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Infektiöse Endokarditis (IE) bei
Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern

Die infektiöse Endokarditis (IE) stellt eine
relevante Folgeerkrankung bei EMAH dar,
nichtzuletztaufgrundeinerzunehmenden
Verwendung von intrakardialem oder in-
travaskulärem prothetischem Material wie
Herzklappen und Schrittmachern.

Die Inzidenz der IE wird bei Vorliegen
eines angeborenen Herzfehlers etwa 27-

bis 44fach höher als in der Allgemeinbe-
völkerung geschätzt [1] mit einem hohen
Risiko für rekurrente Infektionen [2]. Des-
halb und um eine frühzeitige Diagnose-
stellung und Therapieeinleitung sicherzu-
stellen, sollten medizinisches Personal so-
wie Patienten geschult werden, klassische
Warnzeichen einer IE wie Fieber, Schüt-
telfrost, Nachtschweiß, Abgeschlagenheit,
Herzrhythmusstörungen oder Herzinsuffi-
zienz zu erkennen.

282 Die Kardiologie 5 · 2023

https://doi.org/10.1007/s12181-023-00617-0
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1007/s12181-023-00617-0&domain=pdf


Hier steht eine Anzeige.

K



Positionspapiere

Dieakuteund subakute IEmanifestiert
sich auch bei EMAH mit den oben ge-
nannten klassischen Zeichen. Bei deren
Vorliegen sowie bei unspezifischen Symp-
tomen wie subfebrilen Temperaturen und
Abgeschlagenheit ist eine sorgfältige und
rasche Klärung des IE-Verdachtes essenzi-
ell. Dies beinhaltet mikrobiologische Un-
tersuchung inklusive wiederholte Abnah-
me von Blutkulturen und ggf. ergänzen-
de serologischeUntersuchungenauf selte-
ne Erreger sowie die Durchführung einer
transthorakalen (TTE) bzw. transösopha-
gealen (TEE) Echokardiographie. Bei un-
klaren TTE/TEE Befunden, jedoch fortbe-
stehendem Verdacht kann insbesondere
bei vorbestehenden dysplastischen Klap-
penveränderungen, nach prothetischem
Klappenersatz oder Device-Implantation
eine 18F-FDG-PET/CT-Untersuchung erwo-
gen werden. Ein positiver Befund im PET
wurde 2015 als Major-Kriterium der En-
dokarditis in den ESC-Leitlinien ergänzt.
Die Sensitivität der multimodalen IE-Ab-
klärung erhöhte sich unter Einbeziehung
des 18F-FDG-PET/CT im Vergleich zu den
klassischen DUKE-Kriterien von 57,1 auf
83,5% [3]. Dies konnte in kleinen Single-
center-Studien bei EMAH mit vorwiegend
rechtsseitiger Endokarditis bestätigt wer-
den [4].

WichtigeBasis fürdieoptimaleBehand-
lung von EMAH mit IE ist ein interdiszipli-
näres Vorgehen mit Diskussion und The-
rapiefestlegung im „Endokarditis-Team“,
welches sich aus Sachkundigen der Kar-
diologie, Herzchirurgie und Infektiologie
zusammensetzen sollte.

Die Auswahl und Dauer der antimikro-
biellenTherapie erfolgen leitliniengerecht
in Abhängigkeit von Erreger und patien-
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Zusammenfassung

Trotz relevanter Rest- und Folgezustände wird die Nachsorge von Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) allzu oft nicht von/bei spezialisierten
und/oder zertifizierten Ärzten oder Zentren durchgeführt, obwohl sich im
Langzeitverlauf erhebliche Probleme entwickeln können. Zu den wichtigsten
Problemkonstellationen neben herzfehlerspezifischen Residuen, der Herzinsuffizienz
und Herzrhythmusstörungen gehören die infektiöse Endokarditis, pulmonale
Gefäßerkrankungen und pulmonale Hypertonie sowie Aortopathien. Hinzu treten
kardiale und nichtkardiale Komorbiditäten, psychische Belastungen einschließend.
Das vorliegende Positionspapier der Deutschen Gesellschaft für Kardiologie gibt
aktuelle Erläuterungen zu diesen Problemkreisen und unterstreicht die dringende
Notwendigkeit einer erfahrenen Nachsorge durch spezialisierte Ärzte oder Kliniken, da
Behandlungsschemata von erworbenen Herzerkrankungen nicht unbedingt auf AHF
übertragen werden können. Darüber hinaus wird die Notwendigkeit einer primären
und sekundären medizinischen Prävention unterstrichen, um die Krankheitslast sowie
die sozioökonomische Belastung und die Kosten in dieser besonderen Patientengruppe
zu verringern.

Schlüsselwörter
Angeborene Herzfehler · Erwachsene · Follow-up · Infektiöse Endokarditis · PulmonaleHypertonie ·
Aortopathien · Herzchirurgie · Psychokardiologie

teneigenen Risikofaktoren, wie z. B. dem
Vorliegen eines prothetischen Klappener-
satzes [5].

Während der Initialphase erfolgt die
antibiotischeBehandlung stets intravenös.
Bei ausgewählten Patienten kann eine am-
bulante Weiterführung der Antibiose nach
Stabilisierung erwogen werden. Bei kom-
pliziertemVerlauf sollte eine zeitnahe chir-
urgische Sanierung des Infektionsherdes
angestrebt werden, insbesondere bei Vor-
liegen eines perianulären Prozesses, einer
Herzinsuffizienz aufgrund einer schweren
Klappeninsuffizienz, nach embolischen Er-
eignissen oder bei einer Staphylococcus-
aureus-Infektion (Evidenzgrad I, B).

Eine antibiotische IE-Prophylaxe kann
besonders bei Eingriffen im Mund- und
Rachenraum sowie bei Spiegelung oder
Operationen der oberen Luftwege indi-
ziert sein. Auch Eingriffe im Bereich des
Magen-Darm-Traktes (Magenspiegelung,
Darmspiegelung) sindmit einemerhöhten
Risiko einer Bakteriämie vergesellschaftet.
Eingriffe am Urogenitaltrakt benötigen
bei sterilem Urin keine Prophylaxe. Aus
diesem Grund wurde zumindest bis zum
Jahr 2007 eine strenge antibiotische Pro-
phylaxe bei allen gefährdeten Personen
durchgeführt.

Seit dieser Zeit wurden die Empfehlun-
gen zur IE-Prophylaxe international deut-
lich reduziert, insbesondere imBereich der
erworbenen Herzerkrankungen. Die revi-
dierten Leitlinienempfehlungen der AHA

wurden von vielen europäischen Ländern
weitgehend inhaltsgleich umgesetzt oder
innationale Leitlinienempfehlungenüber-
nommen, z. B. von der European Society
of Cardiology [6], der Deutschen Gesell-
schaft für Kardiologie – Herz- und Kreis-
laufforschung (DGK) und der Paul-Ehrlich-
Gesellschaft für Chemotherapie [7]. Dabei
wurden die Indikationen zur IE-Prophylaxe
auf die Patientengruppe mit hohem Risi-
ko begrenzt (Evidenzgrad IIa C) und die
Durchführung generell auf eine einmali-
ge präoperative/präinterventionelle Gabe
eines oralen Antibiotikums reduziert. Ein
hohes Risiko wird insbesondere nach pro-
thetischem Herzklappenersatz sowie nach
vorausgegangener Endokarditis gesehen
(. Tab. 1).

Die deutsche Leitlinie erlaubt es al-
lerdings, über diese Hochrisikopatienten-
gruppe hinaus individualisiert nach Ab-
sprache mit dem betreuenden Zentrum
eineEndokarditisprophylaxezuempfehlen
[7]. Die praktische Durchführung folgt da-
bei den gültigen aktuellen Leitlinienemp-
fehlungen.

Prozeduren mit einem erhöhten IE-
Risiko sind insbesondere zahnärztliche
Eingriffe, welche eine Manipulation des
Zahnfleisches oder der Wurzelspitzen-
region beinhalten (Evidenzgrad IIa, C),
nicht jedoch eine oberflächliche Karies-
behandlung oder eine Lokalanästhesie
in gesundes Gewebe (Evidenzgrad III C).
Zudem wird in der aktuellen ESC-Leitlinie

284 Die Kardiologie 5 · 2023



Tab. 1 Indikation zur Antibiotikaprophylaxe einer IE gemäß ESC-Leitlinie (2015) [5]
Kardiale Erkrankungen mit dem höchsten Risiko für eine IE, bei denen eine Prophylaxe er-
wogen werden sollte, wenn ein Hochrisikoeingriff erfolgt

Empfeh-
lungsgrad

Evidenz-
grad

Eine Prophylaxe mit Antibiotika sollte nur in Betracht gezogen
werden bei Patientenmit dem höchsten Risiko für eine IE:
1. Patientenmit Klappenprothesen einschließlich Transkathe-
terklappenoder mit rekonstruiertenKlappen unter Verwen-
dung prothetischenMaterials
2. Patientenmit überstandener Endokarditis
3. Patientenmit angeborenen Vitien:
a. jegliche zyanotische Vitien
b. Bis zu 6 Monate nach operativer oder interventioneller Vitien-
korrektur unter Verwendung von prothetischemMaterial oder
lebenslang bei residuellem Shunt oder Klappeninsuffizienz

IIa C

Bei anderen Klappenerkrankungen oder angeborenen Vitienwird
eine Prophylaxe mit Antibiotika nicht empfohlen

III C

von einer IE-Prophylaxe bei Eingriffen am
Respirations-, Gastrointestinal- oder Uro-
genitaltrakt abgeraten (Evidenzgrad III, C).

DageringgradigeBakteriämien, z. B. bei
der täglichen Zahnhygiene, ebenso ein IE-
Risiko bergen, ist eine gute Mundhygie-
ne für kardiovaskuläre Risikopatienten es-
senziell. Neben der 2-mal jährlichen zahn-
ärztlichen Kontrolle sollte zudem auf eine
gute Hauthygiene und Wundversorgung
geachtet werden.

Zur Vorbeugung vor IE wird von Kör-
permodifikationen wie Tattoos und insbe-
sondere Piercings abgeraten wird [8].

In Bezug auf angeborene Herzfehler
gebendie ESC-Leitlinien eine Empfehlung
zur IE-Prophylaxe bei allen zyanotischen
Vitien sowie nach Korrektur mit prosthe-
tischem Material für 6 Monate postopera-
tiv/interventionell bzw. lebenslang, sofern
residuelle Klappeninsuffizienzen oder in-
trakardiale Shunts vorliegen (Evidenzgrad
IIa C).

Diese Empfehlungen werden durch
aktuelle, prospektive Daten des nieder-
ländischen CONCOR-Registers gedeckt
(n= 14.224; Follow-up 6,6± 4,0 Jahre),
welche im Langzeitverlauf >6 Monate
nach Implantation nicht klappentragen-
den, prothetischenMaterials kein erhöhtes
IE-Risiko bei EMAH aufzeigen konnten.

Im Gegensatz hierzu stellte das Vorlie-
gen klappentragender Prothesen einen si-
gnifikanten unabhängigen Risikofaktor für
die IE im Früh- und Langzeitverlauf dar (0
bis 6 Monate: Hazard Ratio (HR)= 17,29;
7,34–40,70; 6 bis 12 Monate: HR= 15,91;
6,76–37,45; nach >12Monaten: HR=5,26;

3,52–7,86) [1]. Aktuelle Daten des deut-
schennationalenRegisters für angeborene
Herzfehler belegen die hohe IE-Inzidenz
nach operativem oder interventionellem
Pulmonalklappenersatz, welche in einem
medianen Follow-up-Zeitraumvon10 Jah-
ren/Patient 4,8% betrug. Unter Verwen-
dung biologischer Klappen auf der Basis
boviner Jugularvenen,wiez. B.nachperku-
tanem Klappenersatz mit einer Melody®-
Prothese, lag die Inzidenz mit 7,5% höher
[9].

Vergleichbar wurde das IE-Risiko in ei-
ner prospektiven Studie zum Langzeitver-
lauf nach Melody®-Klappenimplantation
mit 2%/Patientenjahr berechnet und stell-
te in diesemKollektiv dieHauptursache für
eine vorzeitige Mortalität dar [10].

Insbesondere nach prothetischem
Klappenersatz sollte somit lebenslang
auch bei EMAH zwingend eine Endokar-
ditisprophylaxe erfolgen.

Eine klare Empfehlung gegen eine
IE wird in den 2015 ESC-Leitlinien bei
Patienten mit moderatem Risiko ausge-
sprochen (Evidenzgrad III C) [5]. Begründet
wird dies durch fehlende randomisierte
placebokontrollierte Studien, einem nied-
rigen abgeschätzten Endokarditisrisiko
von 1:46.000 im Rahmen von zahnärztli-
chen Eingriffen [11] sowie dem Ziel einer
Vermeidung von Antibiotikaresistenzen.

Im Widerspruch hierzu belegen kleine-
re Studien und Register das erhöhte IE-
Risiko bei angeborenem Herzfehler gerin-
ger oder moderater Komplexität wie bi-
kuspiden Aortenklappen oder Ventrikel-
septumdefekten. So stellten die bikuspide

Aortenklappe und der Ventrikelseptum-
defekt mit 14,6% bzw. 11% die häufigs-
ten prädisponierenden Faktorenbei 82 be-
stätigten IE-Fällen in einer aktuellen mo-
nozentrischen iranischen Studie dar [12].
Vergleichbare Daten zeigten sich in einer
portugiesischenEMAH-Kohorte (96 EMAH,
15,8± 10,9 Jahre Follow-up) [13]. Regis-
terstudien bemessen das Endokarditisrisi-
ko im Falle des unkorrigierten Ventrikel-
septumdefektes im Erwachsenenalter mit
2,7%/1000 Patientenjahre [9]. Hierbei ist
zu beachten, dass die IE bei Ventrikelsep-
tumdefekten aufgrund des Venturi-Effekts
bei Links-Rechts-Shunt in der Regel mit
einer Beteiligung der rechtsseitigen Triku-
spidal- oder Pulmonalklappe einhergeht.

Kritisch sei angemerkt, dass die noch
vor wenigen Dekaden propagierten Kri-
tikpunkte einer geringen Effizienz der IE-
Prophylaxe und Gefahren, wie z. B. Ana-
phylaxie nach Antibiotikagabe, einer wis-
senschaftlichen Überprüfung nicht stand-
halten konnten.DieAntibiotikaprophylaxe
der Endokarditis istwirksamund selbst un-
ter ökonomischer Betrachtung im Hinblick
auf die Kosten-Nutzen-Relation effizient
[14].

Da große randomisierte Studien in die-
sem Bereich weiterhin fehlen, sprechen
sich die Autoren des aktuellen Positions-
papiers, auch unter Berücksichtigung der
hohen Inzidenz einer IE bei EMAH, für (!)
eine individualisierte Entscheidung zur IE-
Prophylaxe bei AHF mit moderatem und
hohem Risiko in Abhängigkeit vom ge-
plantenEingriffunddenpatienteneigenen
Charakteristika aus.

In den Empfehlungen zur IE-Prophyla-
xe werden vorwiegend Erreger des Mund-
Rachen-Raumes (Viridans-Streptokokken)
berücksichtigt, und der Einsatz von Amo-
xicillin als Erstlinientherapie bzw. von Clin-
damycin als Reservemedikament bei be-
kannter Amoxicillin-Allergie wird empfoh-
len.

In rezenten Studien bei EMAH zeig-
te sich zunehmend ein abweichendes
Spektrum IE-verursachender Erreger, mit
einer Dominanz der Staphylokokken-In-
fektionen, gefolgt von Streptokokken und
Enterokokken [10], von denen insbeson-
dere die Staphylokokken-Infektionen mit
schweren Verläufen assoziiert wurden.
Deshalb wird vor kardialen Eingriffen
wie einer Device-Implantation (Evidenz-
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Tab. 2 Klassifizierung der PHbei angeborenenHerzfehlern unter Berücksichtigung der anatomischen, klinischen undpathophysiologischenGege-
benheiten

1 Eisenmenger-Syndrom Alle großen intra- und extrakardialen Herz-/Gefäßanomalienmit initialem systemikopulmonalemBlutfluss
(Shunt), bei denen im Verlauf der Erkrankung der pulmonale Gefäßwiderstand (PVR) stark ansteigt und
bei dem es konsekutiv zu einem bidirektionalen Shunt oder zur vollständigen Shuntumkehr (Blutfluss vom
Lungen- zum Systemkreislauf) kommt
Klinisch bestehen zumeist eine Zyanose, eine sekundäre Erythrozytose und eine zyanosebedingteMultior-
ganbeteiligung

2 Links-Rechts-Shunts
Korrigierbar (interventionell
oder chirurgisch)
Nicht korrigierbar

Mittelgroße bis große Defekte mit gering- bis mittelgradigem systemikopulmonalemBlutfluss, aber ohne
Zyanose unter Ruhebedingungen

3 PulmonalarterielleHy-
pertonie (PAH), zufällig
mit einemangeborenen
Herzfehler assoziiert

Die pulmonalarterielle Hypertonie (PAH) ist zufälligmit einem angeborenen Herzfehler assoziiert
Es besteht ein deutlich überhöhter Lungengefäßwiderstand (PVR) in Gegenwart KLEINER angeborener
Defekte, die NICHT primär für die Entwicklung eines überhöhten PVR verantwortlich sind (bei Erwachsenen
typischerweise Ventrikelseptumdefektmit einem echokardiographisch gemessenen effektiven Diameter
<1cm Durchmesser oder Vorhofseptumdefekt von <2cm effektivemDurchmesser)
Das klinische Bild ähnelt stark einer idiopathischen PAH
Ein Defektverschluss ist kontraindiziert. (n.b.: der gemessene Diameter kennzeichnet nicht immer die hä-
modynamische Relevanz des Vitiums! Zur exakteren Beurteilung der Shunthämodynamikmüssen Druck-
gradienten, Shuntgröße und -richtung sowie das Verhältnis von Lungen- und Systemfluss (Qp/Qs) Berück-
sichtigung finden)

4 PulmonalarterielleHy-
pertonie nach reparativer
Behandlung

Nach operativer Reparatur des AHF persistierende oder innerhalb von Monaten oder Jahren wiederkehren-
de pulmonalarterielle Hypertonie ohne hämodynamisch relevante Re-/Restshunts

grad I, A) oder einem Klappenersatz
(Evidenzgrad IIa, C) eine intravenöse
antibiotische Prophylaxe mit Cefazolin
als Staphylokokken-wirksamem Präparat
empfohlen. Zwei Wochen vor einem der-
artigen Eingriff sollten zudem mögliche
dentale Infektionsherde saniert werden.

Pulmonale Hypertonie bei
Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern

PulmonalvaskuläreErkrankungenundpul-
monale Hypertonie (PH) gehören zu den
wichtigstenSpätkomplikationenbeiEMAH
[15]. Etwa4–8%der anüberregionaleZen-
tren angebundenen EMAH haben eine kli-
nisch relevante pulmonalarterielle Hyper-
tonie (PAH) [16]. Zudem ist bekannt, dass
ca. 3% der EMAH (solche mit einfachen
und korrigierten Herzfehlern eingeschlos-
sen) im Laufe des Lebens eine PH/PAH ent-
wickeln [17–19]. Dabei ist die klinischeMa-
nifestation der PH/PAH bei EMAH sehr he-
terogen. Damit zusammenhängend, sind
auchdiemöglichenBehandlungsoptionen
unterschiedlich,wobei jenachPAH-Phäno-
typ eine medikamentöse Therapie oder ei-
ne interventionelle/operative Behandlung
in Betracht kommt [20].

Insgesamt ist die Indikation zumShunt-
verschluss im Erwachsenenalter bei Vor-

liegen einer PAH sehr zurückhaltend zu
stellen, da dies mit einer prognostischen
Verschlechterung assoziiert sein kann
[21]. Eine solche Entscheidung bedarf
in jedem Fall einer Diskussion mit er-
fahrenen EMAH-Kardiologen sowie der
Anbindung an ein überregionales EMAH-
Zentrum. Hierbei stehen die pathophy-
siologischen und prognostischen Aspekte
des Shuntverschlusses im Vordergrund,
die technische Machbarkeit des Defekt-
verschlusses ist nachrangig [15, 22, 23].
Insbesondere im Bereich der medika-
mentösen Therapie (neue Medikamente)
wurden in den vergangenen 2 Jahrzehn-
ten wichtige Fortschritte gemacht, die die
Behandlungsoptionen von EMAH deutlich
erweitert haben.

Im Rahmen der Neuerstellung der
relevanten Leitlinien der europäischen
Gesellschaft für Kardiologie (ESC) für
EMAH sowie PH hat sich die PH/PAH-
Definition geändert [15, 22]. Diese umfas-
sen insbesondere die Neudefinition der
PH als ein pulmonalarterieller Mitteldruck
(mPAP) >20mmHg (bislang 25mmHg)
sowie die Definition der präkapillären PH
(PAH) als mPAP >20mmHg kombiniert
mit einem Wedge-Druck <15mmHg und
einem pulmonalvaskulären Widerstand
>2 (ESC PH Leitlinie) oder 3 (ESC EMAH
Leitlinie) Wood-Einheiten [15, 22]. Für

die Praxis wird dieser Unterschied wohl
keine besondere Relevanz haben, da die
typischen EMAH mit PAH deutlich höhere
pulmonalvaskuläre Widerstände aufwei-
sen.

Die invasive hämodynamische Mes-
sung ist damit weiterhin von zentraler
Bedeutung für die Diagnosestellung der
PAH bei EMAH. Ausnahmen können EMAH
mit großen druckangleichenden Shuntvi-
tien auf ventrikulärer oder arterieller Ebe-
ne und Zyanose (Eisenmenger-Syndrom)
darstellen, bei denen auch echokardio-
graphisch eine Diagnosestellung möglich
ist.

Die Klassifizierung der PH bei angebo-
renen Herzfehlern erfolgt unter Berück-
sichtigung der anatomischen, klinischen
und pathophysiologischen Gegebenhei-
ten (. Tab. 2).

Die klinische Diagnostik erfordert eine
multidisziplinäre Zusammenarbeit bei kli-
nischem Verdacht (der grundsätzlich bei
allen Erwachsenen mit aktuellen und vor-
angegangenen Shuntvitien bestehen soll-
te) auf PAH zwischen Kardiologen, Pulmo-
logen und Radiologen. Neben der grund-
legenden körperlichen Untersuchung
hat insbesondere die Echokardiographie
einen zentralen Stellenwert [15, 22]. Diese
wird ergänzt durch Elektrokardiogramm
(EKG), Röntgen-Thorax-Untersuchung,
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Lungenfunktionstests, Blutgasanalyse,
Laboranalysen (einschließlich immunolo-
gischer Untersuchungen), Ventilations-/
Perfusionsszintigraphie (V/Q-Scan) sowie
CT und Kardio-MRT. Obwohl echokardio-
graphische Kriterien zum PAH-Screening
etabliert wurden, ist zur Diagnosesiche-
rung bei begründetem PAH-Verdacht
eine invasive Herzkatheteruntersuchung
erforderlich.

Eine früheDiagnosekanndurchErmög-
lichung einer zeitgerechten chirurgischen
oder interventionellen Korrektur sowie der
Anwendungoraler PAH-Medikamente den
klinischen Verlauf und die Prognose ver-
bessern und ist entsprechend entschei-
dend. Zusätzlich zu den in den aktuel-
lenLeitlinienempfohlenenechokardiogra-
phischen Screeningkriterien ist bei EMAH
häufig eine differenzierte und multimoda-
le Bildgebung erforderlich. Diese umfasst
neben der Schnittbildgebung (Cardio-CT
undCardio-MRT) [24–26] insbesonderedie
transösophageale Echokardiographie zur
genauerenanatomischenBeurteilung, ins-
besondere von Shuntdefekten im Vorhof-
bereich sowie von AV-Klappenvitien [27,
28].

Im Rahmen der Nachsorge sind re-
gelmäßige klinische Untersuchungen, 12-
Kanal-EKG-Ableitungen, 6-min-Gehtest-
untersuchungen, transthorakale Echo-
kardiographie, (NT-pro)-BNP-Messungen
und allgemeine labormedizinische Unter-
suchungen zu empfehlen. Bei stabilem
Krankheitsverlauf sind regelhafte Herzka-
theteruntersuchungen zur Therapiesteue-
rung in der Regel nicht zielführend und
können bei Eisenmenger-Konstellation
gefährlich sein.

Empfohlene Allgemeinmaßnahmen
umfassen die regelmäßige Immunisie-
rung gegen Influenza und Pneumokok-
ken, die psychologische Betreuung sowie
Empfehlung zur moderaten körperlichen
Aktivität.

Nichtkardiale Operationen können mit
einer deutlich erhöhten Morbidität und
Mortalität assoziiert sein und sollten des-
halb an einem Zentrum mit EMAH-Exper-
tise durchgeführt werden.

Zudem ist in der Regel von einer
Schwangerschaftbeihohemmütterlichem
(maternale Mortalität bis zu 30–50%) und
kindlichem Risiko abzuraten [29].

BeiVorliegeneinerZyanoseistvoneiner
routinemäßigen Phlebotomie abzusehen.
Die regelhaft zu beobachtende sekundäre
Erythrozytose ist als physiologische Ad-
aptation anzusehen, und routinemäßige
Aderlässe sind zu unterlassen, da sie zu Ei-
senmangelsituationenmit reduzierter kör-
perlicherLeistungsfähigkeitunderhöhtem
Risiko für zerebrale Ereignisse führen.

Die spezifische, zielgerichtete Pharma-
kotherapie ist von besonderer Bedeutung
und mit einer symptomatischen und in
der Regel auch prognostischen Verbes-
serung von PAH/EMAH verbunden. Pati-
enten mit Eisenmenger-Syndrom profitie-
ren symptomatisch insbesondere von ei-
ner Therapie mit Endothelin-Rezeptor-An-
tagonisten (ERA) [30]. Alternativ können
auch (z. B. bei Unverträglichkeiten oder
Bedenken bezüglich der Leberfunktion)
Phosphodiesterase-Hemmer (z. B. Sildena-
fil) eingesetzt werden, wobei die Evidenz-
lage für diese Substanzklasse bei Eisen-
menger-Patienten schwächer ist.

Bei ausbleibender symptomatischer
Verbesserung ist auch eine orale Kombi-
nationstherapie indiziert [21, 31, 32].

Eine subkutane oder intravenöse The-
rapie sollte bei therapierefraktären Symp-
tomen unter oraler Kombinationstherapie
erwogen werden, bedarf jedoch aufgrund
derbestehendenShuntverhältnisse (Risiko
zentraler, z. B. zerebraler Embolien) beson-
derer Vorsicht undAbstimmungmit einem
Expertenzentrum.

Die Datenlage zur inhalativen Prosta-
zyklin-TherapiebeiEisenmenger-Syndrom
ist begrenzt [33] und die Therapie durch
die kurze Halbwertszeit der Substanz mit
kurzen Applikationsintervallen limitiert.

Eine besondere Patientengruppe stel-
len Erwachsene mit PAH nach Verschluss
eines Shuntvitiums dar. Diese Patienten-
gruppe hat eine deutlich eingeschränkte
Prognose [21, 34] und sollte entsprechend
aggressiv behandelt werden. Eine Progno-
severbesserung ist in prospektiv, randomi-
sierten PAH-Studien für die Therapie mit
Macitentan oder Selexipag belegt [35, 36].

Vor dem Hintergrund der schlechteren
Prognose dieser Patienten verglichen mit
anderenEMAHmitPAHsollteauchproakti-
vere Therapieeskalation erwogen werden.
Hierbei sollten auch der mögliche Nut-
zen neuerer Substanzen sowie ggf. bei
ausgeprägter klinischer Verschlechterung

eine subkutane/intravenöse Prostazyklin-
Therapie erwogen werden.

Aortopathien bei Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern

Als Aortopathie bezeichnet man eine
umschriebene oder generalisierte Er-
weiterung der Aortenwurzel oder der
aufsteigenden oder absteigenden Aorta.
Diese kann progredient sein und zu Aor-
tenaneurysmata, Aortendissektionen oder
Aortenrupturen prädisponieren. Sie fin-
det sich häufig bei genetisch bedingten,
syndromalen Erkrankungenmit Aortenbe-
teiligung (z. B. Marfan- oder Loeys-Dietz-
Syndrom) sowie im natürlichen oder im
postoperativen bzw. postinterventionel-
len Verlauf von angeborenen Herzfehlern
(AHF) [37–39].

Bei AHF wurde die Bedeutung von
Aortenerkrankungen bisher weitgehend
unterschätzt, obwohl diese mit zuneh-
mendem Patientenalter und zunehmen-
der Komplexität der AHF an Bedeutung
gewinnen [37, 38, 40].

Nach dem bisherigen Kenntnisstand
sind Erwachsene mit folgenden AHF be-
sonders gefährdet, eine Aortopathie mit
Aortenektasie und Aortenaneurysmen
zu entwickeln: bikuspide Aortenklap-
pe, Aortenisthmusstenose, konotrunkalen
Anomalien wie der Fallot-Tetralogie, eine
Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumde-
fekt, ein Doppelauslassventrikel („double-
outlet ventricle“), ein Truncus arteriosus,
eine Transposition der großen Arterien,
einhypoplastisches Linksherzsyndrom,ein
univentrikuläres Herz mit Pulmonalsteno-
se/-atresie sowie bei aortopulmonalem
Fenster, bei Aortenbogenanomalien oder
nach Fontan-Operation auf. Hinzu kom-
men syndromale Störungen einschließlich
Marfan-, Loeys-Dietz-, Turner-, Noonan-
oder Williams-Beuren-Syndrom. Darüber
hinaus treten Aortopathien häufig nach
operativen Eingriffen an der Aorta auf,
z. B. nach einer arteriellen Switch-Operati-
on bei Transposition der großen Arterien
oder nach einer Ross-Operation [37, 38,
41–43].

Eine „Aortopathie“ ist histologisch
durch degenerative Veränderungen der
Aortenwand gekennzeichnet, die häufig
als aortale Mediadegeneration beschrie-
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ben werden und die mit einer Aortenekta-
sie oder Aneurysmabildung einhergehen.

Die histologischen Veränderungen der
Aortenwand werden häufig als „zystische
Medianekrose“ bezeichnet, obwohl dies
unzutreffend ist, da histopathologisch kei-
ne „Zysten“ nachweisbar sind. Dieser Pro-
zess ist vielmehr durch eine Degenerati-
on und Fragmentierung elastischer Fasern,
einen nicht entzündlichen Verlust glatter
Muskelzellen und die Ansammlung baso-
philer Grundsubstanz in zellarmen Berei-
chen der Media gekennzeichnet [44].

Derartige Veränderungen sind am
deutlichsten bei genetisch bedingten Er-
krankungenwie demMarfan- oder Loeys-
Dietz-Syndrom, anderen Bindegewebser-
krankungen mit vaskulärer Beteiligung
(z. B. vaskuläres Ehlers-Danlos-Syndrom,
Turner- oder Noonan-Syndrom) [45].

Bei nichtsyndromalenAHF ist die oben
erwähnte Mediadegeneration der Aorta
qualitativ ähnlich, aber quantitativ weni-
ger ausgeprägt. Sie treten nicht nur bei
komplexen, sondern auch bei einfachen
AHF auf und spiegeln möglicherweise
einen gemeinsamen Entwicklungsfehler
wider, der die Aortenwand schwächt,
eine Aortenerweiterung verursacht, die
Aortenelastizität verringert und die Aor-
tensteifigkeit erhöht [39, 46–48].

Dieses Konzept der Aortenerweite-
rung verschiebt die Hypothese über den
zugrunde liegenden Pathomechanismus
von der sog. „poststenotischen Dilatation“
zur „primären, intrinsischen“ Aortopathie.

Klinisch relevant ist eine Aortopathie,
da diese fortschreiten und die Betroffe-
nen dem Risiko eines Aortenaneurysmas
und einer Aortendissektion oder -ruptur
aussetzen kann.

Erwähnenswert ist, dass eine Aorto-
pathie auch eine hämodynamische Re-
levanz besitzen kann. So kann eine er-
höhte Aortensteifigkeit über eine aorto-
ventrikuläre Interaktion eine linksventri-
kuläre Hypertrophie, einen verminderten
Koronararterienfluss, eine linksventrikulä-
re Insuffizienz und ggf. auch eine progre-
diente Aortenklappenregurgitation indu-
zieren [38, 47–49].

Bei der Bewertung der Aortenverän-
derungen müssen allerdings gravierende
Unterschiede gegenüber Aortopathien bei
nicht-angeborenen Erkrankungen berück-
sichtigtwerden.Dabei ist zubeachten,dass

der Entscheidungsprozess stark vom zu-
grunde liegenden AHF oder der Grunder-
krankung (z. B. Marfan-Syndrom) abhängt.

Umpotenziell verheerendenKomplika-
tionen, insbesondere eine Aortendissek-
tion oder -ruptur, zu verhindern, ist es
unerlässlich,Risikopatienten frühzeitig zu
identifizieren und sie ggf. prophylaktisch
zu behandeln oder ihnen rechtzeitig eine
geeignete chirurgische oder interventio-
nelle Behandlung zukommen zu lassen.

Für die Erfassung pathologischer Aor-
tenveränderungen ist der Einsatz von
Schnittbildverfahren unerlässlich. An ers-
ter Stelle steht sicherlichdie transthorakale
Echokardiographie. Ihre Aussagekraft ist
dadurch limitiert, dass sich nicht alle
Abschnitte der Aorta ausreichend gut
einsehen lassen. Dies gilt insbesondere
für die thorakale Aorta ascendens und
descendens.

Eine konventionelle Röntgenaufnah-
me des Thorax liefert nur eine erste, aber
mit wenig Aufwand und Belastung zu
erhaltende Information über aortale Ver-
änderungen. Eine komplette Darstellung
der Aorta gelingt demgegenüber mit der
Magnetresonanztomographie (MRT), der
Computertomographie (CT) sowie der
invasiven Aortographie. Für wiederholte
Verlaufsbeobachtungen ist – bei fehlen-
der Kontraindikation – insbesondere die
MRT geeignet, da sie ohne ionisierende
Strahlen auskommt [50–52].

Die sehr detailgenauen CT-Untersu-
chungstechniken kommen vorzugsweise
bei Indikationen zur Anwendung, die
nur eine sehr kurze Untersuchungszeit
zulassen.

Zunehmend Bedeutung erlangen mo-
lekulargenetische Untersuchungen, mit
deren Hilfe es möglich ist, eine ursäch-
liche Zuordnung vorzunehmen. Dies gilt
insbesondere für Krankheitsbilder, die
als „thorakale Aortenaneurysmen und
Dissektionen“ (TAAD) bezeichnet werden
sowie für syndromale Erkrankungen mit
Aortenbeteiligung, wie z. B. das Marfan-
oder Loeys-Dietz-Syndrom. Die Zuord-
nung zu einem dieser Krankheitsbilder
kann für die weitere Patientenführung,
die medikamentöse Behandlung sowie
für Entscheidung über Art und Zeitpunkt
operativer oder interventioneller Behand-
lungen entscheidend sein (Erbel R et al.
2014; ESC Guidelines) [53, 54].

Für die Sinnhaftigkeit und Durchfüh-
rung einer medikamentösen Prophylaxe
zurVerhinderungeinerprogredientenAor-
tenerweiterung existieren allenfalls Daten
für das Marfan-Syndrom, nicht aber für
Aortopathien bei AHF.

Für viele gängige Aortenerkrankungen
existierenVorgaben,die innationalenoder
internationalen Leitlinien verschiedener
Fachgesellschaften (z. B. der Deutschen
Gesellschaft für Kardiologie, der European
Society Cardiology) zusammengefasst
sind [50].

Wichtige aktuelle Therapieempfehlun-
gen sind in . Tab. 3 zusammengefasst.

Die Indikation zum prophylaktischen
Aortenersatz hängt insbesondere von der
Grunddiagnose, der Aortenweite und dem
Verlauf der Aortenweite ab. Zu beachten
ist dabei, dass die Indikation zur opera-
tiven oder interventionellen Behandlung
bei Erwachsenen mit erworbenen, dege-
nerativen Formen von Aortenaneurysmen
nur bedingt auf Aortopathien bei AHF zu-
trifft.

Für eine Aortopathie im Rahmen eines
AHF existieren bislang keine evidenzba-
sierten Empfehlungen [38].

Bei AHF oder syndromalen Aortener-
krankungen unterscheiden sich jedoch die
Ober- und Untergrenzen für einen elek-
tiven Aortenersatz von den 55mm Aor-
tenweite, die häufig für Erwachsene mit
erworbenen Aortopathien als Operations-
indikation herangezogen wird.

Für die Führung von Patienten mit
Aortopathien bei AHF und syndromalen
Aortenerkrankungen sind folgende Punk-
te besonders wichtig:
– Viele dieser Erkrankungen, die mit

einer Aortenbeteiligung einhergehen,
bergen das Risiko lebensbedrohlicher
Komplikationen, insbesondere in Form
einer Aortendissektion oder -ruptur.

– Eine lebenslange Kontrolle des Krank-
heitsverlaufs betroffener Patienten
ist notwendig – selbst nach erfolgter
Behandlung einer Aortenerkrankung.

– Erst die Kenntnis der zugrunde lie-
genden Ursachen und Mechanismen
ermöglicht eine adäquate Diagnose,
die Einschätzung der Prognose und
eine umfassende Beratung der Betrof-
fenen und der Familienangehörigen.

– Das Patientenmanagement umfasst
die medikamentöse Prophylaxe einer
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Tab. 3 IndikationsstellungzumelektivenAorta-ascendens-ErsatzbeiAortopathie imRahmensyndromalerundnichtsyndromalerAortenerkrankun-
gen [55]
Zugrunde liegende Ursache der
Aortenerweiterung

Wann Operation? Besonderheiten Empfeh-
lungsgrad

Evidenz-
grad

Normalbevölkerung (kein spezi-
fisches Syndrom)

≥5,5 cm Nach Leading-Edge im TTE IIa C

MFS ohne Risikofaktoren 5,0 cm oder Wachstumsrate 3mm/
Jahr

Nach Leading-Edge im TTE I C

MFS mit Risikofaktoren 4,5 cm Nach Leading-Edge im TTE
Risikofaktoren:
Familienanamnese einer Dissektion
Wachstumsrate>3mm/Jahr
Schwere Aorten- oder Mitralinsuffizienz
Schwangerschaftswunsch

IIa C

BAV ohne Risikofaktoren ≥5,5 cm Nach Leading-Edge im TTE ab 4,5 cm und
Wachstumsrate von 3mm/Jahr jährliche
Kontrollen

I C

BAVmit Risikofaktoren ≥5,0 cm Nach Leading-Edge im TTE
Risikofaktoren:
Aorten-Isthmus-Stenose
Arterielle Hypertonie
Familienanamnese für Dissektion
Wachstumsrate>3mm/Jahr
Schwere Aorten- oder Mitralinsuffizienz
Schwangerschaftswunsch

I C

BAV bei weiterer Operationsindi-
kation

4,5 cm des Aortenbulbus oder Aorta
ascendens bei zusätzlicher Operati-
onsindikation zum Aortenklappener-
satz

– I C

LDS ≥4,2 cm – – –

vEDS Keine genauen Grenzwerte zur pro-
phylaktischenAortenersatzoperation
definiert wegen erhöhten Operati-
onsrisikos

Kritische Evaluation immultidisziplinären
Team, Dissektionsneigung erhöht, jedoch
hohes Operationsrisiko durch Fragilität des
Gewebes

– –

FTAAD Keine genauen Grenzwerte definiert Eher rechtzeitig elektive Operation anhand
des Risikoprofils festlegen

– –

Unabhängig von der zugrunde
liegenden Ursache

Niedrigere Grenzwerte bei Operation
in erfahrenem Zentrum

– – –

TTE transthorakale Echokardiographie, BAV bikuspide Aortenklappe, vEDS Ehlers-Danlos-Syndrom vom vaskulären Typ, FTAAD familiäre thorakale Aortenan-
eurysmen und -dissektionen, LDS Loeys-Dietz-Syndrom,MESMarfan-Syndrom [3, 6]

fortschreitenden Aortopathie, die Ver-
ringerung der Aortenwandspannung
und, falls erforderlich und möglich,
eine elektive chirurgische oder inter-
ventionelle Behandlung.

– Weiterbildung von Primärversorgern
im hausärztlichen Bereich sowie der
niedergelassenen Kardiologie und All-
gemeinmedizin, um Kenntnisse zu er-
weitern hinsichtlich des Vorkommens
und der Relevanz von Aortopathien bei
AHF.

– Unterschiede gegenüber erworbe-
nen Aortopathien müssen beachtet
werden.

– Alle Therapieentscheidungen sollten
in Absprache mit einem erfahrenen
EMAH-Spezialisten getroffen werden.

– Empfehlungen zur medikamentösen
Prophylaxe (z. B. mit Betablockern,
AT-Blockern) sind spezifisch für die
Grunderkrankung und sollten nicht
verallgemeinert werden.

– Auch nach einem primär erfolgrei-
chen Aortenersatz ist eine lebenslange
Nachsorge durch oder in Zusam-
menarbeit mit spezifisch erfahrenen
Spezialisten erforderlich.

– Frühzeitige Aufklärung der Betroffenen
durch deren Hausärzte über die Be-
deutung eines gesunden, individuellen
Lebensstils, insbesondere in Bezug auf
Bewegung, Ernährung, psychische Ge-
sundheit und Gesundheitsförderung.

– Eine Verbindung zu Selbsthilfeorgani-
sationen für die jeweilige Krankheit ist
von Vorteil.

Herzchirurgische Aspekte bei
Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern

Die Möglichkeit einer adäquaten kardio-
chirurgischen Versorgung von EMAH stellt
einenkleinen,aberdennoch immenswich-
tigen Aspekt in der integrativen Behand-
lung dieser Patienten dar. Die Jahresstatis-
tik der Deutschen Gesellschaft für Thorax-,
Herz- und Gefäßchirurgie weist im vergan-
genen Jahr unter insgesamt 5569 Eingrif-
fen bei kongenitalen Vitien einen Anteil
von 936 Eingriffen bei über 18-Jährigen
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aus, entsprechend16,8%derEingriffe [56].
Ungeklärt dabei ist der Anteil der Opera-
tionen, die einer primären Palliation oder
Korrektur – etwa einem einfachen ASD-
Verschluss – entsprechen und der Anteil
derZweit-,Dritt-undMehrfachsternotomi-
en als Folgeeingriff nach einer operativen
Behandlung eines Herzfehlers im Säug-
lings- oder Kindesalter. Zudem ist völlig
offen, in welchem Ausmaß häufige erwor-
bene Herzfehler wie koronare Herzerkran-
kung oder Aortenstenose bei EMAH einer
erneuten Operation bedurften [57].

Eineweitere, keineswegszuvernachläs-
sigendeAufgabederHerzchirurgiebesteht
in der Absicherung komplexer Folgeinter-
ventionen bei diesem Krankengut. Diese
Aufgabe umfasst herzchirurgische Notein-
griffe einerseits und andererseits die Be-
reitstellung von lebenserhaltenden Tech-
nologien, etwa einer ECMO [58].

Aus dieser allgemeinen Darstellung
folgt zwangsläufig, dass die entsprechen-
den Chirurgen einerseits Kenntnisse in
Anatomie und Pathophysiologie der Herz-
fehler und deren interventioneller und
operativer Korrekturen und Palliation vor-
weisen müssen. Andererseits sollten sie
aber auch Erfahrungen in der Behandlung
erworbener Herzfehler besitzen.

Das Spektrum der herzchirurgischen
Eingriffe umfasst derzeit weit überwie-
gend Folgeoperationen nach früheren
Korrekturen oder Palliationen im Säug-
lings- oder Kindesalter. Primäroperatio-
nen, wie z. B. der Verschluss einer ASD-
Variante stellen eher seltene Fälle dar.
Eingriffe wegen eines neu aufgetretenen
erworbenenHerzfehlers (z. B. Aorten- oder
Mitralklappenvitium) oder einer stenosie-
renden koronaren Herzerkrankung sind
noch relativ selten, werden aber in naher
Zukunft häufiger notwendig sein.

Zu den Reoperationen nach früherem
Herzfehlereingriff zählen die häufigen Re-
visionen am linksventrikulären Ausfluss-
trakt, inklusive Aortenklappe und Aorten-
wurzel und entsprechende Eingriffe an der
Pulmonalisstrombahn. Andere komplexe
Eingriffe nach Vorhofumkehroperation bei
einerTranspositionodernachFontan-Ope-
ration sind weniger häufig [59].

Dieperioperative Therapie konzentriert
sich dabei auf eine phänomenologische
Sextas:

– bestehende Antikoagulation und
kongenitale Gerinnungsstörungen,

– wiederholte Resternotomien,
– Ausmaß einer begleitenden, pulmona-

len Hypertonie,
– Fontan-Zirkulation,
– intensivmedizinische Nachbetreuung,
– Transplantationssituationen.

Diese Aspekte sollen nun im Einzelnen
dezidiert besprochen werden.

Gerinnung

Viele der betroffenen EMAH sind bereits
vor einem Eingriff oral antikoaguliert oder
mit Thrombozytenaggregationshemmern
behandelt. Daraus wird eine präoperative
Umstellung, meist auf eine intravenö-
se Heparinisierung, notwendig. Dieser
mehrtägige Prozess kann durch zusätz-
liche präoperative Untersuchungen wie
Herzkatheterisierung und Lungenfunk-
tionsprüfung sowie eine Oberbauchso-
nographie (dezidierter Ausschluss einer
Cirrhose cardiaque) gemonitort werden.

Auffälligkeiten inpräoperativenKoagu-
lationstests erfordern häufig die konsilia-
rische Beteiligung der Hämostaseologie
zur Detektion von Faktorenmängeln mit
entsprechender perioperativer Therapie-
planung.

Wiederholte Resternotomien

Gerade Patienten mit vorangegangener
Palliation sind bereits mehrfach operiert
worden, wobei die mediane Sternotomie
immer noch den Regelzugang darstellt.
Daraus resultierende Verwachsungen im
Mediastinalraum innerhalb und außerhalb
des Perikards bedingen ein erhebliches
Verletzungsrisiko des Herzens bei einem
erneuten Eingriff. Dieses Risiko wird durch
die vorangegangenen Gefäßzugänge mit
resultierenden Verziehungen und Einen-
gungen maximiert. Zudem ist regelhaft
die Lunge median und seitlich an der in-
neren Thoraxwand adhärent.

Die Methoden der Minderung des Ri-
sikos bestehen einerseits in der primären
Leistenkanülierung für die extrakorpora-
le Zirkulation (EKZ) und andererseits im
schrittweisen medianen Öffnen des Ster-
nums, bei demHerz und Lungebis inbeide
Pleuraräume langsam und spannungslos

von der inneren Thoraxwand gelöst wer-
den. Eine präoperative computertomogra-
phische Darstellung der intrathorakalen
Topografie sollte erwogen werden [60].

Ausmaß der begleitenden,
pulmonalen Hypertonie

Bei vielen EMAH ist der Lungengefäßwi-
derstand nicht völlig normal. Erhöhungen
desselben stellen einen isolierten Risiko-
faktor für alle herzchirurgischen Eingriffe
dar. Dabei steigt das Risiko exponentiell
mit dem Ausmaß des Widerstands. Beson-
ders ein Versagen des rechten Ventrikels
ist dabei in einer biventrikulären Situation
gefürchtet. Die Bestimmung des pulmo-
nalarteriellen Drucks präoperativ ist des-
halb eine Conditio sine qua non in der
Operationsplanung wie auch die kontinu-
ierliche Messung intra- und postoperativ.
Das gilt insbesondere für EMAH, die sich im
fortgeschrittenenAlterdurchneuentdeck-
te Shuntvitien einem Eingriff unterziehen
müssen.

Therapeutisch stehen inhalative PG-
Analoga und i.v.-medikamentöse Maß-
nahmen (PDE-Hemmer; PG-Analoga) zur
Verfügung.

Gegebenenfalls kann ein Patch zum
Shuntverschluss gefenstert werden, um
dann im Verlauf interventionell verschlos-
sen zu werden.

Einepositiv inotropeUnterstützungder
RV-Funktion istpraktisch immerangezeigt.

Fontan-Situation

EMAH ohne RV-abhängige Lungendurch-
blutung präsentieren sich dem Chirurgen
entweder hypoxisch mit den Zeichen der
Herzinsuffizienz oder mit den Zeichen ab-
domineller Exsudation bei Eiweißverlust-
syndrom. In den Fällen, in denen sich Ver-
engungen(Stenosen) inder cavopulmona-
len-Verbindung ergeben haben oder sich
im Falle eines intraatrialen Tunnels Verän-
derungen zeigen, kann der Wechsel auf
eine extrakardiale Tunnelierung mithilfe
einer Rohrverbindung von unterer Hohl-
vene auf die Pulmonalarterie angezeigt
sein.

Nicht selten ist ein Eingriff an der syste-
mischen Klappe in der Form eines Ersatzes
notwendig, um der dilatationsbedingten
Insuffizienz als Folge des zunehmenden
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Versagens des Systemventrikels begegnen
zu können [61].

Insgesamt können davon 4–5%der Pa-
tienten mit einer singulären Ventrikelzir-
kulation betroffen sein. Vielen von diesen
bleibt allerdings nur die Herztransplanta-
tion als letzte Möglichkeit.

Intensivmedizinische Nach-
betreuung

Der Fokus liegt hier auf der Erhaltung
einer hinreichenden Systemzirkulation
durch Stabilisierung des transpulmona-
len Blutflusses. Dazu ist das permanente
Monitoring des ZVD wie des PAP und
des CI am nachbeatmeten Patienten ge-
meinsam mit physikalischen Hilfen wie
Fontan-Lagerung (Oberkörper hoch, Beine
leicht erhöht) notwendig. Intraoperative
therapeutische Maßnahmen werden un-
verändert fortgesetzt. Eine frühe, post-
operative Extubation sollte unbedingt
angestrebt werden, da erst danach me-
dikamentöse Interventionen infolge des
verbesserten transpulmonalen Blutflus-
ses ausgeschlichen werden können. Eine
strenge Rhythmuskontrolle und ggf. In-
tervention ist zwingend notwendig, da
insbesondere bei Fontan-Zirkulation das
HZV bei atrialen Arhythmien übernor-
mal absinkt und der immer druck- und
volumenbelastete rechte Ventrikel bei
operativ versorgten Shuntvitien einen
hinreichenden koronaren Perfusionsdruck
benötigt. Gegebenenfalls ist eine liberale
Sympathikomimetikagabe angezeigt [62].

Regelmäßige echokardiographische
Kontrollen dienen der Sicherung der post-
operativen Anatomie, dem Ausschluss von
Restvitien und besonders der Ventrikel-
funktion.

Transplantationssituation

Besonders bei 2 Gruppen von EMAH-
Patienten, nach Fontan-Operationen und
nachVorhofumkehroperationenbei Trans-
position der großen Arterien, entwickelt
sich häufiger ein therapierefraktäres Herz-
versagen, wenn der morphologisch rechte
Ventrikel Systemventrikel ist. Nach den
bundesdeutschen Allokationsrichtlinien
auf dem Boden des Transplantations-
gesetzes von 2020 sind EMAH ab dem
16. Lebensjahr anderen Erwachsenen in

den Allokationsrichtlinien gleichgestellt.
Eine bevorzugte Organvergabe ist deshalb
ausgeschlossen. Die Aufnahme auf die
Warteliste muss ergo nach den allgemein-
gültigen Regularien in den Kategorien NT
(nicht transplantabel, z. B. aufgrund einer
interkurrenten Pneumonie), T (transplan-
tabel, aber ambulant zu führen) und HU
(stationär gemonitort, intravenös thera-
piert, extern begutachtet) erfolgen. Die
internationale Statistik der ISHLT weist ein
übernormal hohes Frühsterblichkeitsrisi-
ko für die Herztransplantation bei EMAH
gegenüber anderen Indikationen aus. Im
Langzeitverlauf gleichen sich die Daten
allerdings an [63].

Diese kurze Darstellung herzchirurgi-
scher Aspekte bei EMAH kann nur an
der Oberfläche bleiben. Abschließend
muss aber die Notwendigkeit der Integra-
tion von Kardiologie/Kinderkardiologie
mit Herzchirurgie und auch Anästhesie/
Intensivmedizin betont werden [64].

Diese kurze Darstellung herzchirurgi-
scher Aspekte bei EMAH kann nur an
der Oberfläche bleiben. Abschließend
muss aber die Notwendigkeit der Integra-
tion von Kardiologie/Kinderkardiologie
mit Herzchirurgie und auch Anästhesie/
Intensivmedizin betont werden.

Psychokardiologische Probleme
bei Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern

Die meisten Erwachsenen mit AHF be-
dürfen während ihres Lebens einer
dauerhaften kardiologischen Betreuung
und oftmals stationärer Behandlungs-
phasen und wiederholter Operationen/
Interventionen. Die damit einhergehen-
den psychischen Belastungen unterschei-
den sich erheblich von denen Betroffener
mit erworbenen kardiovaskulären Erkran-
kungen. Dies erfordert von EMAH und
deren Familien besondere Anpassungs-
leistungen [65, 66].

Wiederholte stationäre Behandlungen,
insbesondere aber mit einer Hospitalisie-
rung, Schmerzerleben und Trennung von
der Familie einhergehende operative Ein-
griffe in der Säuglings- und Kleinkindpha-
se, sindals früheTraumata fürdiePatienten
zuwerten. ImVorschul-, Schul- undAusbil-
dungsalter beeinträchtigen medizinische
Maßnahmen die unbefangene kindliche

Sozialisation, die schulische Ausbildung
und konsekutiv die beruflichen Perspekti-
ven der Patienten bisweilen erheblich. Ne-
ben dem oft niedrigeren Schulabschluss
wirken sich die meist eingeschränkte kör-
perliche Belastbarkeit sowie die Notwen-
digkeit der Vermeidung stärkerer körperli-
cher Beanspruchungen limitierend auf das
Spektrum sportlicher Betätigungen und
mögliche Berufsfelder aus, insbesondere
in Ausbildungsberufen [67].

Erwachsene mit einem schweren AHF
leiden trotz moderner interventioneller,
operativer und nicht zuletzt auch medi-
kamentöser Therapieoptionen im Erwach-
senenalter an Restzuständen oder Folge-
schäden ihres Herzfehlers [68]. Hieraus re-
sultieren oftmals eine eingeschränkte kör-
perliche Leistungsfähigkeit und häufig ei-
ne reduzierte Lebensqualität [69]. Die Ma-
nifestationeinerchronischenHerzinsuffizi-
enz, dieEntwicklungeinerpulmonalenHy-
pertonie,dasAuftretenvonHerzrhythmus-
störungenund das Risiko eines plötzlichen
Herztodes sind die häufigsten Komplika-
tionen und verschlechtern die Prognose
der Patienten [46, 70, 71]. Die Abschät-
zung des individuellen Risikos gestaltet
sich jedoch aufgrund der hohen Varianz
der Herzfehler, aber auch wegen der sich
über die Jahrzehnte durch medizinischen
Fortschritt in unterschiedlichem Ausmaß
verändernden Prognose eines Herzfehlers
häufig schwierig. Ein Beispiel hierfür ist
die Fallot-Tetralogie mit Fällen von nahe-
zu vollständiger chirurgischer Sanierung
bis hin zu schweren Pulmonalklappenver-
änderungen, einer Hypoplasie der Pulmo-
nalgefäße und Ausbildung einer Rechts-
herzinsuffizienz.

Belastende Umbrüche in der EMAH-
Versorgung stellen potenziell die Vollen-
dung des 18. Lebensjahres und die damit
einhergehende Beendigung des langjäh-
rigen Vertrauensverhältnisses mit seinem
Kinderkardiologen, der Wechsel aus der
Schule in den Beruf und das Verlassen des
Elternhauses dar.

Herausforderung in der medizinischen
EMAH-Versorgung sind die Beratung von
Patientinnen mit Kinderwunsch, die sorg-
sameAbschätzung des Risikos für dieMut-
ter und das ungeborene Kind sowie die
Begleitung der Patientinnen während der
Schwangerschaft, Auswahl der Art und die
Begleitung der Entbindung in enger Ko-
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operation mit Kollegen aus dem Bereich
der Geburtshilfe [72].

Das Vorliegen einer bereits zum Zeit-
punktderGeburt chronischenErkrankung,
die individuelle Ausprägung des AHF, die
Häufigkeit und Varianz in der Intensität
notwendiger Therapieformen, die auf-
grund unterschiedlicher Begleitfaktoren
variableResilienzderPatientengegenüber
einer frühen Traumaerfahrung und nicht
zuletzt die schwierige Abschätzung der
individuellen Prognose eines einzelnen
AHF resultieren in einem erhöhten Risiko
für seelische Erkrankungen [73]. Etwa
ein Drittel der EMAH leidet an relevan-
ten psychischen Störungen in Form von
Depressionen, Angsterkrankungen und
posttraumatischen Belastungsstörungen
[73, 74]. Es bedarf daher nicht nur ei-
ner engmaschigen und individualisierten
medizinischen Behandlung, sondern auch
einerpsychosozialenundpsychologischen
Begleitung [75, 76]. Diese Betreuung muss
in der Kindes- und Adoleszenzphase eine
Stärkung der Entwicklung des betroffe-
nen Kindes, eine sorgsame Ausgestaltung
der Transition zwischen pädiatrischer
Medizin und Erwachsenenmedizin, eine
Unterstützung bei der Auswahl eines
geeigneten Berufes und die Begleitung
bei der Ablösung aus den elterlichen
Versorgungsstrukturen sicherstellen [77].

Anzustreben ist die Anbindung der
EMAH an eine zertifizierte EMAH-Schwer-
punktpraxis, EMAH-Schwerpunktklinik
oder ein überregionales EMAH-Zentrum,
um eine psychokardiologische Mitbetreu-
ung der Patienten sicherzustellen [78, 79].
In diesen Zentren kann ein systematisches
Screening der Patienten hinsichtlich psy-
chosozialerundpsychologischerProbleme
durch Psychokardiologen oder Psychothe-
rapeuten erfolgen, die in der Versorgung
von EMAH geschult sind [80, 81]. Eine
suffiziente Unterstützung der Betroffenen
imUmgangmit psychosozialenHerausfor-
derungen und die rechtzeitige Detektion
und Behandlung psychischer Störungen
verbessern die Lebensqualität und nicht
zuletzt auch die Prognose derselben [82].
Bislang scheint die überwiegende Zahl
der EMAH jedoch nach Erreichen des
Erwachsenenalters nicht in spezialisierten
Zentren oder Einrichtungen betreut zu
sein [83].

Zur Verbesserung der Versorgung der
EMAH bedarf es insbesondere im Rahmen
der Transition einer intensiven Aufklärung
der Patienten sowie der primär betreu-
enden Hausärzte über die Notwendigkeit
regelmäßiger kardiologischer Kontrollun-
tersuchungen und der Vermittlung von
Kenntnissen zu den vorhandenen Versor-
gungsstrukturen, Unterstützungsangebo-
ten und Patientenvereinigungen. Dabei
ist eine breite Sensibilisierung der haus-
ärztlichen und internistischen Kollegen
für die potenziellen kardiologischen, aber
auch psychokardiologischen Komplikati-
onen bei EMAH unabdingbar [68, 84, 85].
Nicht zuletzt muss eine solide, bundes-
weite Vernetzung und Zusammenarbeit
zwischen Kardiologen, Psychokardiologen
und Sozialdiensten etabliert werden.

Ungelöste Probleme und
Zukunftsaspekte bei Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern

Die Liste ungelöster Probleme auf demGe-
biet der EMAH-Kardiologie ist leider lang.
Die aktuelle Leitlinie der ESC führt dazu
eine ganze Reihe wichtiger Themen un-
ter der Rubrik „Gaps in Evidence“ an [86].
Sie reichen unter anderem von der sinn-
vollen Klassifikation der Herzfehler über
die verschiedensten Aspekte der Risiko-
stratifizierung, den optimalen Zeitpunkt
der Intervention bzw. Re-Intervention und
der dann besten Modalität für den Ein-
griff bis hin zu besseren Grundlagen für
die Empfehlungen medikamentöser The-
rapien für Herzinsuffizienz, Lungenhoch-
druck und Rhythmusstörungen. Letztere
sind aktuell vielfach trotz teilweise gravie-
render Unterschiede in der Pathophysio-
logie überwiegend aus dem Bereich er-
worbener Herzfehler einfach transferiert
worden.

Nicht selten wird kritisiert, dass die
Empfehlungen zur Behandlung von EMAH
(im Vergleich zu anderen ESC-Leitlinien)
auf wenig Evidenz beruhen. Tatsächlich
kommt der Großteil an Empfehlungen in
der aktuellen Leitlinie nicht über den Evi-
denzgrad C hinaus [86], d. h. die Basis
liefern in der Regel retrospektive Beob-
achtungsstudien, Register oder Experten-
konsens. Die angeführten Lücken in der
Evidenz zu schließen wird aber auch in der
Zukunft nicht einfach werden. Die große

Diversität der angeborenen Herzfehler, die
niedrigenFallzahlenundEreignisratenund
auch oft ethische Gründe bleiben gravie-
rende Hindernisse, die randomisierte Stu-
dien kaum möglich machen.

WichtigeAnsätze für einezukünftigver-
besserte EMAH-Forschung bestehen ak-
tuell in internationalen Zusammenschlüs-
sen zu großen Forschungskonsortien, Zu-
griff zu großen Datenbanken des Gesund-
heitssystems („Big Data“) und Ausnützung
„künstlicher Intelligenz“ zur Entwicklung
vonVorhersagealgorithmen. IndiesemZu-
sammenhang sei auf ein kürzlichpublizier-
tes Positionspapier verwiesen, in dem ei-
ne große Expertengruppe versuchte, nicht
nur umfassend den Gegenstand zukünf-
tiger EMAH-Forschung festzulegen, son-
dern für die schwierige Situation in diesem
Gebiet neue Forschungsmethoden vorzu-
schlagen[87]. SowerdenzurÜberwindung
desProblems,konventionelle randomisier-
te kontrollierte Studien (RCTs) bei EMAH
durchführenzukönnen,RCTsmit adaptier-
tem Studiendesign (flexibles Design, das
statistisch relevante Ergebnisse bei nied-
rigeren Patientenzahlen ermöglicht), RCTs
basierend auf existierenden prospektiven
Registern (Randomisierung von EMAH, die
bereits in prospektiven Registern einge-
schlossen sind) und „retrospektive Ran-
domisierung“ auf Basis von existierenden
Datenbanken (Verwendung von multiva-
riabler Adjustierung oder Propensity Score
Matching und/oder Adjustierung) vorge-
schlagen [87]. Die Akzeptanz solcher Me-
thodenalsEvidenz inWissenschaftskreisen
wird abzuwarten sein, in jedem Fall wäre
aber hiervon ein Fortschritt gegenüber der
aktuellen Datenlage zu erwarten.

Die Voraussetzung, dass solche am-
bitionierten Forschungsvorhaben in Zu-
kunft umsetzbar sein werden, ist eine
ausreichende Zahl von EMAH-Zentren
mit entsprechender Größe und Ausstat-
tung sowie, dass auch für diese Art von
Forschung – auch wenn es keine Grundla-
genforschung ist – ausreichend Zugang zu
Forschungsmitteln besteht. In diesem Zu-
sammenhang stimmt eine kürzlich publi-
zierte „Big Data“-Studie aus Deutschland
bedenklich [88]. Aus Versicherungsdaten
von rund 9Mio. Personen, die als reprä-
sentativ für das Land betrachtet werden
können, ging hervor, dass innerhalb ei-
nes Beobachtungszeitraums von 3 Jahren
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zwar fast alle EMAH einen Arztkontakt
hatten, knapp die Hälfte davon aber nur
mit einemAllgemeinmediziner. Besonders
besorgniserregend ist dabei, dass nach
umfangreicher Propensity-Score-Adjustie-
rung bei EMAH, die nicht kardiologisch
gesehen wurden, nicht nur die Komplika-
tionsraten, sondern auch die Sterblichkeit
in diesem kurzen Zeitraum bereits signifi-
kant höher war. Das beweist, dass selbst in
einem Land wie Deutschland, das bereits
eine lange „EMAH-Tradition“ hat, noch
sehr viel zu tun ist, um EMAH-Versorgung
und damit auch Forschung entsprechend
voranzutreiben.

Fazit für die Praxis

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

4 Die wichtigsten Residuen sind vitienty-
pische Residualbefunde und Komplikati-
onen, insbesondere in Form einer Herz-
insuffizienz, einer pulmonalvaskulären
Erkrankung oder pulmonalenHypertonie,
tachykarde und bradykarde, z. T. mit dem
Risiko eines plötzlichen Herztodes einher-
gehende Rhythmusstörungen, infektiöse
Endokarditiden sowie herzfehlertypische
Aortopathien.

4 Mit zunehmender Komplexität der AHF
wird die Nachsorge durch Kinderkardio-
logen oder Kardiologen, die über ent-
sprechende Ausbildung und spezifische
Kenntnisse verfügen, immer dringlicher.

4 Die Awareness über die Notwendigkeit ei-
ner lebenslangen, fachspezifischen Nach-
sorge ist bei den Patienten und ebenso
bei der Mehrzahl der Ärzte im Bereich der
Grund- und Regelversorgung immer noch
defizitär. Mit zunehmendem Alter der
EMAH ist es erforderlich, auch Fachärzte
anderer Fachdisziplinen in die Versorgung
einzubinden, denen die Besonderheiten
vieler AHF nicht bekannt sind. Das be-
trifft u. a. Bereiche wie die Geburtshilfe
und Frauenheilkunde, die Pulmonologie,
Hepatologie, Nephrologie, Neurologie,
Onkologie, Psychosomatik und Psychia-
trie. Darüber hinaus ist die Einbindung
von Patientenorganisationen,wie z.B. die
Deutsche Herzstiftung, Aktionsbündnis
Angeborene Herzfehler (ABAHF), Herz-
kind e.V. u. a.m., unabdingbar.

4 Besonderer Bedeutung kommt in diesem
Zusammenhang der Tatsache zu, dass die
Zahl der EMAH in den nächsten Jahrzehn-
ten noch kontinuierlich steigen wird.
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Abstract

“Adults with congenital heart defects”: current challenges in medical
care. Part II: infective endocarditis, pulmonary hypertension,
aortopathy, cardiac surgical aspects, psychocardiology, unresolved
problems and future aspects. Position paper of the German Cardiac
Society

Despite relevant residual and sequelae, follow-up of adults with congenital heart
defects (ACHD) is too often not provided by/at specialized and/or certified physicians
or medical centers, even though significant problems may develop in the long-term
course. In addition to specific CHD related residua, heart failure and arrhythmias, major
problem constellations include infective endocarditis, pulmonary vascular disease, and
pulmonary hypertension and aortopathy. In addition, there are cardiac and noncardiac
comorbidities, including psychological burdens. This position paper of the German
Cardiac Society provides up to date information on these problems and emphasizes
the urgent need for experienced follow-up by specialized physicians or hospitals, as
treatment regimens of acquired heart disease cannot entirely be transferred to CHD.
In addition, the need for primary and secondary medical prevention is emphasized to
reduce the burden of disease as well as the socioeconomic burden and costs in this
particular patient population.
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