche Erwagungen

Vorausschauende Versorgungsplanung
Die rechtzeitige Erdrterung der vorausschauenden Versorgungsplanung ist eine
entscheidende Komponente der patientenzentrierten Betreuung.

Bewegung und Sport

Empfehlungen fiir kérperliche Bewegung und Sport missen sich am zugrunde
liegenden angeborenen Herzfehler und dessen mdglichen Komplikationen, dem
hdmodynamischen und elektrophysiologischen Status der Patienten sowie deren
bestehender Fitness orientieren. Die Beratung sollte Bezug nehmen auf die Art
der sportlichen Aktivitat und das zu erwartende Belastungsausmap. Das Vorliegen
von Symptomen an sich schliept kérperliche Aktivitdten nicht aus. Dynamisches
Training ist dabei giinstiger als statische Ubungen. Die Bewertung der kdrperli-
chen Belastbarkeit sollte vor der Empfehlung von Freizeit- oder Sportiibungen
erfolgen, um intensive Belastung bei untrainierten Patienten zu vermeiden. Die
meisten EMAH-Patienten kénnen gefahrlos regelmapige, moderate korperliche
Aktivitaten durchfihren. Einige Bedingungen, wie z.B. systolische Dysfunktion des
Systemventrikels, Ausflusstraktobstruktion des Systemventrikels, Lungenhoch-
druck, hdmodynamisch relevante Arrhythmien oder Aortendilatation, erfordern
erhohte Vorsicht.




Nicht-kardiale Operationen

Evaluierung und Management von EMAH-Patienten sollte den Prinzipien der ESC-
Leitlinien 2014 zu nicht-kardialen chirurgischen Eingriffen folgen und die Beson-
derheiten der AHF berlcksichtigen. Mit einem erhéhten Risiko fiir perioperative
Morbiditat und Mortalitat verbundene Faktoren sind Zyanose, manifeste Herzin-
suffizienz, schlechter Allgemeinzustand, jlingeres Alter, PH, Operationen am At-
mungs- oder Nervensystem, komplexe AHF und Notfalleingriffe. Bei Patienten mit
komplexem AHF (Fontan, Eisenmenger-Syndrom, zyanotische Patienten) sollten
nicht-kardiale chirurgische und interventionelle Eingriffe in einem spezialisierten
Zentrum durchgefiihrt werden. Besondere Beachtung erfordern dabei: Endokar-
ditisprophylaxe, Komplikationen im Zusammenhang mit der zugrunde liegenden
Hamodynamik, eine abnorme Venen- und/oder Arterien-Anatomie, die den vend-
sen und arteriellen Zugang beeintrachtigt, persistierende Shunts, Herzklappen-
erkrankungen, Arrhythmien einschlieflich Bradyarrhythmien, Erythrozytose,
LungengeféBerkrankungen, Pravention von Venenthrombosen, Uberwachung der
Nieren- und Leberfunktion, periprozedurale Antikoagulation, mdglicher Bedarf an
nicht-konventioneller Medikamentendosierung, erhéhte Prdvalenz von Hepatitis-
C-Infektion aufgrund friiherer Eingriffe und Fremdbluttransfusionen sowie schlief-
lich Entwicklungsstérungen.

Schwangerschaft, Kontrazeption und genetische Beratung

Die Mehrzahl der EMAH-Patientinnen toleriert eine Schwangerschaft gut; Frau-
en mit komplexen AHF haben ein héheres Risiko. Detaillierte ESC-Leitlinien zur
Schwangerschaft bei kardiovaskuldren Erkrankungen wurden 2018 veroffentlicht.

Allen Frauen mit AHF sollte eine Schwangerschaftsberatung angeboten werden.
Die fachdrztliche Betreuung erfolgt am besten im Rahmen eines multidisziplindren
Teams unter Einbeziehung von EMAH-Kardiologie, Geburtshilfe und Andsthesie.
Die Risikoabschadtzung sollte individuell erfolgen und auf der modifizierten WHO
(mWHO)-Klassifikation basieren (siehe Tabelle 4).

Der funktionelle Status vor der Schwangerschaft, die Ventrikelfunktion, der
Schweregrad der Ldsionen und die Vorgeschichte friiherer kardialer Ereignisse
sind ebenfalls von prognostischem Wert. Eine vor der Empfangnis durchgefiihrte
Spiroergometrie ermdglicht eine Prognoseabschatzung fir Mutter und Kind.




Tabelle 4: Angeborene Herzfehler mit hohem oder extrem hohem Risiko

fiir eine Schwangerschaft

Signifikant erhdhtes Risiko fiir miitter-
liche Sterblichkeit oder schwere Mor-
biditat (modifizierte WHO-Klasse 111)
(kardiale Ereignisrate 19-27 %)

Unbehandelte zyanotische Herzfehler

Mittelschwere LV-Dysfunktion
(EF 30-45 %)

Systemischer RV mit guter oder leicht
verminderter Ventrikelfunktion

Fontan-Zirkulation bei gutem Zustand
der Patientin und bisher unkomplizier-
tem Verlauf

Schwere asymptomatische AS
Mittelschwere Mitralstenose

Mittelschwere Aortendilatation

(40-45 mm bei Marfan-Syndrom oder
einer anderen HTAD; 45-50 mm bei
BAK, 20-25 mm/m? bei Turner-Syndrom)

Mechanische Klappenprothese

Extrem hohes Risiko fiir miitterliche
Sterblichkeit oder schwere Morbidi-
tat (modifizierte WHO-Klasse IV)*
(kardiale Ereignisrate 40-100 %)

Pulmonalarterielle Hypertonie

Schwere LV-Dysfunktion
(EF <30% oder NYHA-Klasse IlI-IV)

Systemischer RV mit mapig oder
stark verminderter Ventrikelfunktion

Fontan-Zirkulation mit jeglicher
Komplikation

Schwere symptomatische AS
Schwere Mitralstenose

Schwere Aortendilatation

(>45 mm bei Marfan-Syndrom oder
anderen HTAD, >50 mm bei BAK,
>25 mm/m? bei Turner-Syndrom)

Schwere (Re-)Koarktation
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?Eine Schwangerschaft sollte bei Frauen mit diesen Erkrankungen auf jeden Fall vermieden

werden.

Adaptiert aus den ESC-Leitlinien zur Schwangerschaft bei kardiovaskuldren Erkrankungen.

Die Empfangnisverhiitung sollte rechtzeitig unter besonderer Beriicksichtigung

von Wirksamkeit und Sicherheit der Methode diskutiert werden. Barriere-Metho-
den sind sicher und schiitzen vor sexuell Gbertragbaren Erkrankungen. Hormo-
nelle Kontrazeptiva sind sehr wirksam, aber es gibt nur wenige Daten Uber ihre

Sicherheit bei EMAH-Patienten.

Kombinierte orale Kontrazeptiva sind hochwirksam (99,9 %), sollten aber bei Pati-
enten mit einem vorbestehenden thrombotischen Risiko (Zyanose, Fontan-Physio-
logie, mechanische Klappen, friihere thrombotische Ereignisse, PAH) vermieden
werden, zumal es kaum Daten gibt, die auf eine Aufhebung dieses Risikos durch die




gleichzeitige Gabe eines oralen Antikoagulans hindeuten. Kontrazeptiva, die nur
Progesteron enthalten, haben dagegen kein so hohes Thromboserisiko und neuere
Préparate fir die orale Gabe oder {ber intrauterine Implantate, weisen eine hohe
Wirksamkeit (>95 %) auf.

Das Risiko flr eine Endokarditis nach intrauteriner Einfiihrung von progesteron-
beschichteten Implantaten ist wahrscheinlich gering. Es besteht jedoch ein Risiko
fir vasovagale Reaktionen (5%) zum Zeitpunkt der Einfiihrung oder Entfernung.

Eine genetische Beratung, ob durch weitere Gentests erganzt oder nicht, sollte fir
jeden EMAH-Patienten zumindest in Betracht gezogen werden. Das Wiederholungs-
risiko von AHF bei Nachkommen liegt zwischen 2% und 50 % und ist bei betroffe-
nen Frauen héher als bei Mannern. Die hchsten Wiederholungsrisiken finden sich
bei einzelnen Genstérungen und/oder Chromosomenanomalien wie Marfan-Syn-
drom, Noonan-Syndrom, 22q11-Deletion und dem Holt-Oram-Syndrom. Bei Patienten
mit isoliertem, nichtfamilidarem AHF variiert die Wiederholungsrate je nach zugrunde
liegender Lésion von 1% bis 21%. Eine Ubersicht bietet Tabelle 5. Eine fdtale Echo-
kardiographie bei betroffenen Paaren wird in der 19.-22. Schwangerschaftswoche
empfohlen und kann bereits in der 15.-16. Woche durchgefiihrt werden.

Tabelle 5: Wiederholungsrisiken fiir verschiedene angeborene Herz-
erkrankungen nach dem Geschlecht des betroffenen Elternteils

Wiederholungsrisiko (%)*

Frauen Méanner
ASD 4-6 1,5-3,5
VSD 6-10 2-35
AVSD 11,5-14 1-4,5
PDA 3,5-4 225
CoA 4-6,5 2385
Marfan/HTAD 50°
LvVOTO 8-18 3-4
RVOTO (PS) 4-6,5 235

Eisenmenger-Syndrom 6 NB
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Tabelle 5: Wiederholungsrisiken fiir verschiedene angeborene Herz-
erkrankungen nach dem Geschlecht des betroffenen Elternteils

(Fortsetzung)
Wiederholungsrisiko (%)*
Frauen Méanner
Pulmonalatresie/VSD NB NB
TGA 2°
ccTGA =5
UVH (hypoplastisches Linksherz-Syndrom) 21° ﬁ

NB = nicht berichtet.

*Mit Ausnahme des Marfan-Syndroms gelten die Werte fir Patienten mit isolierten kardia-
len Erkrankungen, bei denen bekannte genetische/syndromale Entitdten ausgeschlossen
wurden.

?Geschlechtsspezifische Daten sind nicht verfligbar oder nicht relevant.

2. Spezifische Herzfehler
2.1 Vorhofseptumdefekt

Diagnostik

> Echokardiographie: Die RV-Volumeniberlastung ist ein Schltsselbefund und
charakterisiert die hdmodynamische Relevanz des Defektes am besten. Sinus-
venosus-Defekte erfordern in der Regel eine TEE zur exakten Diagnose.
Eine TEE ist auch flr die prazise Evaluierung eines Sekundum-Defektes vor
interventionellem Okkluder-Verschluss erforderlich. Dabei sollte die Gropen-
bestimmung des Defektes, eine Beurteilung der Morphologie des residuellen
Septums, die Randgréfe und Beschaffenheit, sowie der Ausschluss von
zusatzlichen Defekten oder fehimiindenden Lungenvenen erfolgen. Weitere
erforderliche, wichtige Informationen umfassen den pulmonalarteriellen Druck
(PAP) und das Ausmap einer Trikuspidalinsuffizienz (TI).

> CMR kann fir die Beurteilung der RV-Volumeniiberlastung, die Identifizierung
eines unteren Sinus-venosus-Defektes, die Quantifizierung des Verhéltnisses
von pulmonalem zu systemischem Fluss (Qp:Qs) und die Beurteilung der
Lungenveneneinmiindung nitzlich sein (alternativ kann fir letztere die CCT
verwendet werden).




> Eine Herzkatheteruntersuchung ist bei nichtinvasiven Anzeichen einer PAP-
Erhéhung (berechneter systolischer PAP >40 mmHg oder indirekte Anzeichen,
wenn der PAP nicht abgeschatzt werden kann) zur Bestimmung des PVR
erforderlich.

> Belastungstests sollten bei PAH-Patienten durchgeflihrt werden, um einen
Abfall der Sauerstoffsattigung unter Belastung auszuschliefen.

Indikationen zur Intervention
Die Indikationen fir eine Intervention sind in der Empfehlungstabelle und in Abbil-
dung 1 zusammengefasst.

Empfehlungen fiir Interventionen bei Vorhofseptumdefekt
(nativ und residuell)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit Nachweis einer RV-Volumeniiberlas-
tung® und Fehlen einer PAH (keine nichtinvasiven
Anzeichen einer PAP-Erhdhung oder, im Fall solcher
Anzeichen, invasive Bestdtigung einer PVR <3 WE)
oder einer LV-Erkrankung wird unabhangig von den
Symptomen ein ASD-Verschluss empfohlen.

Ein interventioneller Okkluder-Verschluss wird bei ASD
vom Sekundum-Typ, sofern technisch mdglich, als
Methode der Wahl empfohlen.

Bei dlteren Patienten, die sich nicht flr einen
Okkluder-Verschluss eignen, wird empfohlen, das

Operationsrisiko sorgféltig gegen den moglichen .
Nutzen eines ASD-Verschlusses abzuwagen.

Bei Patienten mit nichtinvasiven Anzeichen einer

PAP-Erhéhung, ist eine invasive Bestimmung des PVR ©
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obligatorisch.




Empfehlungen fiir Interventionen bei Vorhofseptumdefekt
(nativ und residuell) (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit einer LV-Erkrankung wird empfohlen,
eine Ballonokklusion durchzufiihren und sorgfaltig
abzuwagen zwischen dem Nutzen der Elimination des
L-R-Shunts und den mdglichen negativen Auswirkun-
gen eines ASD-Verschlusses auf den klinischen Verlauf
durch eine Zunahme des Fllungsdruck (Entscheidung
zwischen Verschluss, fenestriertem Verschluss oder
Belassen des Defekts).

Bei Patienten mit Verdacht auf eine paradoxe Embolie

sollte nach Ausschluss anderer Ursachen unabhdngig

von der ASD-Grdfe ein Verschluss erwogen werden. lla [of
Voraussetzung dafir ist, dass keine PAH oder

LV-Erkrankung vorliegt.

Bei Patienten mit PVR 3-5 WE sollte ein ASD-Ver-
schluss erwogen werden, wenn ein signifikanter lla [of
L-R-Shunt vorliegt (Qp:Qs >1,5).

Bei Patienten mit PVR >5 WE kann ein fenestrierter
ASD-Verschluss erwogen werden, wenn die PVR nach
spezifischer PAH-Behandlung unter 5 WE fallt und ein
signifikanter L-R-Shunt vorliegt (Qp:Qs >1,5).

Ein ASD-Verschluss wird nicht empfohlen bei Patienten

mit Eisenmenger-Reaktion und bei Patienten mit PAH

und PVR >5 WE trotz spezifischer PAH-Behandlung ©
oder Abfall der arteriellen Sauerstoffsattigung bei

kérperlicher Belastung.

o)
a
]
©

?RV-VergréBerung mit erhdhtem Schlagvolumen.

"Es gibt nur begrenzte Daten fiir einen prézisen Grenzwert; nach der klinischen Erfahrung
ware dieser definitiv bei einem Abfall der arteriellen Sauerstoffsattigung unter 90 %
gegeben.




Abbildung 1: Management des Vorhofseptumdefektes

| Management des Vorhofseptumdefekts |

v

(

RV-Volumeniiberlastung?? ]

Neinl

[ Verdacht auf paradoxe Embolie? ]

Neinl

lJa

Kein Verschluss

Verschluss®

lla
[ Pulmonalarterielle Hypertonie (PVR =3 WE)? j
Nein Ja
[ LV-Erkrankung? j [ PVR <5 WE und Qp:Qs >1,5 ]
Neinl lJa Nein Ja
Verschluss|| Ballonkatheter-Messung, Verschluss
j um Nutzen vs. Risiktz des lla
Verschlusses abzuwégen®
( PVR f3llt auf <5 WE nach Behandlung und Qp:Qs >1,5 )

Neinl

|+

Kein Verschluss Fenestrierter Verschluss

LV =linker Ventrikel; PVR= Pulmonalgefdpwiderstand; Qp:Qs= pulmonales zu systemi-
sches Flussverhdltnis; RV =rechter Ventrikel; WE=Wood-Einheiten.

RV-VergréBerung mit erhéhtem Schlagvolumen. °Bei Fehlen von pulmonalarterieller Hy-
pertonie und linksventrikuldrer Erkrankung. “Bei dlteren Patienten, die sich nicht fir einen
interventionellen Okkluder-Verschluss eignen, sorgféltig das Operationsrisiko gegentiber
dem potenziellen Nutzen eines ASD-Verschlusses abwégen. ¢ Sorgféltig den Nutzen der
Beseitigung des L-R-Shunts gegeniiber mdglichen negativen Auswirkungen eines ASD-
Verschlusses auf den klinischen Verlauf durch eine Zunahme des Fiillungsdruck abwdgen
(Entscheidung zwischen Verschluss, fenestriertem Verschluss oder Belassen des Defekts).

©ESC



Besonderheiten bei isolierter Lungenvenenfehimiindung

Die Indikationen fir eine Operation folgen grundsétzlich den Empfehlungen fir
den ASD-Verschluss, es missen aber die technische Eignung zur Behandlung und
das Operationsrisiko gegen den potenziellen Nutzen der Intervention abgewogen
werden. Die FehImiindung einer einzelnen Lungenvene fiihrt in der Regel nicht zu
einer RV-Volumenbelastung, die eine chirurgische Korrektur rechtfertigen wiirde.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Besondere Bedeutung haben die Beurteilung eines residuellen Shunts, der RV-
Grope und -Funktion, der Tl und des PAP mittels Echokardiographie sowie die Be-
urteilung von Arrhythmien durch Anamnese, EKG und, nur wenn indiziert, mittels
Langzeit-EKG.

Patienten, die im Alter von unter 25 Jahren ohne relevante Folgen oder Residuen
(kein residueller Shunt, normaler PAP, normaler RV, keine Arrhythmien) korrigiert
wurden, bedirfen keiner regelmdfigen Nachuntersuchung; jedoch ist auf das
eventuelle spate Auftreten von Tachyarrhythmien zu achten.

Patienten mit residuellem Shunt, erhhtem PAP oder Arrhythmien (vor oder nach
dem Eingriff) und Patienten, die im Erwachsenenalter (insbesondere >40 Jahre)
korrigiert wurden, sollten regelmaBig nachuntersucht werden. Dies beinhaltet die
Evaluierung in spezialisierten EMAH-Zentren (Intervalle abhangig vom Schwere-
grad des residuellen Problems). Nach Okkluder-Verschluss werden regelmapige
Nachsorgeuntersuchungen innerhalb der ersten 2 Jahre empfohlen, anschliefend,
abhdngig vom Ergebnis, alle 2-4 Jahre.

2.2 Ventrikelseptumdefekt

Diagnostik

> Die Echokardiographie zeigt Lage, Anzahl und Grope der Defekte, den
Schweregrad der LV-Volumeniiberlastung und die Abschédtzung des PAP an.
Auf das Vorhandensein einer Aorteninsuffizienz (Al) aufgrund eines Prolapses
der rechten oder nichtkoronaren Klappentaschen muss geachtet werden,
insbesondere im Fall eines subarteriell oder hochsitzenden perimembrandsen
Ventrikelseptumdefektes (VSD). Die Unterteilung der rechten Herzkammer
durch ein Muskelblndel (DCRV) und ein Sinus-Valsalva-Aneurysma missen
ausgeschlossen werden.

> CMR kann - insbesondere zur Erhebung der LV-Volumeniiberlastung und zur
Shunt-Quantifizierung - als Alternative zur Echokardiographie dienen.




> Eine Herzkatheteruntersuchung ist bei nichtinvasiven Anzeichen einer PAP-
Erhéhung (berechnete systolische PAP >40 mmHg oder indirekte Anzeichen,
wenn der PAP nicht abgeschatzt werden kann) zur Bestimmung der PVR
erforderlich.

> Belastungstests sollten bei PAH-Patienten durchgeflihrt werden, um einen
Abfall der Sauerstoffsattigung bei Belastung auszuschliefen.

Indikationen zur Intervention
Die Indikationen fir eine Intervention sind in der Empfehlungstabelle und in Abbil-
dung 2 zusammengefasst.




Empfehlungen fiir die Intervention bei Ventrikelseptumdefekten

(nativ und residuell)

Empfehlungen

Bei Patienten mit Nachweis einer LV-Volumeniberlas-
tung® und Fehlen einer PAH (keine nichtinvasiven
Anzeichen einer PAP-Erhéhung oder, im Fall solcher
Zeichen, invasive Bestatigung der PVR <3 WE) wird
unabhangig von den Symptomen ein VSD-Verschluss
empfohlen.

Bei Patienten ohne signifikantem L-R-Shunt, aber
wiederholten Episoden einer infektidsen Endokarditis
in der Anamnese, sollte ein VSD-Verschluss erwogen
werden.

Bei Patienten mit einem VSD, der mit einem Prolaps
einer Aortenklappentasche verbunden ist, der zu einer
progredienten Al gefiihrt hat, sollte eine Operation
erwogen werden.

Bei Patienten, die eine PAH mit PVR 3-5 WE entwickelt
haben, sollte ein VSD-Verschluss erwogen werden, wenn
noch ein signifikanter L-R-Shunt besteht (Qp:Qs >1,5).

Bei Patienten, die eine PAH mit PVR >5 WE entwickelt
haben, kann ein VSD-Verschluss erwogen werden,
wenn noch ein signifikanter L-R-Shunt (Qp:Qs >1,5)
vorliegt. Hierfir ist jedoch eine sorgféltige individuelle
Entscheidung in einem spezialisierten Zentrum
erforderlich.

Ein VSD-Verschluss wird nicht empfohlen bei Patienten
mit Eisenmenger-Pathophysiologie oder Patienten mit
schwerer PAH (PVR >5 WE) und belastungsinduzierter
arterieller Sauerstoffuntersattigung.”

?LV-Vergréperung mit erhéhtem Schlagvolumen.

Empf.-
grad

Evidenz-
grad

"Es gibt nur begrenzte Daten fiir einen prézisen Grenzwert, aber nach der klinischen

Erfahrung wére dieser definitiv bei einem Abfall der arteriellen Sauerstoffsattigung unter

90 % gegeben.
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Abbildung 2: Management des Ventrikelseptumdefektes

| Management des Ventrikelseptumdefekts |

!

LV-Volumeniiberlastung??

Nein Ja

eines Aortensegels, der eine

‘ VSD-assoziierter Prolaps H
progrediente Al verursacht?

Pulmonalarterielle Hypertonie
(PVR 23 WE)?

Nein Ja Nein Ja

Verschluss Verschluss
lla Q

[ Wiederholte Episoden einer IE

in der Anamnese

j ( PVR<5WEund Qp:Qs >15

Nein lJa Nein Ja
Kein Verschluss || Verschluss VeradiluEs
lla lla
PVR 25 WE und Qp:Qs >1,5

Neml lJa

Kein Verschluss® Verschluss®

Al=Aortenklappeninsuffizienz; IE =infektiose Endokarditis; LV = linker Ventrikel;

PVR =PulmonalgeféBwiderstand; Qp:Qs =pulmonales zu systemisches Flussverhaltnis;
VSD = Ventrikelseptumdefekt; WE = Wood-Einheiten.

*LV-VergréBerung mit erhdhtem Schlagvolumen. Schliept alle Patienten mit Abfall der
Sauerstoffsattigung in Ruhelage (Eisenmenger-Pathophysiologie) oder bei Belastung ein.
“Sorgféltige individuelle Entscheidung in spezialisiertem Zentrum erforderlich.
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Die Bewertung umfasst die Entwicklung einer Al oder Tl, den Grad eines (residu-
ellen) Shunts, einer LV-Dysfunktion, den Anstieg des PAP oder die Entwicklung
eines DCRV.

Auf die mdgliche Entwicklung eines kompletten AV-Blocks sollte geachtet werden
(Patienten, die nach VSD-Verschluss einen bifaszikuldren oder einen transienten, tri-
faszikuldren Block entwickeln, sind starker gefahrdet). Patienten mit mehr als einem
kleinen residuellen VSD, Klappenldsionen oder hdmodynamischer Beeintrdchtigung
(LV-Dysfunktion oder PAH) sollten zumindest jahrlich nachuntersucht werden.

Bei Patienten mit einem kleinen VSD (nativ oder residuell, normalem LV, normalem
PAP, asymptomatisch) und ohne weitere Lasionen, ist ein 3- bis 5-jahriges Intervall
sinnvoll.

Nach Okkluder-Verschluss wird eine regelmapige Nachuntersuchung in den ersten
zwei Jahren und anschliefend, in Abhdngigkeit vom Ergebnis, alle 2-5 Jahre emp-
fohlen. Nach chirurgischem Verschluss ohne residuelle Anomalien ist ein 5-Jahres-
intervall sinnvoll.

2.3 Atrioventrikuldrer Septumdefekt

Diagnostik

> Die Echokardiographie ermdglicht die Beurteilung der anatomischen Kompo-
nenten des AVSD, der AV-Klappen und ihrer Verbindungen, des Schweregrades
und des genauen Substrats der AV-Klappeninsuffizienz, der Grope und Rich-
tung intrakardialer Shunts, der Funktion von LV und RV, PAP und des Vorhan-
denseins/Fehlens einer linksventrikuldren Ausflusstraktobstruktion (LVOTO).

> CMR istindiziert, wenn eine zusatzliche Quantifizierung von Ventrikelvolumen
und -funktion, der AK-Klappeninsuffizienz oder intrakardialer Shunts fir die
klinische Entscheidung erforderlich ist.

> Eine Herzkatheteruntersuchung ist erforderlich bei nichtinvasiven Anzei-
chen einer PAP-Erhéhung (berechneter systolischer PAP >40 mmHg oder
indirekte Anzeichen, wenn PAP nicht abgeschatzt werden kann), um den PVR
zu bestimmen.

> Belastungstests sollten bei PAH-Patienten durchgefiihrt werden, um eine
Sauerstoffuntersattigung bei Belastung auszuschliepen.




Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir Interventionen bei atrioventrikulirem Septumdefekt

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Kompletter AVSD

Eine operative Korrektur wird nicht empfohlen bei
Patienten mit Eisenmenger-Reaktion und Patienten
mit PAH (PVR >5 WE), die unter Belastung eine
arterielle Sauerstoffuntersattigung aufweisen.?

(2]

Fir Empfehlungen zur Intervention siehe auch die Empfehlungen zur
Intervention bei VSD (Abschnitt 2.2).

Partieller AVSD (Ostium-primum-Defekt)

Ein chirurgischer Verschluss wird bei Patienten mit
signifikanter Volumeniiberlastung des rechten
Ventrikels empfohlen und sollte nur von einem hierfir
erfahrenen Chirurgen fir angeborene Herzfehler
durchgefihrt werden.

Fir weitere Einzelheiten siehe Empfehlungen fir Interventionen bei ASD
(Abschnitt 2.1).

AV-Klappeninsuffizienz

Bei symptomatischen Patienten mit mittel- bis
hochgradiger AV-Klappeninsuffizienz wird eine
Klappenoperation, bevorzugt eine Rekonstruktion,
empfohlen, die von einem Chirurgen fir angeborene
Herzfehler durchgefiihrt werden sollte.

Bei asymptomatischen Patienten mit schwerer
Insuffizienz der linksseitigen AV-Klappe wird eine
Klappenoperation empfohlen, wenn LVESD >45 mm® und/
oder LVEF <60 %, unter der Voraussetzung, dass andere
Ursachen der LV-Dysfunktion ausgeschlossen sind.
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Empfehlungen fiir Interventionen bei atrioventrikuldarem Septumdefekt
(Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

AV-Klappeninsuffizienz (Fortsetzung)

Bei asymptomatischen Patienten mit schwerer

Insuffizienz der linksseitigen AV-Klappe, erhaltener

LV-Funktion (LVESD <45 mm® und/oder LVEF >60 %),

hoher Wahrscheinlichkeit fur eine erfolgreiche lla C
Klappenrekonstruktion und niedrigem Operationsrisiko,

sollte ein Eingriff erwogen werden, wenn Vorhofflim-

mern oder ein systolischer PAP >50 mmHg vorliegt.

Linksventrikuldre Ausflusstraktobstruktion

©ESC

Siehe Empfehlungen fir Interventionen bei Subaortenstenose (Abschnitt 2.7).

?Es gibt nur begrenzte Daten fiir einen prazisen Grenzwert, aber nach der klinischen Erfah-
rung ware dieser definitiv bei einem Abfall der arteriellen Sauerstoffsattigung unter 90 %
gegeben. °Der Grenzwert bezieht sich auf Erwachsene durchschnittlicher Grépe und kann
bei Patienten mit ungewohnlich kleiner oder groper Statur eine Anpassung erfordern.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Die lebenslange regelmapige Nachuntersuchung aller Patienten mit AVSD, unab-
hangig von einer operativen Korrektur, wird empfohlen. Besonderes Augenmerk
sollte auf residuelle Shunts, AV-Klappendysfunktion, LV- und RV-Vergréferung und
-Funktionsstérungen, PAP-Erhéhung, LVOTO und Herzrhythmusstérungen gelegt
werden. Die Haufigkeit der ambulanten Nachuntersuchungen hdngt vom Vorhan-
densein und der Schwere von residuellen Defekten ab. Patienten mit operativ kor-
rigiertem AVSD ohne bedeutsame Restdefekte sollten mindestens alle 2-3 Jahre
nachuntersucht werden. In den Fallen mit persistierenden Problemen sollten die
Kontrollintervalle kiirzer sein.

2.4 Offener Ductus arteriosus

Diagnostik

> Die Echokardiographie ermdglicht die Diagnose (kann bei Eisenmenger-
Physiologie schwierig sein) und gibt Auskunft (iber das Ausmaf der Volumen-
(iberlastung des linken Ventrikels, den PAP, die Grofe der Pulmonalarterien
und die Rechtsherzveranderungen.




> CMRist indiziert, wenn die zusétzliche Quantifizierung der LV-Volumina und
des Shunts (Qp:Qs) erforderlich sind.

> CMR/CT kénnen die Anatomie bei Bedarf weiter evaluieren.

> Eine Herzkatheteruntersuchung ist bei nichtinvasiven Anzeichen einer PAP-
Erhéhung (berechneter systolischer PAP >40 mmHg oder indirekte Anzeichen,
wenn die PAP nicht abgeschatzt werden kann) zur Bestimmung des PVR erfor-
derlich. Die Messung des pulmonalen Blutflusses ist unter diesen Umstanden
eine Herausforderung.

> Bei PAH-Patienten sollten Belastungstests durchgefiihrt werden, um einen
Abfall der arteriellen Sauerstoffsattigung in den unteren Extremitaten bei
Belastung auszuschliefen.

Indikationen zur Intervention
Die Indikationen fir eine Intervention sind in folgender Tabelle und in Abbildung 3
zusammengefasst.




Empfehlungen fiir die Intervention bei offenem Ductus arteriosus

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

lla
I c

o)
a
0
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Bei Patienten mit Nachweis einer LV-Volumeniberlas-
tung® und Fehlen einer PAH (keine nichtinvasiven
Anzeichen einer PAP-Erhéhung oder invasive
Bestatigung des PVR <3 WE bei solchen Anzeichen)
wird unabhangig von den Symptomen ein PDA-Ver-
schluss empfohlen.

Ein katheterinterventioneller Verschluss wird als
Methode der Wahl empfohlen, wenn er technisch
durchfihrbar ist.

Bei Patienten, die eine PAH mit PVR 3-5 WE entwickelt
haben, sollte ein PDA-Verschluss erwogen werden,
wenn noch ein signifikanter L-R-Shunt besteht (Qp:Qs
>1,5).

Bei Patienten, die eine PAH mit PVR >5 WE entwickelt
haben, kann ein PDA-Verschluss in Erwdgung gezogen
werden, wenn noch ein signifikanter L-R-Shunt (Qp:Qs
>1,5) vorliegt. Hierfur ist jedoch eine sorgféltige
individuelle Entscheidung in einem spezialisierten
Zentrum erforderlich.

Der PDA-Verschluss wird nicht empfohlen bei
Patienten mit Eisenmenger-Reaktion und Patienten
mit belastungsabhdngigem Abfall der arteriellen
Sauerstoffsattigung in den unteren Extremitaten.”
2LV-Vergréperung mit erhdhtem Schlagvolumen. °Es gibt nur begrenzte Daten fiir einen

prazisen Grenzwert, aber nach der klinischen Erfahrung ware dieser definitiv bei einem
Abfall der arteriellen Sauerstoffsattigung unter 90 % gegeben.




Abbildung 3: Management eines offenen Ductus arteriosus

| Management des offenen Ductus arteriosus

|

[ LV-Volumeniiberlastung?? ]

Nein Ja

| Kein Verschluss

4

[ Pulmonalarterielle Hypertonie (PVR = 3 WE)? ]
Nein Ja
(_ PVR<5WEundQp:0s>15 )
Nein Ja
Verschluss
lla
A
( PVR 25 WE und Qp:Qs >1,5 )
Nein Ja
Kein Verschluss® Verschluss®

LV =linker Ventrikel; PVR =Pulmonalgefdfwiderstand; Qp:Qs = pulmonales zu systemi-
sches Flussverhaltnis; WE = Wood-Einheiten.

2LV-Vergréperung mit erhdhtem Schlagvolumen. °Umfasst alle Patienten mit Abfall der
Sauerstoffsattigung der unteren Extremitdten in Ruhe (Eisenmenger-Pathophysiologie)
oder unter Belastung. “Sorgfaltige individuelle Entscheidung in spezialisierten Zentren
ist erforderlich.
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Echokardiographische Verlaufskontrollen sollten die Beurteilung von Grépe und
Funktion des linken Ventrikels, des PAP, Rest-Shunts und begleitender Lasionen ein-
schlieen. Patienten ohne Rest-Shunt sowie mit normalem linken Ventrikel und nor-
malem PAP bendtigen (iber 6 Monate nach Verschluss hinaus keine regelmapigen
Kontrollen. Patienten mit LV-Dysfunktion und Patienten mit verbleibender Druck-
erhdhung im kleinen Kreislauf sollten - in Abhdngigkeit vom Schweregrad - alle 1-3
Jahre kontrolliert werden, einschlieplich Evaluation in einem EMAH-Zentren.

2.5 Valvuldre Aortenstenose
Diagnostik

>

Die Echokardiographie erlaubt die Beurteilung des Kalzifizierungsgrades, der
LV-Funktion, der LVH und begleitender Lasionen einschlieplich der Dilatation
der ascendierenden Aorta. Der Schweregrad der Aortenstenose wird auf Basis
der transvalvuldren Spitzengeschwindigkeit (Vmax), des mittleren Gradienten
sowie der durch die Kontinuitdtsgleichung berechneten Aortenklappendff-
nungsflache (AVA) bestimmt.

Die TEE dient der genaueren Beurteilung anatomischer Details tber Klappen
oder die AVA-Planimetrie bei nicht verkalkten Klappen.

Bei asymptomatischen Patienten, insbesondere bei mittelschwerer bis schwe-
rer AS, wird eine Belastungsuntersuchung empfohlen, um den asymptomati-
schen Status zu bestdtigen und die Belastungstoleranz, die Blutdruckreaktion
und eventuelle Arrhythmien im Hinblick auf Risikostratifizierung und Zeitpunkt
der Operation zu beurteilen.

Die Niedrigdosis-Dobutamin-Echokardiographie ist hilfreich bei Aortenstenose
mit reduziertem Schlagvolumen und reduzierter systolischer LV-Funktion
(klassische Low-Flow-AS mit niedrigem Gradienten).

Die CMR/CCT ist - trotz ihres Potenzials zur Beurteilung der AS - hauptsach-
lich zur Beurteilung der Dilatation der Aorta ascendens erforderlich, wenn die
Messung mittels Echokardiographie unzuverldssig ist.

Die CCT ist fur die Quantifizierung der Klappenverkalkung bei der Beurteilung
des Schweregrades einer AS mit niedrigem Gradienten besonders wichtig
geworden, wobei zu beachten ist, dass eine Aortenklappenstenose bei jungen
Patienten nicht unbedingt mit einer signifikanten Verkalkung verbunden ist.
Eine Herzkatheteruntersuchung ist nur erforderlich, wenn die nichtinvasive
Evaluierung kein eindeutiges Ergebnis liefert, zur Beurteilung der Koronararte-
rien oder wenn eine perkutane Ballonangioplastie in Betracht gezogen wird.




Indikationen zur Intervention
Die Indikationen fiir eine Intervention sind in der Empfehlungstabelle und in Abbil-
dung 4 zusammengefasst.

Bei ausgewdhlten Jugendlichen und jungen Erwachsenen mit nicht verkalkten
Klappen kann eine Ballonvalvuloplastie erwogen werden. Dies kann bei hamody-
namisch instabilen Patienten als Uberbriickung bis zur Operation oder zur Verzs-
gerung des Klappenersatzes bei Frauen mit anatomisch geeigneten Klappen und
Schwangerschaftswunsch der Fall sein.

Empfehlungen fiir die Intervention bei valvuldrer Aortenstenose

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

A) Symptomatische Patienten mit Aortenklappenstenose

Bei symptomatischen Patienten mit schwerer
hochgradiger AS (mittlerer Gradient >40 mmHg) wird
eine Intervention empfohlen.

Eine Intervention wird empfohlen bei symptomatischen
Patienten mit schwerer Low-Flow und Low-Gradient
(mittlerer Gradient <40 mmHg) AS mit reduzierter EF
und Nachweis einer (kontraktilen) Flussreserve unter
Ausschluss einer pseudoschweren AS.

B) Asymptomatische Patienten mit schwerer Aortenklappenstenose

Eine Intervention wird empfohlen bei asymptomati-
schen Patienten mit schwerer AS, die im Belastungs-
test Symptome zeigen, die eindeutig mit der AS
zusammenhangen.

Eine Intervention wird empfohlen bei asymptomati-
schen Patienten mit schwerer AS und systolischer
LV-Dysfunktion (LVEF <50%), die nicht auf andere
Ursachen zuriickzuflhren ist.

Eine Intervention sollte bei asymptomatischen
Patienten mit schwerer AS erwogen werden, wenn
wdhrend des Belastungstests ein Absinken des
Blutdrucks unter den Ausgangswert beobachtet wird.

lla (o
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Empfehlungen fiir die Intervention bei valvuldrer Aortenstenose
(Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

B) Asymptomatische Patienten mit schwerer Aortenklappenstenose
(Fortsetzung)

Eine Intervention sollte bei asymptomatischen

Patienten mit normaler EF und normalem Belastungs-

test erwogen werden, wenn das Operationsrisiko

gering ist und einer der folgenden Befunde vorliegt:

> Sehr schwere AS, definiert durch eine Vmax >5,5 m/s

> Schwere Klappenkalzifizierung und eine Vmax-Pro-
gression >0,3 m/s/Jahr

> Deutlich erhohte BNP-Spiegel (>3-facher alters- und
geschlechtskorrigierter Normalbereich), die durch
wiederholte Messungen ohne andere Erklarung
bestatigt wurden.

> Schwere PH (systolischer PAP in Ruhe >60 mmHg,
bestatigt durch invasive Messung) ohne andere
Erkldrung.

C) Begleitende Aortenklappenoperation zum Zeitpunkt anderer Operation am
Herz/aufsteigender Aorta

Eine Operation wird empfohlen, wenn Patienten mit
schwerer AS einer Operation der aufsteigenden Aorta
oder einer anderen Herzklappe oder einer koronaren
Bypass-Operation unterzogen werden.

Bei Patienten mit mittelschwerer AS, die einer

koronaren Bypass-Operation oder einer Operation der

aufsteigenden Aorta oder einer anderen Herzklappe lla ©
unterzogen werden, sollte ein zusatzlicher Klappen-

ersatz erwogen werden.

o
a
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Abbildung 4: Management einer schweren linksventrikuldren
Ausflusstraktobstruktion

| Management einer schweren linksventrikuldren Ausflusstraktobstruktion |

v
( Obstruktion auf Klappenebene? ]
Nein l l Ja
Siehe Empfehlungstabellen fiir [ Symptomatisch? ]
subaortale und supravalvuldre AS® Neinl l Ja

[ LVEF <50%? j Intervention
Neinl Ja

[Beim Belastungstest zeigen sich Symptomej
Nein lJa

Intervention

( Blutdruckabfall unter Belastung
Nein | | Ja
[Vorliegen von Risikofaktoren® und niedriges Operationsrisikoj Intervention
Neinl l Ja lla
Intervention

Nachbeobachtung lla

AS = Aortenstenose; LVEF =linksventrikuldre Ejektionsfraktion; PAP = pulmonalarterieller
Druck.

“Es gibt grundlegende Unterschiede in den Behandlungsentscheidungen im Vergleich
zur valvuldren AS, insbesondere weil ein Klappenersatz mit seinen Folgen im Allgemei-
nen nicht erforderlich ist. "Spitzengeschwindigkeit >5,5 m/s, schwere Verkalkung +
Spitzengeschwindigkeitsprogression >0,3 m/s/Jahr, deutlich erhhte Neurohormone
(>dreifach alters- und geschlechtskorrigierter Normalbereich), schwere pulmonale
Hypertonie (systolischer PAP >60 mmHg ohne andere Erkldrung)
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Lebenslange und regelmdpige Nachkontrollen sind erforderlich, wobei die Inter-
valle abhdngig sind vom Schweregrad der Stenose. Nach der Klappenintervention
sind Kontrollen in jahrlichen Intervallen indiziert.

Eine echokardiographische Evaluierung der Aortenklappe und der Aortenwurzel
ist erforderlich, um eine Progression von Stenose und Aortendilatation zu erkennen.

CMR oder CT der Aorta wird empfohlen bei Patienten mit einer bikuspiden Klappe
und bei Patienten mit isoliertem Klappenersatz in der Anamnese, bei denen die
aufsteigende Aorta in der TTE nicht gut sichtbar ist und bei Patienten mit >40 mm
Durchmesser von Wurzel/aufsteigender Aorta.

2.6 Supravalvuldre Aortenstenose

Diagnostik

> Die Echokardiographie ermdglicht die anatomische Diagnose, sofern es das
akustische Fenster zuldsst. Die Doppler-Echokardiographie zeigt Druck-
gradienten an, aber diese kdnnen den tatsachlichen Druckabfall Gber die
Obstruktion tUber- oder unterschatzen.

> Fir Belastungstests siehe valvuldre AS (Abschnitt 2.5).

> Die CMR/CT ist niitzlich fiir die detaillierte Beurteilung der supravalvuldren
Anatomie, insbesondere wenn eine mehrstufige LVOTO vorliegt, oder fir die
(prdoperative) Beurteilung der Anatomie der Koronararterien und anderer
Aorten- oder Aortenastldsionen (z.B. Karotis- und Nierenarterienstenose)
sowie zusatzlicher zentraler und peripherer Pulmonalarterienstenosen.

> Herzkatheteruntersuchung: Eine invasive hdmodynamische Beurteilung wird
empfohlen, wenn die nichtinvasive Quantifizierung keine eindeutigen Ergebnis-
se liefert.

> Eine genetische Beurteilung mit Beratung und anschlieBenden Tests unter
Verwendung von Mikroarray-Techniken ist niitzlich zur Diagnose des Williams-
Beuren-Syndroms und zur Sequenzierung des Elastin-Gens bei nicht-syndro-
malem Auftreten.




Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir die Intervention bei supravalvuldrer Aortenstenose

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei symptomatischen Patienten (spontan oder beim
Belastungstest) mit einem mittleren Dopplergradien-
ten =40 mmHg wird eine Operation empfohlen.

c

Bei Patienten mit einem mittleren Dopplergradienten

<40 mmHg wird eine Operation empfohlen, wenn

einer oder mehrere der folgenden Befunde vorliegen:

> Symptome, die auf eine Obstruktion zuriickzuftihren
sind (Belastungsdyspnoe, Angina pectoris, Synkope)

> Systolische LV-Dysfunktion (EF <50 % ohne andere
Erklarung)

> wenn eine Operation wegen bedeutsamer
Koronararterien- oder Herzklappenerkrankung
erforderlich ist.

Bei Patienten mit mittlerem Dopplergradienten von
>40 mmHg® - aber ohne Symptomatik, ohne
Dysfunktion des LV, ohne LVH und ohne abnormalen
Belastungstest - kann eine Operation erwogen werden,
wenn das Operationsrisiko niedrig ist.

“Dopplergradienten kdnnen den Schweregrad der Stenose liberschatzen und einer Bestéti-
gung durch eine Linksherzkatheteruntersuchung beddirfen.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Lebenslange, regelmdpige Nachuntersuchungen einschlieflich Echokardiographie
sind erforderlich, um eine Progression der Obstruktion (selten), die GréBe/Funkti-
on des linken Ventrikels und die Entwicklung der Symptome zu beurteilen. Nach
der Operation dienen Nachuntersuchungen dazu, eine spate Re-Stenose, die Ent-
wicklung von Aneurysmen (CMR/CT) und das Auftreten und Fortschreiten einer
KHK zu erkennen.
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2.7 Subaortenstenose

Diagnostik

> Die Echokardiographie erlaubt die Beurteilung der LVOT-Anatomie, der be-
gleitenden Aortenklappenabnormitaten, des Ausmafes der Al, der linksvent-
rikuldren Funktion, der LVH und begleitender Ldsionen. Der Dopplergradient
kann das Ausmap der Obstruktion iberschatzen, so dass eine Herzkatheter-
untersuchung zur Bestatigung erforderlich sein kann. Gelegentlich ist eine TEE
erforderlich, um die subvalvuldre Stenose besser zu erkennen.

> Die CMR kann zur Charakterisierung komplexer LVOTO-Anatomien nitzlich
sein, inshesondere bei Patienten mit schlechtem akustischen Fenster.

Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir die Intervention bei Subaortenstenose

Empfehlungen

Bei symptomatischen Patienten (spontan oder unter
Belastung) mit einem mittleren Dopplergradienten
>40 mmHg°® oder schwerer Al wird eine Operation
empfohlen.

Bei asymptomatische Patienten sollte eine Operation

erwogen werden, wenn einer oder mehrere der

folgenden Befunde vorliegen:

> Mittlerer Gradient <40 mmHg, aber LVEF <50 %

> Schwere Al und und LVESD >50 mm (oder 25 mm/m?
KOF) und/oder EF <50 %"

> Mittlerer Dopplergradient >40 mmHg® und deutliche
LVH vorhanden

> Mittlerer Dopplergradient >40 mmHg® und Abfall
des Blutdrucks bei Belastung unter den
Ausgangswert.

Empf.-

grad

lla

Evidenz-
grad

o)
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Empfehlungen fiir die Intervention bei Subaortenstenose (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei asymptomatischen Patienten kann eine Operation

erwogen werden, wenn einer oder mehrere der

folgenden Befunde vorliegen:

> Mittlerer Dopplergradient >40 mmHg,” normale
LV-Funktion (EF >50% und keine LVH), normaler
Belastungstest und niedriges Operationsrisiko

> Dokumentierte Progression der Al, deren Ausmaf
groper als leicht ist (um eine weitere Progression zu
verhindern).

?Dopplergradienten kdnnen den Schweregrad der Stenose Uiberschatzen und einer Besta-
tigung durch eine Katheteruntersuchung bediirfen. °Siehe ESC-Leitlinien zur Behandlung
von Herzklappenerkrankungen.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Lebenslange, regelmdpige Nachuntersuchungen, einschlieflich Echokardiographie,
sind bei nichtoperierten Patienten erforderlich, um das Ausmap der Progression
der Obstruktion und der Al, die linksventrikuldre Hypertrophie, Funktion und Gréfe
zu beurteilen. Auch postoperativ sind regelmapige Nachuntersuchungen notwen-
dig, um spate Re-Stenosen, fortschreitende Al und Komplikationen wie Rhythmus-
storungen, AV-Block und iatrogenen VSD zu erkennen und zu beobachten.

2.8 Aortenisthmusstenose (Koarktation)

Diagnostik

Eine Blutdruckmessung ist an den oberen und unteren Extremitaten erforderlich.

Eine systolische Differenz >20 mmHg weist auf eine hdmodynamisch signifikante

Aortenisthmusstenose (CoA) hin.

> Langzeit-Blutdruckmessungen (rechter Arm) werden zur Erkennung/Besta-
tigung einer arteriellen Hypertonie (Mittelwerte iber 24 Stunden >130 mmHg
systolisch und/oder >80 mmHg diastolisch) empfohlen.

> Ein charakteristischer Thorax-Réntgenbefund sind Rippenusuren der dritten
und vierten (bis achten) Rippe aufgrund von Kollateralen.

> Die Echokardiographie kann Informationen zur Lokalisation, Struktur und
Ausdehnung der CoA liefern. Sie erlaubt die Beurteilung der LV-Funktion, LVH
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und begleitender kardialer Abnormitdten sowie der Weite der ascendierenden
Aorta und der supraaortalen Gefépe. Dopplergradienten sind weder pra- noch
postoperativ zur Quantifizierung nitzlich. Bei ausgedehnten Kollateralarte-
rien sind die Gradienten nicht zuverldssig und werden oft unterschatzt. Nach
operativer Korrektur oder einer Stentimplantation kénnen sich selbst bei
fehlender signifikanter Verengung erhohte systolische Flussgeschwindigkei-
ten finden, die auf eine verringerte/fehlende Compliance der Aorta und das
Phanomen der Druckerholung zuriickzufiihren sind. Der Gradient wird dann
(iberschatzt. Ein diastolisches , Tailing" des Fluss-Signals in der Aorta descen-
dens und diastolischer Vorwdrtsfluss in die Bauchaorta sind Zeichen einer
signifikanten (Re-)CoA.

> CMR und CCT, einschlieplich 3D-Rekonstruktion, sind die bevorzugten, nicht-
invasiven Techniken zur Beurteilung der gesamten Aorta bei Jugendlichen
und Erwachsenen. Beide stellen die Lokalisation, die Ausdehnung und den
Schweregrad der Engstellung der Aorta sowie den Aortenbogen, die Kopf- und
Halsgefape, die pra- und poststenotische Aorta sowie die Kollateralen dar.
Beide Methoden erlauben die Erkennung von Komplikationen wie Aneurysmen,
falsche Aneurysmen, Restenosen oder residuelle Stenosen. Die Bildgebung der
intrazerebralen Gefape ist bei Symptomen und/oder klinischen Anzeichen fir
Aneurysma/Ruptur indiziert.

> Die Herzkatheteruntersuchung mit Druckmessung (peak-to-peak-Gradient
>20 mmHg) zeigt eine hdmodynamisch signifikante CoA bei Abwesenheit von
stark entwickelten Kollateralen an und wird im Rahmen einer interventionellen
Behandlung durchgefiihrt. Es ist zu beachten, dass bei Patienten unter Voll-
narkose die invasive Messung des Gradienten mdglicherweise den Schwere-
grad der Stenose unterschatzt.

Indikationen zur interventionellen und chirurgischen Behandlung
Die Indikationen fiir eine Intervention sind in der Empfehlungstabelle und in Abbil-
dung 5 zusammengefasst.




Empfehlungen fiir Intervention und Operation bei Aortenisthmusstenose

(Koarktation) und Re-Stenose

Empfehlungen

Eine Korrektur (chirurgisch oder kathetergestitzt)
wird bei Patienten mit Bluthochdruck® und einem
erhdhten nichtinvasiven Gradienten zwischen oberen
und unteren Extremitdten empfohlen, der durch eine
invasive Messung bestatigt wird (peak-to-peak

>20 mmHqg), wobei eine Katheterintervention
(Stentimplantation) bevorzugt wird, wenn dies
technisch moglich ist.

Eine Katheterintervention (Stentimplantation) sollte
bei hypertensiven Patienten® mit >50 % Einengung im
Verhaltnis zum Aortendurchmesser auf Zwerchfellhd-
he erwogen werden, selbst wenn der invasive
peak-to-peak-Gradient <20 mmHqg betragt, sofern dies
technisch moglich ist.

Eine Katheterintervention (Stentimplantation) sollte
bei normotensiven Patienten® mit einem erhéhten
nichtinvasiven Gradienten, der durch eine invasive
Messung bestatigt ist (peak-to-peak 220 mmHq),
erwogen werden, wenn dies technisch mdglich ist.

Eine Katheterintervention (Stentimplantation) kann
bei normotensiven Patienten® mit >50 % Einengung
im Verhaltnis zum Aortendurchmesser auf Zwerchfell-
hohe erwogen werden, selbst wenn der invasive
peak-to-peak-Gradient <20 mmHg betragt, sofern dies
technisch mdglich ist.

Empf.-
grad

Evidenz-
grad

?Eine Langzeit-Blutdruckmessung am rechten Arm sollte fiir die Diagnose von Bluthoch-

druck in Betracht gezogen werden.
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Abbildung 5: Management einer Aortenisthmusstenose (Koarktation)
oder Re-Stenose

| Management einer Aortenisthmusstenose (Koarktation) oder Re-Stenose ‘

v

[ Arterielle Hypertonie?? j

Neinl l Ja

Peak-to-Peak-Druckgradient Peak-to-Peak-Druckgradient
=20 mmHg® >20 mmHg®

Nein lJa Nein lJa

Intervention Intervention
lla

( 250% Verengung der Aorta® j [ 250% Verengung der Aorta® j

Nein Ja Nein Ja

Intervention Intervention
lla

Konservative Behandlung

?Langzeit-Blutdruckmessung am rechten Arm sollte fiir die Diagnose in Betracht gezogen
werden.

®Invasiv bestétigte Messung.

“Relativ zum Aortendurchmesser auf Zwerchfellhéhe.
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Da es sich bei der Aortenisthmusstenose nicht um eine lokalisierte Erkrankung
der Aorta handelt, miissen assoziierte Lasionen, die mdglicherweise strukturelle
Eingriffe erfordern, in Betracht gezogen werden:

> Assoziierte signifikante Aortenklappenstenose oder -insuffizienz (BAK).

> Aneurysma der aufsteigenden Aorta mit einem Durchmesser >50 mm oder
rascher Durchmesserprogression.

> Aneurysmen und falsche Aneurysmen an der friiheren Stenose-Lokalisation.
> Symptomatische oder grope Aneurysmen des Circulus Willisi.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Alle Patienten benétigen regelmapig, mindestens einmal jahrlich, eine Nachunter-
suchung. Eine Bildgebung der Aorta (vorzugsweise mit CMR) ist erforderlich, um die
Anatomie und die Komplikationen (Restenose, Aneurysma, Bildung falscher Aneu-
rysmen) nach der Korrektur oder der Intervention zu dokumentieren. Empfohlene
Bildgebungsintervalle sind in der Regel alle 3-5 Jahre, aber auch abhangig von der
Ausgangspathologie. Residuen, Folgeprobleme und Komplikationen umfassen:

> Die medikamentdse Behandlung der arteriellen Hypertonie sollte den entspre-
chenden ESC-Leitlinien folgen.

> Wiederkehrende oder residuelle Stenosen kénnen eine systemische arterielle
Hypertonie und ihre Komplikationen induzieren oder verschlimmern und
missen entsprechend behandelt werden.

> Bei Aneurysmen der aufsteigenden Aorta oder an der Interventionsstelle be-
steht die Gefahr einer Ruptur und eines tddlichen Verlaufes. Bei Korrektur mit
Patch-Technik (z.B. mit Dacron) besteht ein besonderes Risiko fiir Aneurysmen
im Operationsbereich, wahrend bei Interponat-Transplantaten ein besonderes
Risiko fur falsche Aneurysmen besteht. Beide sollten regelmapig bildgebend
nachkontrolliert werden.

> Besondere Aufmerksamkeit flir BAK, zusatzliche Mitralklappenerkrankung,
vorzeitige Koronare Herzkrankheit und sakkuldre Aneurysmen des Circulus
Willisi (Routine-Screening bei asymptomatischen Patienten wird nicht empfoh-
len) ist erforderlich.




2.9 Aortenerkrankungen

Marfan-Syndrom und andere erbliche thorakale Aortenerkrankungen

Diagnostik

Die Diagnose des Marfan-Syndroms basiert auf den Ghent-Kriterien mit Aorten-
wurzel-Aneurysma/Dissektion und Linsenektopie als Hauptmerkmale. Die Kri-
terien fir die anderen HTAD-Entitdten sind weniger gut definiert. Gen-Panel-Tests
sind aussagekraftig zur Bestatigung der Diagnose und zur Orientierung bei der
Behandlung. Die Rate an gefundenen Mutationen ist bei syndromalen Formen héher
(>90%) als bei nichtsyndromalen Formen (20-30%). Sobald eine pathogene
Variante identifiziert ist, ist ein (prdsymptomatisches) genetisches Screening von
Familienmitgliedern obligatorisch, um eine friihzeitige und angemessene Behand-
lung zu ermdglichen.

> Die echokardiographische Beurteilung der Aorta sollte Messungen am Aorten-
klappenannulus, Sinus, sinotubuldren Ubergang, der distalen ascendierenden
Aorta, dem Aortenbogen und der descendierenden Aorta umfassen. Bei
Erwachsenen wird die Messung zum Ende der Diastole nach der Leading-To-
Leading-Edge-Methode empfohlen. Die erhaltenen Werte sollten unter Verwen-
dung standardisierter Nomogramme fiir Alter, Geschlecht und Korpergréfe
der Person korrigiert werden. Klappen-Morphologie (Mitralklappenprolaps,
BAK) und -Funktion missen ebenso beurteilt werden wie das Vorhandensein
eines PDA. LV-Dimensionen und -Funktion sollten entsprechend den Standard-
empfehlungen erhoben werden.

> Eine CMR- oder CT-Angiographie vom Kopf bis zum Becken sollte bei jedem
Patienten beim Erstkontakt durchgefiihrt werden, um die gesamte Aorta und
die abgehenden Gefdfe darzustellen. Neben der Messung des Aortendurch-
messers sind Informationen tber die Tortuositat der Aorta/A. vertebralis fir
diagnostische und prognostische Zwecke wichtig.

Medikamentdse Therapie

Obwohl in keiner Studie eine Verringerung der Mortalitdts- oder Dissektionsrate
nachgewiesen werden konnte, bleiben Betablocker die Hauptstiitze der medika-
mentdsen Behandlung von Marfan/HTAD-Patienten, da sie den Scherstress auf
die Gefdfwand und die Dilatationsrate der Aorta reduzieren. Eine rigorose anti-
hypertensive medikamentdse Therapie, die auf einen systolischen Blutdruck <130
mmHg in der Langzeit-24-Stunden-Messung (110 mmHg bei Patienten mit Aorten-
dissektion) abzielt, ist wichtig, obwohl es keine Daten gibt, die eine eindeutige Blut-
druckschwelle festlegen. ARB haben auf Basis mehrerer Studien gegeniiber




oder als Ergdnzung zu Betablockern keine nachgewiesene {iberlegene Wirkung,
kénnen aber bei Patienten mit Betablocker-Unvertrdglichkeit als Alternative er-
wogen werden. Die medikamentdse Therapie sollte nach der Operation fortgesetzt
werden. Da bei anderen HTAD bisher keine Studien durchgefiihrt wurden, wird die
medikamentdse Therapie in der Regel aus den Marfan-Daten ibernommen.
Indikationen zur Intervention

Siehe Empfehlungstabelle fiir Aortenerkrankungen.

Empfehlungen fiir Nachuntersuchungen

Eine lebenslange und regelmapige multidisziplindre Betreuung in einem spezia-
lisierten Zentrum ist erforderlich. Echokardiographie und CT/CMR sind dabei die
Hauptuntersuchungen.

Bikuspidale Aortenerkrankung

Zur diagnostischen Abklarung siehe Marfan-Syndrom.
Fur Indikationen zur Intervention sieche Empfehlungstabellen fir Aortenerkrankungen.

Zur Behandlung der Al siehe ESC-Leitlinien zur Behandlung der Herzklappen-
erkrankungen.

Turner-Syndrom

Zur diagnostischen Abklarung siehe Marfan-Syndrom.
Fir Indikationen zur Intervention siehe Empfehlungstabellen fir Aortenerkrankungen.




Empfehlungen fiir die Aortenchirurgie bei Aortenerkrankungen

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

A) Marfan-Syndrom und HTAD

Die klappenerhaltenden Operationstechniken werden
bei jungen Patienten mit Marfan-Syndrom oder
anderen HTAD mit Aortenwurzeldilatation und
trikuspider Aortenklappe als Behandlung der Wahl
empfohlen, wenn sie von entsprechend erfahrenen
Chirurgen durchgefiihrt werden.

Die Operation wird bei Patienten mit Marfan-Syndrom
und einem maximalen Aortensinusdurchmesser C
>50 mm empfohlen.?

Eine Operation sollte bei Patienten mit Marfan-Syndrom
und einem maximalem Aortensinusdurchmesser

>45 mm?® erwogen werden, wenn zusatzliche
Risikofaktoren vorliegen.”

lla [of

Bei Patienten mit einer TGFBR1- oder TGFBR2-Mutation
(einschlieplich Loeys-Dietz-Syndrom) sollte die
Operation bei einem maximalem Aortensinusdurch-
messer >45 mm erwogen werden.?

lla [of

Bikuspide Aortenklappe

Eine Aortenoperation sollte erwogen werden, wenn

der Durchmesser der ascendierenden Aorta:

> >50 mm betrdgt und eine bikuspide Klappe mit
zusatzlichen Risikofaktoren® oder eine
Aortenisthmusstenose vorliegt

> 255 mm betrdqgt fur alle anderen Patienten.

lla Cc

Turner-Syndrom

Eine elektive Operation sollte bei Frauen mit

Turner-Syndrom, die >16 Jahre alt sind und einen

Gropenindex der Aorta ascendens >25 mm/m? haben, lla G
erwogen werden, wenn entsprechende Risikofaktoren

fiir eine Aortendissektion vorliegen.’

o
@
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Empfehlungen fiir die Aortenchirurgie bei Aortenerkrankungen
(Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Turner-Syndrom (Fortsetzung)

Eine elektive Operation kann bei Frauen mit

Turner-Syndrom erwogen werden, die >16 Jahre alt

sind, einen GréBenindex der Aorta ascendens 1lb ©
>25 mm/m? haben und keine Risikofaktoren fiir eine

Aortendissektion aufweisen.”
?Am duPersten Ende des KOF-Bereichs konnen die empfohlenen Grenzwerte eine ange-
messene Anpassung erfordern. °Familiengeschichte einer Aortendissektion bei geringem
Durchmesser (oder spontane GefdBdissektion in der Anamnese), progrediente Al, Schwan-
gerschaftswunsch, unkontrollierte Hypertonie und/oder AortenvergréBerung um >3 mm/
Jahr (bei wiederholten Messungen mit derselben EKG-gesteuerten Bildgebung, gemessen
auf derselben Héhe der Aorta mit direktem Nebeneinander-Vergleich und bestatigt durch
eine andere Technik). “Familiengeschichte einer Aortendissektion bei geringem Durch-
messer, Schwangerschaftswunsch, systemische Hypertonie und/oder GréBenzunahme um
>3 mm/Jahr (bei wiederholten Messungen mit derselben EKG-gesteuerten Bildgebung,
gemessen auf derselben Hohe der Aorta mit Nebeneinander-Vergleich und bestatigt durch
ein anderes Verfahren). “BAK, Elongation der transversen Aorta, Aortenisthmusstenose
und/oder Hypertonie.

2.10 Rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion

Diagnostik

Echokardiographie: Die Gréfe, Form und Funktion des RV kdnnen beurteilt und die
genaue Ebene der RVOTO sowie die Pulmonalklappe, der Pulmonalishauptstamm
und die proximalen Pulmonalisdste dargestellt werden. Fir die Quantifizierung
von RV-Gréfen, -Volumina und EF ist die CMR eine robustere und zuverldssigere
Technik. Doppler-Ultraschall wird zur Messung der Strémungsgeschwindigkeiten
iber die Obstruktion verwendet, um den Schweregrad abzuschatzen. Die Korre-
lation zwischen Stromungsgeschwindigkeiten und invasiv ermittelten Druckgradi-
enten ist nur im Falle einer diskreten Stenose, z.B. einer isolierten PS, gut. Bei
einer normalen RV-Funktion und normalem transvalvuldrem Fluss wird die RVOTO
als schwer eingeschatzt, wenn der Spitzengradient >64 mmHg ist. Bei tubuldren
Stenosen oder Stenosen in Serie (z.B. subvalvuldr und valvuldr) fihrt die Anwen-
dung der Bernoulli-Gleichung zu einer Uberschétzung des Druckgradienten. Die
Flussgeschwindigkeit der Tl ermdglicht dann eine zuverldssigere Abschatzung des
rechtsventrikuldren Drucks und damit des Schweregrads der RVOTO.
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CMR und CT liefern haufig zusatzliche wichtige Informationen zur Identifizie-
rung der Ebene der Obstruktion, insbesondere bei subinfundibuldren (DCRV),
bei Conduit- oder bei Pulmonalarterienaststenosen und dienen zur Evaluierung
der RV-Funktion, des Pulmonalklappenanulus, der Ausflusstrakt- und Arteriendi-
mensionen sowie des differentiellen pulmonalen Blutflusses. CMR und CT sind die
Methoden der Wahl fir die Evaluierung der Pulmonalarteriendilatation und peri-
pherer Pulmonalstenosen.

Eine Herzkatheteruntersuchung kann teilweise erforderlich sein, um die Ausdeh-
nung, den Schweregrad und die Ebene der Obstruktion (z.B. DCRV) zu bestatigen.

Indikationen zur Intervention
Die Indikationen fiir eine Intervention sind in der Empfehlungstabelle und in Abbil-
dung 6 zusammengefasst.

Empfehlungen fiir Interventionen bei rechtsventrikularer
Ausflusstraktobstruktion

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei valvuldrer PS wird die Ballonvalvuloplastie, sofern
von der Klappenmorphologie her geeignet, als ©
Behandlungsmethode der Wahl empfohlen.

Unter der Voraussetzung, dass kein Klappenersatz

erforderlich ist, wird eine RVOTO-Intervention auf jeder

Ebene unabhangig von den Symptomen empfohlen, [of
sobald die Stenose als schwergradig eingeschatzt wird
(Doppler-Spitzengradient >64 mmHg®?).

Wenn ein chirurgischer Klappenersatz die einzige
Behandlungsoption ist, wird die Operation fir
symptomatische Patienten mit schwerer Stenose
empfohlen.’

o
a
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Empfehlungen fiir Interventionen bei rechtsventrikulérer
Ausflusstraktobstruktion (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei asymptomatischen Patienten mit schwerer Stenose,

bei denen der chirurgische Klappenersatz die einzige

Option ist®, wird die Operation empfohlen, wenn eine

oder mehrere der folgenden Bedingungen erfdillt sind:

> Objektive Abnahme der korperlichen
Leistungsfahigkeit

> Abnehmende RV-Funktion und/oder Progression der
Tl zumindest auf mittelschwer

> RVSP >80 mmHg

> Rechts-Links-Shunt Uber einen ASD oder VSD.

Eine Intervention bei Patienten mit einem Doppler-

Peak-Gradienten <64 mmHg sollte erwogen werden,

wenn eine oder mehrere der folgenden Bedingungen

erfillt sind:

> Symptome, die nur durch die PS erkldrbar sind

> Abnehmende RV-Funktion und/oder Progression der
TI auf zumindest mittelschwer

> Rechts-Links-Shunt Uber einen ASD oder VSD.

lla Cc

Periphere Pulmonalstenosen sollten unabhangig von

Symptomen fir eine katheterinterventionelle Behandlung

erwogen werden, wenn eine Durchmesserverengung lla (o
um >50% und ein RVSP >50 mmHg und/oder eine

damit verbundene Lungenperfusionsminderung vorliegt.

?Der aus der TI-Geschwindigkeit geschatzte RVSP sollte eine schwere PS bestatigen.

°Die Schwelle fiir eine Intervention ist héher, wenn ein Klappenersatz erforderlich ist, da
langfristige Risiken wie Endokarditis und erneute Intervention bei Versagen der Klappen-
prothese beriicksichtigt werden missen.
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Abbildung 6: Management der rechtsventrikuldren Ausflusstraktobstruktion

| Management einer rechtsventrikuldren Ausflusstraktobstruktion |

¥
[ Maximaler Druckgradient > 64 mmHg? ]
Neinl lJa
Eines der folgenden: Klappenersatz fiir
* RVOTO-assoziierte Symptome Intervention erforderlich?
¢ RV-Funktion { +TI *
* R-L-Shunt tiber ASD/VSD Neinl Ja

Nein Ja

Intervention® ungeachtet
der Symptomatik

Nachbeobachtung| | Intervention®

lla [ Symptomatisch? ]

Nein Ja

Eines der folgenden: Intervention
* Belastungskapazitét ¢
¢ RV-Funktion + =TI 1

* RVSP >80 mmHg
* R-L-Shunt tiber ASD/VSD

Nein Ja

Nachbeobachtung| | Intervention

ASD =Vorhofseptumdefekt; PS = Pulmonalstenose; R-L = Rechts-Links; RV =rechter

Ventrikel; RVSP =rechtsventrikuldrer systolischer Druck; TI=Trikuspidalinsuffizienz;

VSD = Ventrikelseptumdefekt.

?Bei peripheren Pulmonalstenosen sollte unabhdngig von Symptomen eine Katheter-
intervention erwogen werden, wenn der Durchmesser der Stenose >50% und ein RVSP

>50 mmHg und/oder eine damit verbundene Lungenperfusionsminderung vorliegt.

°Bei valvuldrer PS ist die Ballonvalvuloplastie die Intervention der Wahl, wenn sie von

der Klappenmorphologie her geeignet ist.
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Patienten mit RVOTO bedirfen lebenslanger Kontrolluntersuchungen mit regel-
mapiger Echokardiographie. Die Haufigkeit der Nachuntersuchungen hangt vom
Schweregrad der Obstruktion ab. Die meisten Patienten sollten einmal jahrlich
nachuntersucht werden. Nach Operation oder Katheterintervention kann eine
residuelle Pl im weiteren Verlauf eine erneute Intervention erfordern, wenn die
Patienten symptomatisch werden oder eine progrediente RV-Dilatation oder -Dys-
funktion auftritt. Patienten mit einer leichtgradigen valvuldren Pulmonalstenose
oder Reststenose miissen nur in 5-Jahres-Abstanden nachuntersucht werden.

2.11 Ebstein-Anomalie

Diagnostik
> Eine Thorax-Réntgenaufnahme ist hilfreich, um Veranderungen der Gréfe des
Herzens zu verfolgen.

> Die Echokardiographie liefert Informationen zur Anatomie und Funktion der
TK, apikalen Verlagerung des septalen oder posterioren Segels (bei Erwachse-
nen >0,8 cm/m? KOF); Grope des anterioren Segels; Anheftung (tethering) der
TK-Segel am Ventrikelseptum oder der Ventrikelwand; Grée und Funktion der
verschiedenen Herzkompartimente (RA, atrialisierter Ventrikel, verbleibender
funktioneller RV und LV); sowie RVOTO und zusatzliche Ldsionen.

> Die CMR ist im Hinblick auf die Prognose und fiir die Beurteilung vor und nach
der Operation wertvoll, da sie uneingeschrankte Beurteilung und Quantifizie-
rung des dilatierten rechten Herzens, der RV-Funktion und der TK-Funktion
erlaubt.

Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir Interventionen bei Ebstein-Anomalie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Indikationen fiir chirurgische Eingriffe

Eine chirurgische Korrektur wird bei Patienten mit

schwerer Tl und Symptomen oder einer objektiven c
Verschlechterung der kérperlichen Leistungsfahigkeit

empfohlen.
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Empfehlungen fiir Interventionen bei Ebstein-Anomalie (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Indikationen fiir chirurgische Eingriffe (Fortsetzung)

Es wird empfohlen, dass die Operation von einem auf
angeborene Herzfehler spezialisierten Chirurgen mit
besonderer Erfahrung in der Ebsteinchirurgie
durchgefihrt wird.

Wenn eine Indikation fiir eine TK-Operation besteht, wird
zum Zeitpunkt der Klappenreparatur ein Verschluss des
ASD/offenen Foramen ovale empfohlen, wenn erwartet
werden kann, dass dies hdmodynamisch toleriert wird.

o

Bei Patienten mit progredienter Rechtsherzdilatation
oder Abnahme der systolischen Funktion des RV sollte
eine chirurgische Korrektur unabhangig von
Symptomen erwogen werden.

lla [of

Indikationen fiir Katheterinterventionen

Bei Patienten mit symptomatischen Arrhythmien oder
Praexzitation im EKG wird eine EPU mit anschliepen-
der Ablationstherapie, falls durchfiihrbar, oder eine
chirurgische Behandlung der Arrhythmien im Falle
einer geplanten Herzoperation empfohlen.

o

Im Falle einer dokumentierten systemischen Embolie,
die wahrscheinlich durch eine paradoxe Embolie
verursacht wurde, sollte ein isolierter Device-Verschluss
des ASD/offenen Foramen ovale erwogen werden. Vor
der Intervention ist aber eine sorgfdltige Evaluierung
erforderlich, um einen durch den Verschluss bedingten
Anstieg des RA-Drucks oder eine Abnahme des
Herzzeitvolumens auszuschlieBen.

lla Cc

Wenn eine Zyanose (Sauerstoffsattigung in Ruhe <90 %)
das Hauptproblem ist, kann ein isolierter Device-
Verschluss des ASD/offenen Foramen ovale erwogen
werden. Vor der Intervention ist aber eine sorgfaltige
Evaluierung erforderlich, um einen durch den
Verschluss bedingten Anstieg des RA-Drucks oder eine
Abnahme des Herzzeitvolumens auszuschliefen.

I C
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Bei allen Patienten ist eine regelmapige Nachsorge (mindestens einmal jéhrlich)
in spezialisierten EMAH-Zentren erforderlich. Typische Langzeitprobleme, nach
denen zu suchen ist, sind persistierende oder neue TI, die Gblichen Komplikationen
nach Klappenersatz, Versagen des RV oder LV, residuelle atriale Shunts, Arrhyth-
mien und héhergradige AV-Blockierungen. Bei rezidivierender Tl und Versagen der
Klappenprothese kann eine erneute Intervention erforderlich werden.

2.12 Fallot'sche Tetralogie (ToF)

Diagnostik bei korrigierter ToF

> Die Echokardiographie ermdglicht die Beurteilung einer residuellen RVOTO
und PI, eines Rest-VSD, der RV- und LV-GréBe und -Funktion, der Tl, des RV-
Drucks, der Aortenwurzelgréfe und einer Al. Strainmessungen sind hilfreich,
um den Grad der elektromechanischen Dyssychronie zu quantifizieren.

> Die CMR ist die Methode der Wahl fir die Beurteilung von RV-Volumen und

-Funktion, Quantifizierung der PI, Grépe und Morphologie der Pulmonalarteri-
en, des Infundibulums, der Aorta ascendens, der Lage der groBen Gefdpe bzw.
Conduits in Beziehung zum Sternum (Resternotomie) und der Beurteilung eines
Restshunts (Qp:Qs). Mit spater Gadoliniumanreicherung kann eine Fibrose
nachgewiesen werden. Ihre Ausdehnung ist gemeinsam mit anderen Risikofak-
toren mit dem Auftreten von VT und SCD assoziiert. Das T1-Mapping konnte in
Zukunft eine zunehmende Rolle in der Risikostratifizierung einnehmen.

> Das CCT liefert Informationen (iber die Koronararterien (besonders wichtig
fur die Beurteilung der rdumlichen Beziehung zum RVOT vor der TPVI oder
Operation), das Ausmap der Conduit-Kalzifizierung (Klappenverankerung bei
Transkatheterimplantation) und das Vorhandensein von aortopulmonalen Kolla-
teralen (MAPCAs). Bei Patienten, bei denen eine CMR nicht md&glich ist, kann die
CCT auch als Alternative zur RV-Quantifizierung in Betracht gezogen werden.

> Die Spiroergometrie hilft bei der zeitlichen Planung einer erneuten Interventi-
on und liefert prognostische Informationen.

> Langzeit-EKG, Event-Recorder und EPU sind bei ausgewahlten Patienten
(hohes Risiko, Verdacht auf oder klinisch manifeste Arrhythmie und/oder vor
einer RVOT-Reoperation) erforderlich. Eine induzierbare anhaltende VT hat
prognostischen Wert fiir das spontane Auftreten von VTs und SCD.

> Die Herzkatheteruntersuchung sollte auf Patienten beschrankt werden, die
sich kathetergestitzten Interventionen unterziehen (Behandlung von PA-
Stenosen, Transkatheter-Klappenimplantation) und wenn die nichtinvasive




Beurteilung nicht schliissig ist. Die Koronarangiographie ist vor einer Operati-
on und insbesondere vor Katheterintervention (Klappenimplantation) wichtig,
um die rdumliche Beziehung zum RVOT zu erfassen.

Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir Interventionen bei korrigierter Fallot'scher Tetralogie

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Ein Pulmonalklappenersatz wird bei symptomatischen
Patienten mit schwerer PI* und/oder zumindest C
mittelgradiger RVOTO empfohlen.”

Bei Patienten mit nicht-nativem Ausflusstrakt® sollte
die Katheterintervention (TPVI) bevorzugt werden, ©
sofern dies von der Anatomie her machbar ist.

Ein Pulmonalklappenersatz sollte bei asymptomati-

schen Patienten mit schwerer Pl und/oder RVOTO in

Betracht gezogen werden, wenn eines der folgenden

Kriterien vorliegt:

> Verminderung der objektiven kdrperlichen
Belastbarkeit lla (o

> Progrediente RV-Dilatation mit RVESVi >80 ml/m?
und/oder RVEDVi >160 ml/m?® und/oder Progression
der Tl auf zumindest mittelschwer

> Progrediente systolische RV-Dysfunktion

> RVOTO mit RVSP >80 mmHg.

Bei Patienten mit Rest-VSD und signifikanter
Volumeniberlastung des LV oder wenn sich der
Patient einer Pulmonalklappenoperation unterzieht,
sollte ein VSD-Verschluss in Betracht gezogen werden.

lla Cc

Bei Patienten mit anhaltender VT, die einem

chirurgischen Pulmonalklappenersatz oder einer
Transkatheter-Klappenimplantation unterzogen

werden, sollte eine praoperative EPU mit Katheter- lla C
kartierung und gegebenenfalls Transsektion von

VT-bezogenen anatomischen Isthmen vor oder

wdhrend des Eingriffs in Betracht gezogen werden.

o)
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Empfehlungen fiir Interventionen bei korrigierter Fallot'scher Tetralogie
(Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Patienten mit zusétzlichen Risikofaktoren (LV/RV-

Dysfunktion; nicht anhaltende, symptomatische VT;

QRS-Dauer >180 ms, ausgedehnte RV-Vernarbung im

CMR) sollte eine elektrophysiologische Evaluation, lla ©
einschlieplich programmierter elektrischer Stimulati-

on, zur Risikostratifizierung fir SCD in Betracht

gezogen werden.

Eine ICD-Implantation sollte bei ausgewahlten ToF-

Patienten mit mehreren Risikofaktoren fiir SCD wie

LV-Dysfunktion, nicht anhaltende, symptomatische VT, lla c
QRS-Dauer 2180 ms, ausgedehnte RV-Vernarbung im

CMR oder mit programmierter elektrischer Stimulation

induzierbare VT in Betracht gezogen werden.

Eine Katheterablation oder begleitende chirurgische

Ablation kann bei Patienten mit symptomatischer

monomorpher anhaltender VT und erhaltener

biventrikuldrer Funktion als Alternative zur ICD-Thera-

pie in Betracht gezogen werden, sofern das Verfahren 1ib (o
in sehr erfahrenen Zentren durchgefiihrt wird und

etablierte Ablationsendpunkte erreicht wurden (z.B.
Nicht-Induzierbarkeit, Leitungsblock Gber

Ablationslinien).

©ESC

°Regurgitationsfraktion mittels CMR >30-40%. °Spitzengeschwindigkeit >3 m/s.
“Patienten mit friiherer RVOT-Operation unter Verwendung von Homografts, Rinderhals-
venentransplantaten, Bioprothesen/Conduits. ¢Bestatigt durch wiederholte Messungen.

Indikationen fiir EPU & ICD

Ein ICD sollte zur SCD-Sekundarpravention (Patienten mit Herzstillstand oder anhal-
tender VT) implantiert werden (I-C-Empfehlung). Die ICD-Implantation zur Primarpra-
vention ist nach wie vor umstritten, und es wurde bislang kein ideales Risikostratifi-
zierungsschema entwickelt. Patienten mit ungeklarter Synkope und beeintrachtigter
Ventrikelfunktion oder anderen Risikofaktoren fiir SCD sollten einer hdmodynami-
schen und elektrophysiologischen Untersuchung unterzogen werden. Wenn keine
reversible Ursache vorliegt, sollte die ICD-Implantation in Betracht gezogen werden.




Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Alle Patienten mit ToF sollten lebenslang eine regelmapige kardiologische Nachsor-
ge erhalten, in den meisten Fallen jahrlich. Alle Patienten sollten in regelmapigen
Abstdnden, abhdngig von der festgestellten Pathologie, mittels CMR untersucht
werden.

Zu beachtende Spatkomplikationen sind:

>

Pl: Eine signifikante PI tritt fast immer nach einer transanuldren Patch-Plastik
auf und kann zu einer RV-Dilatation und -Dysfunktion sowie schlieflich zu
einer Herzinsuffizienz fiihren.

Rest-RVOTO: Kann am Infundibulum, auf Hohe der Pulmonalklappe und des
Pulmonalishauptstamms sowie in der linken und rechten PA auftreten.

Rest-VSD: Kann auf eine partielle Patch-Dehiszenz oder einen unvollstandigen
Verschlusses zum Zeitpunkt der Operation zurlickzufiihren sein und kann zu
einer Volumeniberlastung des LV fihren.

Aortenkomplikationen konnen viele Jahre nach der ersten chirurgischen
Korrektur auftreten und eine progrediente Aortendilatation und Al (selten
Aortendissektion) umfassen.

RV-und LV-Funktionsstérung/Herzinsuffizienz: Tritt in der Regel aufgrund
einer lange bestehenden Pl + RVOTO auf. Eine signifikante Tl kann als Folge
einer RV-Dilatation auftreten und diese weiter verschlechtern.

Eine LV-Dilatation kann durch lange bestehende palliative arterielle Shunts,
residuelle VSDs und/oder Al hervorgerufen werden.

Sowohl die RV- als auch die LV-Dysfunktion kann auf eine langere Zeit vor
Korrekturoperation bestehende Zyanose und/oder unzureichende Myokard-
protektion wahrend der Operation, ungiinstige Interaktionen zwischen den
Ventrikeln, elektromechanische Dyssynchronie und Anomalien der Koronarar-
terien zurtickzufuhren sein.

Atriale/ventrikuldre Arrhythmien und SCD: Mdgliche Risikofaktoren, die mit
ventrikuldren Arrhythmien und SCD assoziiert sind, sind QRS-Dauer >180 ms,
systolische oder diastolische LV-Dysfunktion und induzierbare VT bei der EPU.

Endokarditis: Kann sowohl nach chirurgischem als auch nach perkutanem
Pulmonalklappenersatz auftreten.




2.13 Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt

Diagnostik

> Echokardiographie: Die mdglichen Befunde bei korrigierten Patienten hangen
von der Art der Korrektur ab. Bei nicht korrigierten Patienten und fehlendem
direkten Fluss vom RV zur PA, kann kontinuierlicher Fluss Gber MAPCAs und/
oder einen offenen Duktus nachgewiesen werden.

> CMR, CCT und Herzkatheteruntersuchung sind erforderlich, um die Quellen der
pulmonalen Blutversorgung und die Grope der PAs zu bestimmen, die MAPCAs
zu beurteilen und die Hdmodynamik zu ermitteln. Bei korrigierten Patienten
wird die CMR mit dhnlichen Fragestellungen wie bei Patienten mit ToF eingesetzt
[flir RV-Volumen und -Funktion, PI, GréBe und Morphologie der PAs und Grépe
der Aorta ascendens sowie fir die Quantifizierung eines Restshunts (Qp:Qs)1.
3D-Rotationsangiographie und 3D-Overlay-Bildgebung sowie Fusion von Ront-
gen- und Magnetresonanztomographie helfen bei der prdzisen Beurteilung.

Indikation zur Intervention

Fir Nachsorge und Intervention bei Patienten mit Fallot-ahnlicher Korrektur mit
transanuldrem Patch siehe Abschnitt 2.12; fir Patienten mit Korrektur unter Ver-
wendung eines klappentragenden RV-PA-Conduits siehe Abschnitt 2.16.

Patienten mit Pulmonalatresie + VSD, die unkorrigiert oder mit Palliativeingriffen
bis ins Erwachsenenalter (berleben, kdnnen von modernen chirurgischen oder
interventionellen Verfahren profitieren. Patienten mit gut ausgeprdgten konfluie-
renden PAs und Patienten mit grofen MAPCAs, die anatomisch fiir eine Unifokali-
sierung geeignet sind, und die aufgrund einer schitzenden Stenose keine schwere
LungengefdBerkrankung entwickelt haben, sollten fiir eine Operation in Betracht
gezogen werden. Viele unkorrigierte Patienten sind jedoch unter Umstanden nicht
mehr fiir eine weitere Operation geeignet, hauptsachlich wegen der Komplexitat
ihres LungengefdPsystems. Durch herzchirurgische Eingriffe kann der klinische
Zustand und mdglicherweise auch die Prognose verbessert werden, bei allerdings
hohem Op-Risiko.

Eine Katheterintervention mit Ballondilatation/Stenting von KollateralgefaBen
kann unter Umstanden zur Verbesserung des pulmonalen Blutflusses fiihren. An-
dererseits kann bei Patienten mit schweren Hamoptysen der interventionelle Ver-
schluss von Kollateralgefapen erforderlich sein.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Patienten mit Pulmonalatresie und VSD sollten regelmapig nachuntersucht wer-
den (mindestens einmal pro Jahr). Zum Management der zyanosebedingten Multi-
organbeteiligung siehe Abschnitt 1.3.




2.14 Transposition der grofen Arterien

Vorhofumkehroperation (Atriale Switch-Operation)

Diagnostik

> Die Echokardiographie gibt Informationen tber Grépe und systolische
Funktion des subpulmonalen und systemischen Ventrikels, Obstruktion des
subpulmonalen Ausflusstraktes, Tl, atriale Baffle-Lecks oder -Stenosen und
die Beurteilung des pulmonalvendsen Riickstroms. Die Hinweise auf eine PH
sind oft subtil - verminderte Abflachung des interventrikuldren Septums in der
Systole und eine abnorm weite PA - und konnen schwer zu erkennen sein. Die
TEE ist nGtzlich fur die Beurteilung der Baffles.

> Die CMR bietet eine zuverldssigere und robustere quantitative Bewertung der
systolischen Funktion des systemischen RV als die Echokardiographie sowie
der Durchgangigkeit der atrialen Baffles. Die Gréfe der grofen Arterien kann
zuverldssig gemessen werden; eine abnorm weite PA und/oder ein groper
subpulmonaler LV kénnen auf eine PH hinweisen. Der Shunt (iber Baffle-Lecks
kann quantifiziert werden (Qp:Qs). Eine spate Gadoliniumanreicherung im
systemischen RV ist von prognostischem Wert.
Vor einer PM/ICD-Implantation oder der Platzierung neuer/zusatzlicher
Schrittmachersonden durch den oberen Baffle ist der Ausschluss einer oberen
Baffle-Stenose oder eines -lecks (und gegebenenfalls deren Behandlung)
erforderlich.

> Die Spiroergometrie ist in der Nachsorge fir die serielle Bewertung der kdrper-
lichen Belastbarkeit und chronotropen Inkompetenz wichtig. Sie kann unter
Umstanden auch ein im Ruhezustand asymptomatisches Baffle-Leck durch eine
Abnahme der arteriellen Sauerstoffsattigung unter Belastung ,enttarnen”.

> Langzeit-EKG, Event-Recorder und EPU sind bei Verdacht auf Bradykardie
und/oder Tachyarrhythmien bei ausgewdhlten Patienten indiziert.

> Eine Herzkatheteruntersuchung ist indiziert, wenn die nichtinvasive Beurtei-
lung nicht schlUssig ist oder wenn ein Verdacht auf PH besteht.

Medikamentdse Behandlung
> Systolische Dysfunktion des systemischen RV: Es gibt keine Daten, die die Hypo-
these stiitzen, dass ACE-Hemmer, ARB, Betablocker oder Mineralokortikoidrezep-

tor-Antagonisten (MRA) - allein oder in Kombination - die Prognose verbessern.

Es kann daher keine diesbeziigliche Empfehlung ausgesprochen werden.

> Versagen des systemischen RV: Bei manifester Herzinsuffizienz verbessern
Diuretika die Symptome. Obwohl fiir die konventionelle Herzinsuffizienztherapie




bei Patienten mit systemischem RV keine ausreichenden Studiendaten vorlie-
gen, konnen sie davon profitieren.

> Arrhythmie: Medikamente, die die Herzfrequenz senken, sollten mit Vorsicht
eingesetzt werden, da Patienten nach atrialer Switch-Operation zu Bradykar-
die und Sinusknotendysfunktion neigen.

> PH: Der genaue Mechanismus der PH muss vor der Erwdgung einer medika-
mentdsen Behandlung invasiv abgeklart werden. Im Spatverlauf nach einer
atrialen Switch-Operation besteht zwar am h&ufigsten eine postkapilldre PH,
bei der dann eine spezifische PAH-Therapie kontraindiziert ist, es kann aber
auch eine PAH vorliegen.

Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir Interventionen bei der Transposition der grofen
Arterien nach atrialer Switch-Operation

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Indikationen fiir einen chirurgischen Eingriff

Bei symptomatischen Patienten mit Obstruktion im
pulmonalvendsen Atrium wird eine chirurgische Korrektur
(Katheterintervention selten mdglich) empfohlen.

Bei symptomatischen Patienten mit einer Baffle-Stenose,
die einer Katheterintervention nicht zugdnglich ist,
wird eine chirurgische Korrektur empfohlen.

Bei symptomatischen Patienten mit Baffle-Lecks, die
einer Katheterintervention nicht zuganglich sind, wird
eine chirurgische Korrektur empfohlen.

Bei Patienten mit schwerer Insuffizienz der systemi-

schen AV-Klappe (Trikuspidalklappe) ohne signifikante

systolische Ventrikeldysfunktion (EF >40 %) sollte lla ©
unabhéngig von Symptomen eine Klappenrekonstruktion

oder ein Klappenersatz in Erwdgung gezogen werden.

Ein PA-Banding als LV-Training mit anschlieBendem
arteriellen Switch-Verfahren wird bei Erwachsenen
nicht empfohlen.

o
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Empfehlungen fiir Interventionen bei der Transposition der gropen
Arterien nach atrialer Switch-Operation (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Indikationen fiir Katheterinterventionen

Bei symptomatischen Patienten mit Baffle-Stenose c
wird, wenn technisch mdglich, ein Stenting empfohlen.

Bei symptomatischen Patienten mit Baffle-Lecks und

Zyanose in Ruhe oder unter Belastung bzw. dringen-

dem Verdacht auf eine paradoxe Embolie wird, wenn C

technisch mdglich, ein Stenting (gecovert) oder ein
Device-Verschluss empfohlen.

Bei Patienten mit Baffle-Lecks und Symptomen
aufgrund eines L-R-Shunts wird, wenn technisch
maoglich, ein Stenting (gecovert) oder ein Device-
Verschluss empfohlen.

Bei asymptomatischen Patienten mit Baffle-Lecks mit

relevanter ventrikuldrer Volumeniberlastung durch

einen L-R-Shunt sollte, wenn technisch méglich, ein lla ©
Stenting (gecovert) oder ein Device-Verschluss in

Erwdgung gezogen werden.

Bei Patienten mit einem Baffle-Leck, die einen PM/ICD
benétigen, sollte vor der Implantation ein Verschluss

des Baffle-Lecks mit einem gecoverten Stent oder Device
in Erwdgung gezogen werden, wenn technisch mdglich.

lla C

Bei asymptomatischen Patienten mit Baffle-Stenose
kann ein Stenting in Erwdgung gezogen werden, wenn [of
technisch moglich.

©ESC

Empfehlungen zur Nachuntersuchung
Alle Patienten sollten mindestens einmal jahrlich nachuntersucht werden. Zu be-
achtende Spatkomplikationen sind:

> Dysfunktion bzw. Versagen des systemischen RV.
> Sekunddre progrediente Tl (systemische AV-Klappe).




Bradykardie und chronotrope Inkompetenz durch Verlust des Sinusrhythmus
(bei in der Regel intakter AV-Leitung).

Supraventrikuldre Tachyarrhythmie, hdufig kavotrikuspidales Isthmus-abhan-
giges Flattern, gefolgt von einem Makro-Reentry-Kreislauf im Zusammenhang
mit chirurgischen Inzisionen/Narben; Vorhofflimmern kann im hoheren Alter
auftreten. Hohe Herzfrequenzen werden oft hdmodynamisch schlecht vertra-
gen, weil die Vorlast nicht erhoht werden kann, was eine Folge der (restrikti-
ven) atrialen Baffles ist. Eine Bradykardie aufgrund von Sinusknotendysfunkti-
on kann atriale Tachykardien beginstigen.

Ventrikuldre Tachyarrhythmien: primare polymorphe VT oder VF aufgrund
einer schlechten ventrikuldren Funktion und eines mit der Herzinsuffizienz
verbundenen Mechanismus oder monomorphe VT aufgrund eines Narben-/
Inzisions-/Patch-bezogenen Reentry bei korrigrierter komplexer TGA; sekun-
ddre VT oder VF, der eine supraventrikuldre Tachykardie (SVT) mit schneller
Leitung und konsekutiver Myokardischdmie vorausgeht, aufgrund des sehr
geringen Schlagvolumens infolge der SVT.

Baffle-Stenose des systemvendsen Atriums, entweder obere Baffle- (am hau-
figsten) oder untere Baffle-Obstruktion

Baffle-Leck, wobei entweder ein L-R-Shunt zu einer Lungeniberflutung fiihren
kann oder ein Rechts-Links-Shunt zu Zyanose und paradoxen Embolien.

Pulmonalvendse Vorhofobstruktion, meist an der Stelle, an der die Pulmonal-
venen mit dem anterioren Teil des pulmonalvendsen Vorhofs/RA verbunden
sind.

LVOTO: Kann sich aufgrund einer Vorwélbung des interventrikuldren Septums
in Richtung des subpulmonalen LV (niedriger Druck) entwickeln und geht hau-
fig mit einer systolischen anterioren Bewegung der Mitralklappe (SAM) einher.
Eine PH kann sich manchmal Jahrzehnte nach der atrialen Switch-Operation
manifestieren; sie ist am hdufigsten postkapillarer Natur.

Tod aufgrund von Herzinsuffizienz oder plétzlicher Tod, am ehesten aufgrund
von Herzrhythmusstérungen.



Arterielle Switch-Operation

Diagnostik

> Die Echokardiographie gibt Aufschluss iber die LV-Funktion (global und regio-
nal), Stenosen an den arteriellen Anastomose-Stellen, am hdufigsten PS; eine
Neoaortenklappeninsuffizienz; die Dimensionen der Neoaortenwurzel und der
proximalen ascendierenden Aorta sowie ein spitzer Winkel des Aortenbogens.
Auch die systolische RV-Funktion kann beurteilt werden. Uber die TI-Geschwin-
digkeit sollte, wenn moglich, der systolische Druck im RV (RVSP) abgeschatzt
werden. Aufgrund der weit anterioren Lage knapp hinter dem Sternum ist eine
echokardiographische Darstellung der Bifurkation und der Pulmonaliséste
selten maoglich.

> Die Stressechokardiographie wird zur Beurteilung ischdmiebedingter Wand-
bewegungsstérungen eingesetzt.

> CMR bietet eine zuverldssigere quantitative Bewertung der Ventrikel-
Volumina, der EF sowie einer Dilatation der Neoaorta und Insuffizienz der
Neoaortenklappe. Pulmonalishauptstamm und -dste kdnnen zusammen mit
ihrer Beziehung zur (evtl. dilatierten) Wurzel der Neoaorta dargestellt werden.
Die Perfusionsverteilung zwischen linker und rechter Lunge kann berechnet
werden. Die Belastungs-CMR ist eine alternative Technik zur Beurteilung der
myokardialen Perfusion und mdglicher Stenosen der Koronararterien, sofern
dies klinisch indiziert ist.

> CCT ist die bevorzugte Technik fiir die nichtinvasive Bildgebung von Koro-
nararterien, einschlieplich der Ostien, bei Verdacht auf eine Stenose. Die be-
richtete geringe Inzidenz koronarbedingter Probleme macht es fraglich, ob ein
Routine-Screening auf Koronararterienpathologien (mit welchem Verfahren
auch immer) gerechtfertigt werden kann.

> Nuklearmedizinische Techniken werden nicht mehr als bildgebende Verfahren
der ersten Wahl zur Evaluierung der Myokardperfusion eingesetzt, kénnen
aber immer noch eine Rolle spielen, wenn andere Techniken nicht verfligbar
sind oder zu nicht schliissigen oder widerspriichlichen Ergebnissen fiihren.

> Eine Herzkatheteruntersuchung, einschlieflich Koronarangiographie, ist bei
LV-Dysfunktion und Verdacht auf Myokardischamie indiziert sowie zur weite-
ren Abklarung von Pulmonalarterienstenosen und bei Verdacht auf PAH.




Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir Interventionen bei Transposition der grofen Arterien
nach arterieller Switch-Operation

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei Koronararterienstenosen, die eine Ischamie
verursachen, wird ein Stenting oder eine Operation (je ©
nach Substrat) empfohlen.

Ein chirurgischer Ersatz der Neoaortenwurzel sollte in
Betracht gezogen werden, wenn ihr Durchmesser bei
durchschnittlicher Erwachsenen-Statur 55 mm
Uberschreitet (bzgl. des Ersatzes der Neoaortenklappe
bei schwerer Insuffizienz siehe Leitlinien fur
Herzklappenerkrankungen®).

lla Cc

Ein Stenting von PA-Stenosen sollte unabhangig von
den Symptomen erwogen werden, wenn eine >50 %ige
Stenosierung und ein RVSP >50 mmHg und/oder eine lla ©
damit verbundene verminderte Lungenperfusion
vorliegen.
“Bei Anwendung der ESC-Leitlinien zu Herzklappenerkrankungen fir die Entscheidung

zur Operation ist zu beriicksichtigen, dass es sich um eine Reoperation handelt und diese
technisch schwieriger ist.

Eine RVOTO kann subvalvuldr, valvuldr (beides selten) oder supravalvuldr (am hdu-
figsten) bestehen. Die Indikationen zur Behandlung sind dhnlich wie in Abschnitt
2.10 beschrieben, unterschiedliche Anatomien kdnnen aber unterschiedliche The-
rapieansatze erfordern.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung
Alle Patienten sollten mindestens einmal jahrlich nachuntersucht werden. Zu be-
achtende Spatkomplikationen sind:

> Neoaortenwurzel-Dilatation und resultierende Al.

> Supravalvuldre PS und Stenosen der Pulmonalarteriendste (ein- oder beid-
seitig) in Folge der Lage der PA-Bifurkation vor der Aorta ascendens bedingt
durch die Lecompte-Technik und eine Erweiterung der Neoaortenwurzel.
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> LV-Dysfunktion und ventrikuldre Arrhythmien sind selten, kénnen aber auftre-
ten; beide kénnen mit Problemen der Koronararterien zusammenhdngen, die
in die Neoaorta reimplantiert werden mussten.

> Spitzer Winkel des Aortenbogens, der zu einer funktionellen Obstruktion und
Hypertonie fiihren kann.

Rastelli-Operation

Diagnostik

> Echokardiographie: Die Verbindung (Tunnel) zwischen dem posterior positio-
nierten LV und der (aufgrund der TGA) anterior positionierten Aortenklappe,
die Aortenklappenfunktion und der Aortenwurzeldurchmesser sollten beurteilt
werden. Die Morphologie und Funktion des Conduits zwischen dem RV und der
PA muss dargestellt und mittels Doppler-Untersuchung beurteilt werden. Die
Abschétzung des RV-Drucks mittels Doppler-Messung der TI-Flussgeschwindig-
keit ist von besonderer Bedeutung, da die Doppler-Technik den Druckgradien-
ten Uber das RV-PA-Conduit oft Uberschatzt.

> CMR bietet eine robustere Quantifizierung von LV- und RV-Volumina, Aorten-
durchmessern und EF. Das RV-PA-Conduit, das echokardiographisch oft schwer
zu visualisieren ist und die Pulmonalarterien kdnnen mit der CMR leicht
dargestellt und vermessen werden. Bei Vorliegen eines residuellen VSD kann
das Shuntverhaltnis (Qp:Qs) berechnet werden.

> Eine Herzkatheteruntersuchung kann zur hamodynamischen Evaluierung
einer Conduitstenose erforderlich sein. Eine Angiographie kann hilfreich sein,
um die Lokalisation der Stenose und periphere PA-Stenosen zu beurteilen.

Indikationen zur Intervention

Fir Indikationen zur Behandlung der Conduit-Stenose siehe Abschnitt 2.10.

Wenn ein L-R-Shunt durch einen Rest-VSD Symptome oder eine relevante LV-Volu-
mentiberlastung verursacht, sollte eine chirurgische/Katheterbehandlung durch-
gefiihrt werden (I-C-Empfehlung).

Empfehlungen zur Nachuntersuchung
Alle Patienten sollten mindestens einmal jahrlich nachuntersucht werden. Zu be-
achtende Spatkomplikationen sind:

> Stenose oder Insuffizienz des klappentragenden Conduits zwischen RV und PA
> LVOTO, d.h. Behinderung des Flusses vom LV zur Aorta
> Rest-VSD




> Al

> LV-Dysfunktion

> Herzrhythmusstérungen, sowohl ventrikuldr als auch supraventrikuldr
> Infektion (Endokarditis) des klappentragenden Conduits

2.15 Kongenital korrigierte Transposition der grofen Arterien

Diagnostik

> Die Echokardiographie ist die wichtigste diagnostische Modalitat, da sie die
doppelte Diskordanz und assoziierte Anomalien (Ebstein-dhnliche Missbildung
der TK und TI, VSD, LVOTO und PS) nachweisen kann. Die systolische RV- und
LV-Funktion und der Schweregrad der Tl kdnnen qualitativ beurteilt werden.

> CMR liefert die intrakardiale Anatomie und die Anatomie der gropen Gefape.
Sie erlaubt die Quantifizierung von Ventrikelvolumen, -masse und EF und ist
insbesondere deshalb indiziert, weil die echokardiographische Beurteilung der
systolischen Funktion bei systemischen RVs schwierig und weniger zuverldssig ist.

> Langzeit-EKG, Event-Recorder und EPU kdnnen zur Erkennung von Arrhythmi-
en, progredientem AV-Block und zur Risikoabschatzung fiir SCD angezeigt sein.

> Eine Herzkatheteruntersuchung ist angezeigt, wenn die nichtinvasive Beurtei-
lung nicht schlissig oder die weitere Abklarung einer PH erforderlich ist (siehe
Abschnitte 1.2 und 1.3).

Medikamentdse Behandlung

Es gibt keine Daten, die die Hypothese stiitzen, dass ACE-Hemmer, ARB, Beta-
blocker oder MRA, allein oder in Kombination, die Prognose verbessern. Die routi-
nemapige Verordnung dieser Medikamente zur Verhinderung der Herzinsuffizienz
bzw. zur Verbesserung des Outcome kann daher nicht empfohlen werden.

Bei Vorliegen einer manifesten Herzinsuffizienz kénnen Diuretika eine Linderung
der Symptome bewirken. Obwohl es keine ausreichenden Studiendaten zur medika-
mentdsen Therapie der Herzinsuffizienz bei diesem Herzfehler gibt, kdnnen , klassi-
sche" Medikamente zur Herzinsuffizienztherapie eine Verbesserung bringen.




Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir Eingriffe bei kongenital korrigierter Transposition der
grofen Arterien

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Bei symptomatischen Patienten mit schwerer Tl und
erhaltener oder leicht reduzierter systolischer
Funktion des systemischen RV (EF >40 %) ist ein
TK-Ersatz indiziert.

Bei asymptomatischen Patienten mit schwerer Tl und

progredienter systemischer RV-Dilatation und/oder

leicht reduzierter systolischer Funktion des systemi- lla C
schen RV (EF >40 %) sollte ein TK-Ersatz in Erwdgung

gezogen werden.

Die biventrikuldre Stimulation sollte im Falle eines
komplettem AV-Blocks oder bei >40 % Ventrikelstimu-

lationsbedarf im Rahmen einer Schrittmachertherapie = <
in Betracht gezogen werden.

Bei symptomatischen Patienten mit schwerer Tl und

mehr als leicht reduzierter systolischer Funktion des c

systemischen RV (EF <40 %) kann ein TK-Ersatz in
Betracht gezogen werden.

Die Insuffizienz der systemischen AV-Klappe (Trikuspidalklappe) steht haufig im
Mittelpunkt der chirurgischen Behandlung. Eine Korrektur ist selten zielfiihrend
und in der Regel ist der Klappenersatz die Behandlung der Wahl. Die prdoperative
systemische rechtsventrikuldre Ejektionsfraktion (RVEF) <40 %, PAP >50 mmHg,
Vorhofflimmern und die Klassen Ill bis IV der New York Heart Association (NYHA)
sind mit der Spatsterblichkeit assoziiert.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung
Patienten mit ccTGA bendtigen in jahrlichen Abstanden eine lebenslange Nachsorge
in einem spezialisierten EMAH-Zentrum. Zu beachtende Spatkomplikationen sind:

> Dysfunktion und Versagen des systemischen RV
> Progrediente TI (systemische AV-Klappe)
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> LVOTO

> Kompletter AV-Block (2% Verlust der AV-Uberleitung pro Jahr); tritt haufiger
nach VSD-Korrektur und/oder TK-Ersatz auf und kann wahrend der Schwan-
gerschaft auftreten

> VTs (extrem selten).

2.16 Conduit vom rechten Ventrikel zur Pulmonalarterie

Diagnostik

> Die Echokardiographie liefert Grope, Form und Funktion beider Ventrikel, PI, Tl
und assoziierte Anomalien. Gradienten iber das Conduit sind mdglicherweise
schwierig zu messen und unzuverldssig. Zur Beurteilung von Conduit-Stenosen
sollte der Uber die TI-Flussgeschwindigkeit abgeschatzte systolische RV-Druck
herangezogen werden.

> CMR wird zur Quantifizierung von Conduit-Stenose und/oder Regurgitation,
RV-Volumen, -Masse und -Funktion sowie zur Beurteilung der PAs eingesetzt.

> CMR/CCT sind hilfreich fiir die Evaluierung der Koronararterien und ihrer
Lagebeziehung zum Conduit sowie anderer Strukturen zum Retrosternum.

> Eine Herzkatheteruntersuchung mit hdmodynamischer Beurteilung ist immer
erforderlich, wenn eine Intervention in Betracht gezogen wird. Die Angiogra-
phie gibt Aufschluss tber den Grad der Stenose, periphere PA-Stenosen und
die Koronaranatomie (Anomalien/ abnormer Verlauf)

Indikationen zur Intervention

Empfehlungen fiir Interventionen bei rechtsventrikular-
pulmonalarteriellem Conduit

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Fur symptomatische Patienten mit RVSP >60 mmHg

(bei reduziertem Fluss auch niedriger) und/oder

schwerer PI? wird eine Intervention empfohlen, wobei ©
der Katheterintervention (TPVI) der Vorzug zu geben

wird, wenn sie technisch mdéglich ist.
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Empfehlungen fiir Interventionen bei rechtsventrikular-
pulmonalarteriellem Conduit (Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Asymptomatische Patienten mit schwerer RVOTO und/

oder schwerer PI° sollten fiir eine Intervention in Betracht

gezogen werden, vorzugsweise eine Katheterinterven-

tion (TPVI), falls technisch mdglich, wenn mindestens

eines der folgenden Kriterien vorliegt:

> Verminderung der objektiven kdrperlichen
Belastbarkeit (Spiroergometrie)

> Progrediente RV-Dilatation mit RVESVi >80 ml/m?
und/oder RVEDVi >160 mi/m? und/oder Progression
der Tl auf zumindest mittelschwer

> Progrediente systolische RV-Dysfunktion

> RVSP >80 mmHg.

?Regurgitationsfraktion mittels CMR >30-40 %.

lla (o4
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Regelmapige Nachuntersuchungen, mindestens einmal jéhrlich, werden empfoh-
len. Besondere Aufmerksamekeit sollte der korperlichen Leistungsfahigkeit (CPET),
dem RVSP (Conduit-Gradient), der RV-Funktion, der Tl und auftretenden Arrhyth-
mien gewidmet werden.

2.17 Univentrikuldres Herz

Dieser Abschnitt befasst sich mit den unoperierten und palliativ behandelten uni-
ventrikuldren Herzen (UVH). Fir Patienten nach einer Fontan-Operation siehe Ab-
schnitt 2.18.

Diagnostik

> TTE liefert Informationen (iber die Anatomie und den Verlauf der Herzfunktion
wahrend der Nachbeobachtung. Bei der echokardiographischen Untersuchung
ist ein segmentaler Ansatz erforderlich, da UVH immer komplex sind und eine
Vielzahl von Anomalien in Situs, Orientierung und Verbindungen der Struktu-
ren aufweisen kdnnen.




Grundlegende TTE-Parameter/Probleme/Punkte bei der Diagnose von UVH sind:
- Abdominaler und atrialer Situs

- Position des Herzens im Thorax und Lage der Herzspitze

- Veno-atriale, AV- und ventrikulo-arterielle Verbindungen

- Es miissen morphologische und hdmodynamische Informationen Gber das
gesamte Herz gewonnen werden

- Die exakte Anatomie der ventrikulo-arteriellen Verbindung und ihr funktio-
neller Status missen beurteilt werden, mit besonderem Augenmerk auf die
Obstruktion in Richtung Aorta oder Lungengefapbett

- Die AV-Klappenfunktion sollte unter besonderer Beriicksichtigung einer
Insuffizienz bewertet werden.

- Ventrikelfunktion/-hypertrophie
- ASD/VSD-Typ, GréBe, Anzahl, Lage

- Aorta ascendens, Aortenbogen und Aorta descendens; Koarktation erken-
nen/ausschlieBen

- PAs - Hauptstamm, Aste und Quellen der pulmonalen Blutversorgung
- Visualisierung von Shunts (Blalock-Taussig, Waterston, usw.).

CMR ist die Bildgebungsmodalitdt der Wahl fir die extrakardiale Anatomie,
einschlieBlich vends-atrialer und ventrikulo-arterieller Verbindungen (CCT ist
eine Alternative). Detaillierte morphologische Informationen zur intrakardialen
Anatomie sind ebenfalls zu erhalten. Die CMR ist auch die Methode der Wahl
zur Quantifizierung des ventrikuldren Volumens, der EF und der Perfusions-
verteilung in linke und rechte Lunge.

Eine Herzkatheteruntersuchung ist zur hdmodynamischen Beurteilung erfor-
derlich, wenn eine Intervention in Betracht gezogen wird, insbesondere zur
Erhebung des PAP und transpulmonalen Gradienten (PVR ist in diesem Rah-
men oft schwierig zu beurteilen). Sie ist obligatorisch, wenn Patienten fir eine
Fontan-Operation evaluiert werden sollen. Die Beurteilung von systemisch-
zu-PA- oder Glenn-Shunts - und deren Folgeerscheinungen (Stenose der Lun-
gendste) und anderer vaskuldrer Anomalien (arteriovendse Kollateralgefape,
Fisteln usw.) - kann ebenfalls eine Katheterisierung erfordern.



Indikationen zur Intervention

Besondere Uberlegungen und Empfehlungen zur Intervention bei
univentrikuldren Herzen

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Es wird empfohlen, dass Erwachsene mit nicht
operiertem oder palliiertem UVH in spezialisierten
Zentren sorgfaltig abgeklart werden, einschlieflich
multimodaler Bildgebung sowie invasiver Untersu-
chungen, um zu entscheiden, ob sie von chirurgischen
oder interventionellen Verfahren profitieren kdnnen.

Nur gut ausgewahlte symptomatische zyanotische
Patienten sollten nach sorgfaltiger Beurteilung
(niedriger pulmonalvaskuldrer Widerstand, addaquate
Funktion der AV-Klappe(n), erhaltene Ventrikelfunktion)
als Kandidaten fir eine Fontan-Operation in Betracht
gezogen werden.

lla [of

Patienten mit erhéhtem pulmonalem Blutfluss - im
Erwachsenenalter unwahrscheinlich - sollten fir ein
PA-Banding oder die Straffung eines zuvor angelegten
Bandes in Betracht gezogen werden.

lla [of

Patienten mit schwerer Zyanose und vermindertem
pulmonalen Blutfluss, aber ohne erhéhten PVR oder
PAP, sollten fur einen bidirektionalen Glenn-Shunt in
Betracht gezogen werden.

lla C

Patienten mit schwerer Zyanose und vermindertem
pulmonalen Blutfluss, die nicht fur einen Glenn-Shunt
geeignet sind, kdnnen fir einen systemarteriell-pulmo-
nalarteriellen Shunt in Betracht gezogen werden.

Herztransplantation und Herz-Lungen-Transplantation
sollten in Betracht gezogen werden, wenn es bei
Patienten mit schlechtem klinischen Status keine
konventionelle chirurgische Option gibt.

lla Cc
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Konservatives Management
Siehe Abschnitt 1.3 fir fiir das Management zyanotischer Patienten und die Rolle
einer spezifischen PAH-Therapie bei Lungengefdperkrankungen.

Empfehlungen zur Nachuntersuchung
Eine regelméBige Evaluierung - mindestens jahrlich - in einem spezialisierten
EMAH-Zentrum ist erforderlich.

2.18 Patienten nach Fontan-Operation

Diagnostik

>

Die Echokardiographie liefert Informationen zur Ventrikel- und Klappenfunk-
tion. Zur Darstellung der systemvends-pulmonalarteriellen Verbindung sind in
der Regel eine TEE oder andere bildgebende Verfahren erforderlich.

Jahrliche Blutuntersuchungen sollten Hdmatologie, Serumalbumin sowie Le-
ber- und Nierenfunktion umfassen. Bei Verdacht auf PLE ist die al-Antitrypsin-
Clearance zu bestimmen.

CMR ist hilfreich fir die Beurteilung der Fontan-Zirkulation, der Kollateralen und
der Pulmonalvenen (z.B. Obstruktion der rechten Pulmonalvene durch vergré-
Berten rechten Vorhof) und fiir Thromben (alternativ CCT). Die CCT erfordert
Erfahrung, um Strémungsartefakte zu erkennen und falsch-positive Thrombus-
diagnosen zu vermeiden. Die CMR wird routineméapig eingesetzt um Ventrikel-
volumina und -funktion, die Durchgangigkeit der Fontan-Anastomosen und
entsprechende Fliisse, Ausmap einer AV-Klappeninsuffizienz, einer subaortalen
Obstruktion und von Myokardfibrose zu bestimmen und Thromben zu erkennen.

Da Leberfunktionsstérungen, Leberzirrhose und Leberzellkarzinom typische
Komplikationen bei Fontan-Patienten sind, sollten regelmaBige Leberbildge-
bung (Ultraschall, Computertomographie, Magnetresonanz) und Laboruntersu-
chungen durchgefiihrt werden.

Eine Herzkatheteruntersuchung sollte bei unklaren Odemen, Verschlechte-
rung der korperlichen Leistungsfahigkeit, neu einsetzenden Herzrhythmussto-
rungen, Zyanose oder Hamoptysen grofziigig durchgefiihrt werden. Sie liefert
Informationen Uber die Ventrikel- und Klappen-Funktion, die Himodynamik
einschlieBlich PVR sowie Fontan-Obstruktionen und anomale Gefapverbindun-
gen (siehe oben). Die Integration von mit CMR bestimmten Flussraten (Cardiac
Output) kann eine prazisere Messung des PVR ermdglichen.



Medikamentdse Behandlung

> Antikoagulation: Blutstase im rechten Vorhof und Gerinnungsstérungen
kdnnen zu Thrombosen pradisponieren. Die Gefahr subklinischer, rezidivieren-
der Lungenembolien (die letztendlich zu einem Anstieg der PVR fiihren) und
systemischer Embolien haben dazu gefiihrt, dass ein Teil der Experten eine
lebenslange Antikoagulation empfiehlt. Es gibt jedoch keinen wissenschaft-
lichen Beweis fiir den Nutzen, weshalb sich die Handhabung von Zentrum
zu Zentrum unterscheidet. Eine Antikoagulation ist definitiv indiziert bei
Vorliegen oder der Anamnese von Vorhoftromben, Vorhofarrhythmien oder
thromboembolischen Ereignissen.

> Antiarrhythmische Therapie: Der Verlust des Sinusrhythmus kann eine
rasche hdmodynamische Verschlechterung und Vorhofarrhythmien auslésen.
Anhaltende Vorhofarrhythmien mit schneller AV-Uberleitung sollten als
medizinischer Notfall betrachtet werden. Die elektrische Kardioversion ist die
Hauptstiitze der Behandlung, da eine medikamentdse Therapie oft unwirksam
ist. Amiodaron kann zur Rezidivpravention wirksam sein, hat aber viele lang-
fristige Nebenwirkungen. Sotalol kann eine Alternative sein. Die Indikation zur
Radiofrequenzablation sollte grofziigig gestellt werden, obwohl es sich hierbei
um Arrhythmien handelt, die im Katheterlabor oft nur schwer zu behandeln
sind. Antitachykarde Vorhof-PMs kénnen helfen. Wenn eine AV-Stimulation
erforderlich ist, werden epikardiale Sonden benétigt. Das neue Auftreten von
Herzrhythmusstérungen sollte eine invasive hdmodynamische Abkldrung zur
Folge haben. Dariiber hinaus sollte ein proaktiver Einsatz der EPU und ggf. eine
Ablationstherapie in Betracht gezogen werden, einschlieplich einer Fontan-
Konversion mit begleitender Arrhythmie-Operation. Bei ausgewdhlten Patien-
ten kann eine ICD-Therapie in Betracht gezogen werden. Siehe Abschnitt 1.3.

> Therapie der PLE: Die medikamentdse Therapie ist nach wie vor eine
Herausforderung. Es wurden verschiedene Behandlungen vorgeschlagen
(nach Ausschluss hdmodynamischer Probleme), darunter Salzeinschrankung,
proteinreiche Erndhrung, Diuretika, ACE-Hemmer (m&glicherweise schlecht
vertrdglich), Steroide, Albumininfusion, Langzeit-Heparin subkutan, Anlage
einer Fenestrierung (katheterinterventionell) und schlieplich die Erwdgung
einer Transplantation.

> Pulmonale Vasodilatatoren: Endothelin-Rezeptor-Antagonisten und Phos-
phodiesterase-5-Hemmer kénnen bei ausgewdhlten Patienten mit erhdhtem
Lungendruck/-widerstand in Betracht gezogen werden, wenn der ventrikuldre
enddiastolische Druck nicht erhéht ist. Uber die routinemapige Anwendung
dieser Medikamente bei Fontan-Patienten liegen derzeit nur wenige Daten vor.




Indikationen zur Intervention

Besondere Uberlegungen und Empfehlungen zur Intervention nach einer
Fontan-Operation

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Anhaltende Vorhofarrhythmien mit schneller Av-Uberlei-
tung sind ein medizinischer Notfall und sollte umgehend
mit einer elektrischen Kardioversion behandelt werden.

Cc

Eine Antikoagulation ist bei Vorliegen oder der
Anamnese von Vorhoftromben, Vorhofarrhythmien
oder thromboembolischen Ereignissen angezeigt.

Es wird empfohlen, Frauen mit einer Fontan-Zirkulation
und stattgehabten oder bestehenden Komplikationen
von einer Schwangerschaft abzuraten.

Eine Herzkatheteruntersuchung wird mit niedriger
Schwelle bei unklaren Odemen, Verschlechterung der
korperlichen Leistungsfahigkeit, neu einsetzenden
Herzrhythmusstérungen, Zyanose und Hamoptysen
empfohlen.

Bei Patienten mit Herzrhythmusstérungen sollte ein
proaktiver Ansatz mit EPU und ggf. Ablation in lla ©
Betracht gezogen werden.

Ein regelmapige Leberbildgebung (Ultraschall, CT,
Magnetresonanz) sollte in Betracht gezogen werden.

Endothelin-Rezeptor-Antagonisten und Phosphodies-
terase-5-Hemmer kdnnen bei ausgewdhlten Patienten
mit erhéhtem Lungendruck/-widerstand in Betracht
gezogen werden, wenn der ventrikuldre enddiastoli-
sche Druck nicht erhoht ist.

Bei ausgewahlten Patienten mit signifikanter Zyanose
kann der Device-Verschluss einer Fenestrierung in
Betracht gezogen werden. Vor der Intervention ist
jedoch eine sorgfaltige Abklarung erforderlich, um die
Induktion eines systemvendsen Druckanstiegs oder
eines Abfalls des Herzzeitvolumens auszuschliefen.
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Empfehlungen zur Nachuntersuchung

Infolge dieser vielen komplexen Probleme ist die Versorgung von Fontan-Patien-
ten eine der wichtigsten Herausforderungen fiir EMAH-behandelnde Arzte. Alle
Fontan-Patienten sollten mindestens jahrlich nachuntersucht werden, mit Echo-
kardiographie, EKG, Bluttests und Belastungstests. Intervalle fiir CMR und Leberso-
nographie (oder Computertomographie) miissen individuell festgelegt werden. Es
erscheint verniinftig, beim ersten Besuch von Erwachsenen einen Ausgangsstatus
der Leber mittels Magnetresonanztomographie durchzufiihren, um die Intervalle
und Art der Nachsorge auf Grundlage der bereits bestehenden hepatischen Ver-
anderungen festzulegen. Zusatzlich sollten nach Ricksprache mit Hepatologen
jahrliche Nachuntersuchungen der Leber, zum Beispiel mit Lebersonographie und
Alpha-Fetoprotein-Messung, in Betracht gezogen werden.

Eine umfassende Abklarung ist zwingend bei Patienten mit Hinweisen auf ein Ver-
sagen des Fontan-Kreislaufs, wobei besonders darauf zu achten ist, selbst gering-
fligige Obstruktionen der cavopulmonalen Verbindung und des pulmonalvendsen
Rickflusses auszuschliefen, die eine relvante hdmodynamische Auswirkung ha-
ben kdnnen.

2.19 Koronaranomalien

Diagnostik

Die CCT ist die bevorzugte Technik zur Identifizierung von Koronaranatomien mit
hohem Risiko, wie intramuraler Verlauf, schlitzartiges Ostium, spitzwinkliger Ab-
gang, Abgang >1cm iiber dem sinotubuldren Ubergang.

Der Nachweis einer Ischdmie unter kdrperlische Belastung mittels moderner bild-
gebender Verfahren ist der Schilssel zur therapeutischen Entscheidungsfindung.




Indikationen zur Intervention
Empfehlungen zur Behandlung von Patienten mit Koronararanomalien

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

Nicht-pharmakologische funktionelle Bildgebung (z.B.
Kernspintomographie, Echokardiographie oder CMR
unter korperlicher Belastung) wird bei Patienten mit
Koronaranomalien empfohlen, um eine Myokardischdmie
zu best&tigen/auszuschlieBen.

A) Anomaler Koronararterienabgang aus der Lungenarterie (ACAPA)

Bei Patienten mit Abgang der linken Koronararterie
aus der PA (ALCAPA) wird eine Operation empfohlen.

Bei Patienten mit Abgang der rechten Koronararterie
aus der PA (ARCAPA) und Symptomen, die auf die
Koronaranomalie zuriickzufiihren sind, wird eine
Operation empfohlen.

Bei asymptomatischen Patienten mit ventrikuldrer
Dysfunktion oder einer Myokardischamie, die auf die
Koronaranomalie zuriickzufiihren ist, sollte eine
Operation der ARCAPA in Betracht gezogen werden.

lla Cc

B) Anomaler aortaler Ursprung der Koronararterie (AAOCA)

Eine Operation wird fiir die AAOCA bei Patienten mit
typischen Anginasymptomen empfohlen, bei denen
eine belastungsinduzierte Myokardischdmie im
passenden Versorgungsgebiet oder eine Hochrisiko-
anatomie® nachgewiesen ist.

Eine Operation sollte bei asymptomatischen Patienten
mit AAOCA (rechts oder links) und Nachweis einer
belastungsinduzierten Myokardischdmie in Betracht
gezogen werden.

IE] [of

Eine Operation sollte bei asymptomatischen Patienten
mit AAOLCA ohne Nachweis einer Myokardischdamie,
aber bestehender Hochrisikoanatomie® in Betracht
gezogen werden.

lla Cc
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Empfehlungen zur Behandlung von Patienten mit Koronararanomalien
(Fortsetzung)

Empfehlungen Empf.- Evidenz-
grad grad

B) Anomaler aortaler Ursprung der Koronararterie (AAOCA) (Fortsetzung)

Eine Operation kann bei symptomatischen Patienten
mit AAOCA auch in Betracht gezogen werden, wenn

sie weder den Nachweis einer Myokardischdmie noch ¢
auf eine Hochrisikoanatomie® haben.

Eine Operation kann bei asymptomatischen Patienten

mit AAOLCA ohne Myokardischdmie und ohne c

Hochrisikoanatomie® in Betracht gezogen werden,
wenn sie sich in jungen Jahren (<35 Jahre) vorstellen.

Bei asymptomatischen Patienten ohne Myokardischa-
mie und ohne Hochrisikoanatomie® wird von einer C
Operation bei AAORCA abgeraten.

AAOCA =anomaler Aortenursprung einer Koronararterie; AAOLCA =anomaler Aorten-

ursprung der linken Koronararterie; AAORCA =anomaler Aortenursprung der rechten

Koronararterie; ACAPA =Fehlabgang einer Koronararterie aus der Lungenarterie;

ALCAPA = Abgang der linken Koronararterie aus der Lungenarterie, Bland-White-Garland-

Syndrom; ARCAPA =Fehlabgang der rechten Koronararterie aus der Lungenarterie.

?Die Hochrisikoanatomie umfasst Merkmale wie einen intramuralen Verlauf, schlitzartiges
Ostium, spitzwinkliger Abgang, Abgang >1cm (iber dem sinotubuldren Ubergang.
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