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Check for
Updates.

Vorbemerkungen

Im Rahmen der Online-ESC(European
Society of Cardiology)-Jahrestagung
2020 wurde die neue Leitlinie (LL) der
ESC zur Behandlung von Erwachsenen
mit angeborenem Herzfehler prisentiert
und gleichzeitig im European Heart Jour-
nal publiziert [1]. Umfangreiche neue
Daten, die seit der letzten Ausgabe 2010
[2] zur Verfugung stehen, haben eine
Neuauflage erforderlich gemacht. Wie
auch in anderen aktualisierten ESC-LL
wurde fiir das Dokument ein neues For-
mat gewdhlt, das den Bediirfnissen der
Leser bzw. Anwender besonders entge-
genkommen soll. Das Leitliniendoku-
ment selbst wurde relativ kurz gehalten
und fokussiert auf die Empfehlungen
zur Evaluierung und Behandlung von
Patienten mit angeborenen Herzfehlern.
Fir weitere Details wird auf das ESC-
Textbook [3] verwiesen. Eine deutsche

Aus Griinden der besseren Lesbarkeit und

Verstandlichkeit der Texte wird in Springer-
Publikationen in der Regel das generische
Maskulinum als geschlechtsneutrale Form

verwendet. Diese Form impliziert immer alle
Geschlechter.
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Pocket-LL, die eine genaue Ubersetzung
der ESC-Pocket-LL ist, wird von der
Deutschen Gesellschaft fiir Kardiologie
zur Verfiigung gestellt.

Naturgemif3 stehen fiir Behandlung
angeborener Herzfehler keine randomi-
sierten Studien zur Verfiigung. Die Emp-
fehlungen beruhen auf Beobachtungsstu-
dien und Registerdaten sowie Experten-
konsens, sodass der Evidenzgrad fiir die
Empfehlungen in dieser Leitlinie in der
Regel C ist.

Die wesentlichen inhaltlichen Ande-
rungen der Empfehlungen im Vergleich
zu 2010 sollen im Weiteren zusammen-
gefasst und erldutert werden.

Erwachsene mit angeborenem Herz-
fehler (EMAH) prisentieren sich zuneh-
mend auch in fortgeschrittenem Alter,
der Terminus ,Grown-up Congenital
Heart Disease“ (GUCH) wurde daher
nicht mehr als addquat erachtet und
durchgehend durch den auch interna-
tional iblichen Begriff ,, Adult Congenital
Heart Disease“ (ACHD) ersetzt. Das be-
trifft tibrigens auch den Namen der ent-
sprechenden ESC-Arbeitsgruppe. Der
deutsche Begriff EMAH (Erwachsene
mit angeborenem Herzfehler) ist addquat

und wird auch in der Musterweiterbil-
dungsordnung der Bundesirztekammer
verwendet.

Neue Konzepte

Neue Konzepte im Vergleich zur Version
aus 2010 umfassen unter anderem eine
Klassifikation der Erkrankungskomple-
xitdt (@ Tab. 1); eine Definition der per-
sonellen Voraussetzungen fiir ein tiber-
regionales EMAH-Zentrum; die zuneh-
mende Rolle von Biomarkern in der Ri-
sikostratifizierung; detaillierte und spe-
zifische Empfehlungen fiir das Arrhyth-
miemanagement; spezifischere bzw. an-
gepasste Empfehlungen zur pulmonalar-
teriellen Hypertonie (PAH); Empfehlun-
gen zur Anwendung antithrombotischer
Therapie; Uberlegungen zu Patienten im
fortgeschrittenen Erwachsenenalter so-
wie ,,Advance Care Planing*; Klassifizie-
rung von Patientinnen mit hohem und
sehr hohem Risiko fiir eine Schwanger-
schaft; Ausweitung des Kapitels zu Mar-
fan-Syndrom auf weitere hereditire Aor-
topathien, Turner-Syndrom und bikuspi-
de Aortenklappe und die zunehmende
Rolle der Katheterintervention in der Be-
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Tab.1 Klassifikation der Komplexitdt von angeborenen Herzfehlern

LEICHT

MITTELGRADIG
(Korrigiert und un-
korrigiert, wo nicht
spezifiziert, alpha-
betisch geordnet)

SCHWER

Isolierte angeborene Aortenklappenstenose, bikuspide Aortenklappe

Isolierte angeborene Mitralklappenerkrankung (ausgenommen Parachute-
Klappe und Segelcleft)

Leichte isolierte Pulmonalstenose (infundibuldr, valvular, supravalvular)
Isolierter kleiner ASD, VSD oder offener Duktus

Korrigierter Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp, Sinus-venosus-Defekt,
VSD oder offener Duktus ohne Rest- oder Folgebefunde wie Ventrikelvergro-
Berung, Ventrikeldysfunktion oder erhéhtem Pulmonalisdruck

Abgang einer Koronararterie aus der Pulmonalarterie

Abgang einer Koronararterie aus dem entgegengesetzten Sinus
Aortenisthmusstenose

Aortenstenose — subvalvuldr oder supravalvular

ASD vom Sekundumtyp, mittelgro8 oder gro8 ohne PulmonalgefaBerkran-
kung

AVSD, partiell oder komplett, einschlieBlich ASD vom Primumtyp, ohne
PulmonalgefdBerkrankung

Doppelt gekammerter rechter Ventrikel

Ebstein-Anomalie

Fallotsche Tetralogie — korrigiert

FehImiindende Lungenvenen (partiell oder komplett)

Marfan-Syndrom und dhnliche hereditare Aortopathien, Turner-Syndrom

Offener Ductus arteriosus, mittelgrof8 oder grof3, unkorrigiert ohne Pulmo-
nalgeféBerkrankung

Periphere Pulmonalstenose

Pulmonalstenose (infundibuldr, valvular, supravalvular), mittel- oder hoch-
gradig

Sinus-Valsalva-Aneurysma/Fistel
Sinus-venosus-Defekt
Transposition der groBen Arterien nach arterieller Switchoperation

VSD mit assoziierten Pathologien (ausgenommen PulmonalgeféBerkran-
kung) und/oder mittelgrof3 oder grof3

(Korrigiert und unkorrigiert, wo nicht spezifiziert, alphabetisch geordnet)

Alle Herzfehler (korrigiert oder unkorrigiert) mit PulmonalgefaBerkrankung
(einschlieBlich Eisenmenger-Syndrom)

Alle zyanotischen Herzfehler (unoperiert oder palliiert)
Fontan-Zirkulation
Pulmonalatresie (alle Formen)

Transposition der groBen Arterien (ausgenommen Patienten mit arterieller
Switchoperation)

Truncus arteriosus
Unterbrochener Aortenbogen
Ventrikel mit doppeltem Auslass (,double outlet”)

Andere komplexe Abnormitdten von AV und ventrikuloarterieller Verbin-
dung (z. B. Crisscross-Herz, Heterotaxiesyndrome, Ventrikelinversion)

ASD atrialer Septumdefekt, AV atrioventrikuldr, AVSD atrioventrikuldrer Septumdefekt, VSD Ventrikelsep-

tumdefekt

handlung von EMAH. Neu ist auch ein

Versorgungsstrukturen

Kapitel zur Behandlung von Koronaran-

omalien.

Die LL stellt besonders heraus, dass es
sich bei angeborenen Herzfehlern in
der Regel um eine lebenslange Erkran-
kung handelt (@ Abb. 1), die eine Nach-
beobachtung in Expertenhand erfor-

dert, um durch zeitgerechte Erkennung
und Adressierung von interventionsbe-
diirftigen Problemen einen optimalen
Langzeitverlauf zu erreichen. Es wird
empfohlen, dass alle EMAH zumindest
einmal in einem spezialisierten Zentrum
gesehen werden. Dabei soll dann fest-
gelegt werden, in welchen Intervallen
und insbesondere welchen Strukturen
die Patienten kontrolliert werden sollen:
ausschliellich in spezialisierter Hand
(EMAH-Zentren und zertifizierte Kar-
diologen/Kinderkardiologen), gemein-
sam von EMAH Spezialisten und nicht
spezialisierten Kardiologen im Wechsel
oder primir von nicht spezialisierten
Kardiologen mit Zugang zu speziali-
sierter Behandlung bei entsprechendem
Bedarf. Das ist insbesondere deshalb
wichtig, weil selbst von der Anatomie
her ,einfache“ Herzfehler unter Umstén-
den Expertenbetreuung erfordern, wie
z.B. ein Vorhofseptumdefekt mit PAH.
Die LL nimmt damit Empfehlungen
auf, die in einer Konsensuspublikation
der ESC Working Group vorgeschlagen
wurden [4], die auch detailliert die Vor-
aussetzungen fiir iiberregionale EMAH-
Zentren und fiir die EMAH-Weiter-
bildung definiert. Diese Empfehlungen
stimmen in weiten Teilen mit den in
Deutschland von den Fachgesellschaften
entwickelten Kriterien fiir die Zertifizie-
rung von EMAH-Zentren und EMAH-
Spezialisten iiberein [5, 6]. Tatsdchlich
wurden mittlerweile in Deutschland
bereits 20 tiberregionale Zentren, 3 re-
gionale Zentren und 8 Praxen zertifiziert
[7]. Die Zahl der Zentren erscheint fiir
die Grofle der Population prinzipiell
adidquat. Erschreckend ist allerdings,
dass eine aktuelle populationsbasierte
Studie auf Basis von Versicherungsda-
ten zeigt, dass auch in Deutschland gut
die Hilfte der EMAH-Patienten nicht
nur nicht von zertifizierten EMAH-
Kardiologen, sondern gar nicht von
Kardiologen nachkontrolliert wird, was
mit einer erhohten Sterblichkeit und
Komplikationsrate verbunden ist [8]. Es
bleiben also auch in Deutschland Ver-
sorgungsdefizite, fir deren Behebung
insbesondere eine Bewusstseinsschir-
fung bei Allgemeinmedizinern und den
Patienten selbst erforderlich scheint.

Der Kardiologe 3 - 2021 ‘ 249



Zusammenfassung - Abstract

Diagnostik

Im Bereich der Diagnostik bleibt die
Echokardiographie bei der Bildgebung
die erste Wahl; die kardiale Magnet-
resonanztomographie hat aber grofle
Bedeutung erlangt, insbesondere fiir
die Quantifizierung von Volumina und
Funktion des rechten Ventrikels und bei
univentrikulirem Herzen, Evaluierung
des rechtsventrikuldren Ausflusstrakts,
Quantifizierung der Pulmonalklappen-
insuffizienz, Evaluierung von Pulmonal-
arterien, Pulmonalvenen, Aorta, Kolla-
teralgefiflen, arteriovendsen Malforma-
tionen, intra- und extrakardialen Raum-
forderungen, Myokardperfusion und
Narben sowie fiir die Quantifizierung
von Flussvolumina. Die Computerto-
mographie hat ebenfalls ihren Platz:
z.B. bei der Evaluation der Dimensio-
nen von Klappen, groflen Gefiflen und
Koronararterien sowie Kollateralen und
arteriovendsen Malformationen.

Die Spiroergometrie spielt eine wich-
tige Rolle in der Verlaufsbeobachtung
und Entscheidung fiir den Interven-
tionszeitpunkt. Die invasive Untersu-
chung ist hauptsichlich reserviert fur
spezifische anatomische und pathophy-
siologische Fragestellungen. Sie ist zwin-
gend empfohlen bei Hinweisen auf eine
Druckerh6hung im kleinen Kreislauf,
zur Bestimmung des Pulmonalgefidfiwi-
derstands. Die Schwelle zur invasiven
Untersuchung sollte bei Fontan-Patien-
ten besonders niedrig sein, sobald im
Verlauf irgendwelche klinischen Ande-
rungen auftreten.

Katheterinterventionelle
Behandlung

Die Bedeutung der katheterinterventio-
nellen Behandlung hat iiber die Jahre
stark zugenommen. Soweit von der Ana-
tomie geeignet, wurde sie die Therapie
der Wahl bei Vorhofseptumdefekt und
offenem Ductus arteriosus. Neu in der
Leitlinie wird sie auch bei ausgewihl-
ten Patienten mit Ventrikelseptumdefekt
als Alternative zur Operation hervorge-
hoben - insbesondere bei Restdefekten
nach Operation, bei chirurgisch schlecht
zuginglichen bzw. zentral lokalisierten
muskulidren Defekten. Bei Patienten mit
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Herzfehler

Zusammenfassung

Seit der letzten Herausgabe von Leitlinien
zur Behandlung von Erwachsenen mit
angeborenem Herzfehler durch die European
Society of Cardiology (ESC) im Jahr 2010
sind umfangreiche neue Daten publiziert
worden, die eine Neuauflage des Dokuments
erforderlich gemacht haben. Dies betrifft
insbesondere die katheterinterventio-

nelle Behandlung von Herzfehlern, die
Risikostratifizierung mit Hinblick auf den
optimalen Zeitpunkt fiir Intervention und Re-
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Kommentar zu den Leitlinien (2020) der European Society of
Cardiology zum Management von Erwachsenen mit angeborenem

Intervention, aber auch die medikamentdse
Therapie und die Versorgungsstrukturen.
Der vorliegende Kommentar fasst die
wesentlichen Neuerungen zusammen

und nimmt Bezug auf Besonderheiten in
Deutschland.

Schliisselworter
Angeborener Herzfehler - Erwachsenenalter-
Therapie - Leitlinie

disease

Abstract

Since the previous version of the guidelines
on the management of adults with congenital
heart disease were provided by the European
Society of Cardiology (ESC) in 2010, extensive
new data have been published. This made

a revision of the document necessary.

This is particularly the case for catheter
interventional treatment of congenital heart
defects, the risk stratification with respect

Comments on the guidelines (2020) of the European Society of
Cardiology on management of adults with congenital heart

to optimal timing of interventions and re-
interventions as well as medical treatment
and organization of care. These comments
summarize the essential new aspects and

address specifics for Germany.

Keywords
Congenital heart disease - Adult age -
Treatment - Guidelines

nicht nativem rechtsventrikuldrem Aus-
flusstrakt (Homograft, bovine Jugularve-
nengrafts, Bioprothesen/Conduits) wird
bei Notwendigkeit einer Re-Intervention
und anatomischer Eignung die katheter-
interventionelle Klappenimplantationals
bevorzugte Modalitat empfohlen, v. a. um
tiber die Lebenszeit hin die Zahl der ope-
rativen Eingriffe zu reduzieren.

Arrhythmien

Im Bereich des Arrhythmiemanage-
ments hebt die Leitlinie besonders her-
vor, wie wichtig es bei der Behandlung
ist, die Ursachen, Mechanismen und
die Anatomie des zugrunde liegenden
Herzfehlers richtig zu verstehen. Be-
sonders betont wird die Wichtigkeit
des multidisziplindren Zugangs zur op-

timalen Therapie vor oder zusammen
mit interventionellen und chirurgischen
Eingriffen. Weiterhin die friihzeitige Ka-
theterablation als Alternative zu einer
langzeitigen medikamentdsen Therapie
von symptomatischen supraventriku-
liren und ventrikuldren Tachykardien
(VT). Voraussetzung ist, dass die Eingrif-
fe in Zentren mit spezieller Erfahrung
durchgefithrt werden. Es wird auch emp-
fohlen, die Ablation des VT-bezogenen
anatomischen Isthmus bei korrigierter
Fallotscher Tetralogie vor einem kathe-
terinterventionellen oder chirurgischen
Eingriff zu erwégen, da diese den spite-
ren Zugang zum Substrat einschrinken
konnen. Die EMAH-spezifischen Indi-
kationen fiir eine primarprophylaktische
ICD-Implantation bleiben schwierig. Die
meisten Daten liegen fiir Patienten mit
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Angeborener Herzfehler - eine lebenslange chronische Erkrankung
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korrigierter Fallotscher Tetralogie vor.
Hier sollte sie erwogen werden, wenn
bei Patienten mehrere Risikofaktoren
wie eine linksventrikuldre Dysfunktion,
nicht anhaltende, symptomatische V'Ts,
QRS-Dauer >180ms, extensive Narben
im rechten Ventrikel oder induzierbare
VTs vorliegen.

Reduzierte Lebenserwartung

Pulmonale Hypertonie

Die pulmonale Hypertonie (PH) ist
ein wichtiger prognostischer Faktor bei
EMAH und benétigt hohe Aufmerksam-
keit im Fall einer Schwangerschaft, vor
kardialen Interventionen und vor gro-
Beren nichtkardialen Operationen. Die
prékapillire PH ist nun neu mit einem
Pulmonalarterienmitteldruck  (PAPm)

Abb. 1 <« Angeborener
Herzfehler - eine lebens-
lange chronische Erkran-
kung. (Ubersetzte Varian-
te der ,central figure” der
ESC(European Society of
Cardiology)-Leitlinie [1])

>20mmHg, einem Wedgemitteldruck
(PCW) <15mmHg und einem Pulmo-
nalgefaflwiderstand (PVR) =3 Woode-
inheiten (WE) definiert [9]. Die neue
Leitlinie hebt besonders die Wichtigkeit
einer sorgfiltigen hamodynamischen
Evaluierung mitder Unterscheidung zwi-
schen prikapilldrer PH (PAH), isolierter
postkapillirer PH (PAPm >20mm Hg,
PCW >15mmHg und PVR <3WU)
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Leitlinien

und der Kombination aus beiden. Alle
3 Formen konnen bei EMAH auftre-
ten und haben ganz unterschiedliche
Konsequenzen fiir Behandlungsoptio-
nen. Bezliglich der medikament6sen
Behandlung der PAH bei Patienten mit
einfachen korrigierten Shuntvitien wur-
den die Empfehlungen an die ESC-PH-
Leitlinie angeglichen. Bei Eisenmenger-
Patienten mit reduzierter Belastbarkeit
- definiert als 6-min-Gehtest <450m -
sollte initial eine Monotherapie mit En-
dothelinrezeptorantagonisten erwogen
werden, gefolgt von einer Kombinations-
therapie, wenn der Effekt unbefriedigend
istoder im Verlaufeine Verschlechterung
eintritt.

Schwangerschaft

Bei Frauen mit angeborenem Herzfeh-
ler sollen eine Risikostratifizierung und
Beratung unbedingt vor Eintritt einer
Schwangerschaft erfolgen. Obwohl von
vielen Patienten eine Schwangerschaft
gut toleriert wird, miissen die Patientin-
nen mit erhchtem Risiko frithzeitig iden-
tifiziert werden. Von einer Schwanger-
schaft muss definitiv abgeraten werden
bei PAH, schwerer linksventrikuldrer
Dysfunktion (Auswurffraktion <30%
oder NYHA-Klasse III-IV), systemi-
schem rechtem Ventrikel mit moderat
bis schwer reduzierter Funktion, Fon-
tan-Patientinnen mit Komplikation im
Verlauf, schwerer symptomatischer Aor-
tenstenose, schwerer Mitralstenose oder
signifikanter ~(Re-)Koarktation sowie
schwerer Aortendilatation, wobei die
Grenzwerte fiir die Aortengrof3e von der
zugrunde liegenden Erkrankung abhén-
gen. Die Leitlinie hebt auch die Wichtig-
keit fiir eine ggf. addquate Kontrazeption
und genetische Beratung hervor und gibt
entsprechende Empfehlungen.

Empfehlungen fiir einzelne
Herzfehler

Die detaillierten Empfehlungen fiir die
einzelnen Herzfehler wurden auf Basis
neuer Daten und Erfahrungen seit 2010
invieler Hinsicht entsprechend adaptiert.
Einige besonders wichtige Anderungen
sollen hier hervorgehoben werden.
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Verschluss von Shuntvitien

Die Entscheidung zum Verschluss von
Shuntvitien bei Bestehen einer PAH
bleibt komplex. Es ist offensichtlich, dass
sowohl Nutzen wie Schéddigung durch
einen Verschluss moglich sind und da-
her eine sehr sorgfaltige Abkldrung in
Expertenhand vor einer Entscheidung
gefordert werden muss. Die neue Leit-
linie empfiehlt daher bei Patienten mit
Shuntvitien und nichtinvasiv erhobe-
nen Hinweisen auf eine Erhéhung des
Pulmonalarteriendrucks unbedingt eine
sorgfiltige invasive Abkldrung mit Be-
stimmung des PVR. Eine Klasse-I-Emp-
fehlung fiir einen Shuntverschluss erfor-
dertbeiallen Vitien den Ausschluss einer
PAH - definiert als PVR <3WE. Ebenso
sollte bei allen Formen von Shuntvitien
kein Verschluss durchgefithrt werden
(Klasse-IIT-Empfehlung), wenn eine Ei-
senmenger-Physiologie vorliegt oder bei
Patienten mit PAH und noch normaler
Sauerstoffsittigung in Ruhe eine Unter-
sittigung bei Belastung nachgewiesen
werden kann. Bei Patienten mit PAH,
aber PVR <5 W und signifikantem Links-
Rechts-Shunt (Flussverhiltnis > 1,5) soll-
te ein Verschluss erwogen werden, da
Studiendaten zeigen, dass die Patienten
vom Verschluss nach wie vor profitieren,
wenn auch weniger als Patienten ohne
PAH. Die Empfehlungen fiir Patienten
mit PAH, die diese Kriterien nicht er-
fallen, unterscheiden sich je nachdem,
ob der Shunt pri- oder posttrikuspidal
besteht. Bei Vorhofseptumdefekt und ei-
nem PVR =5 WE sollte primar eine PAH-
Therapie eingeleitet werden. Nur wenn
darunter der PVR unter 5WE sinkt und
ein signifikanter Links-Rechts-Shunt
(Flussverhiltnis >1,5) besteht, kann ein
Verschluss — aber selbst dann nur mit
einem fenestrierten Device — erwogen
werden. Ansonsten sollte definitiv nicht
verschlossen werden (Klasse IIT).

Bei Patienten mit Ventrikelseptum-
defekt oder offenem Duktus und PVR
=5 WE, aber ohne Eisenmenger-Syn-
drom oder Untersdttigung unter Belas-
tung, kann ein Verschluss noch erwogen
werden, aber nur nach sehr sorgfiltiger
Abkldrung in entsprechenden Experten-
zentren.

In Anbetracht der Erkenntnis, dass
ein gewisses Ausmafl an Links-Rechts-
Shunt auf Vorhofebene bei Linksherzer-
krankung mit erhéhtem Fiillungsdruck
einen positiven Effekt auf den Verlauf
der Herzinsuffizienz haben kann, emp-
fiehlt die Leitlinie fir Patienten mit
Vorhofseptumdefekt und gleichzeiti-
ger linksventrikuldrer Dysfunktion eine
sorgfiltige hdmodynamische Abklarung
einschliefllich Ballonokklusion, um Vor-
und Nachteile eines Shuntverschlusses
abzuwigen und dann zwischen kom-
plettem Verschluss, einem fenestrierten
Verschluss und Belassung des Defektes
ohne Intervention zu entscheiden.

Linksventrikulare Ausflusstrakt-
obstruktion

Die Definition einer schweren linksven-
trikuldren Ausflusstraktobstruktion wur-
de unabhingig von der Lokalisation der
Obstruktion mit einem mittleren Gra-
dienten >40 mm Hg vereinheitlicht und
konsistent mit jener fiir die valvuldre Aor-
tenstenose gemacht. Fiir die Indikation
zur Intervention ist die Lokalisation von
kritischer Bedeutung, da die Schwelle da-
zu niedriger gesetzt werden kann, wenn
keine kiinstliche Klappe mit den entspre-
chendenFolgeproblemen erforderlichist.

Die Empfehlungen zur Intervention
bei valvuldrer Aortenstenose und -insuf-
fizienz sowie linksseitiger atrioventriku-
larer Klappeninsuffizienz wurden weit-
gehend an die ESC-LL fiir Klappener-
krankungen adaptiert.

Koarktation

Bei Patienten mit Koarktation und Re-
Koarktation sollte der nichtinvasive Gra-
dientvon = 20 mm Hg durch eine invasive
Messung bestitigt werden. Wenn dies der
Fall ist, sollte selbst bei normotensiven
Patienten eine Intervention erwogen wer-
den, wenn sie mittels Katheter méglich
ist. Prinzipiell ist die Katheterinterventi-
on bei anatomischer Eignung Modalitit
der Wahl. Bei hypertonen Patienten sollte
eine Intervention auch ohne signifikan-
ten Gradienten erwogen werden, wenn
morphologisch eine =50 % Stenose vor-
liegt.



Fallotsche Tetralogie

Bei asymptomatischen Patienten mit
korrigierter Fallotscher Tetralogie und
relevanter Pulmonalinsuffizienz werden
die Indikationen fiir eine Intervention
im rechtsventrikuldren Ausflusstrakt
weiterhin kontrovers beurteilt. Kon-
sens wurde gefunden, dass sie erwogen
werden sollte, wenn eine progrediente
rechtsventrikuldre Dilatation mit ei-
nem endsystolischen Volumenindex
>80 ml/m* und/oder enddiastolischem
Index =160ml/m? und/oder eine pro-
grediente, zumindest moderate Trikus-
pidalinsuffizienz gefunden werden.

Fontan-Operation

Bei Patienten mit Fontan-Kreislauf miis-
sen anhaltende atriale Arrhythmien mit
schneller atrioventrikuldrer Uberleitung
als medizinischer Notfall betrachtet wer-
den und umgehend mit elektrischer Kar-
dioversion terminiert werden. Eine An-
tikoagulation ist in jedem Fall bei Be-
stehen oder anamnestisch vorhandenen
atrialen Thromben, atrialen Arrhythmi-
en oder thromboembolischen Ereignis-
sen indiziert. Von einer Schwangerschaft
sollte dringend abgeraten werden, wenn
bereits (wie auch immer geartete) Kom-
plikation aufgetreten sind. Die Schwelle
fir eine invasive Abklarung sollte nied-
rig sein. Sie wird empfohlen, wenn Ode-
me, neue Rhythmusstérungen oder Ha-
moptysen auftreten, die Belastbarkeit ab-
nimmt oder die arterielle Sauerstoffsit-
tigung sinkt. Bei Patienten mit Arrhyth-
mien sollten proaktiv elektrophysiologi-
sche Abkldrung und, wo méglich, Abla-
tion erwogen werden. Bei ausgewéhlten
Patienten mit erhohter PVR kann eine
spezifische PAH-Therapie erwogen wer-
den.

Es gibt noch eine Reihe weiterer De-
tails, die im Rahmen dieses Dokuments
nicht abgedeckt werden konnen. Wir
empfehlen daher fiir alle mit der Betreu-
ung dieser Patientengruppe Befassten das
Studium der gesamten Originalversion
der Leitlinie [1].

Korrespondenzadresse

Prof. Dr. H. Baumgartner
Klinik fiir Kardiologie Ill: An-
geborene Herzfehler (EMAH)
und Klappererkrankungen,
Universitatsklinikum Miinster
Albert-Schweitzer-Campus 1,
Gebdude 1, 48149 Miinster,
Deutschland
helmut.baumgartner@
ukmuenster.de

Einhaltung ethischer Richtlinien

Interessenkonflikt. Den Interessenkonflikt der Au-
toren finden Sie online auf der DGK-Homepage unter
http://leitlinien.dgk.org/ bei der entsprechenden
Publikation.

Fiir diesen Beitrag wurden von den Autoren keine
Studien an Menschen oder Tieren durchgefiihrt.
Fir die aufgefiihrten Studien gelten die jeweils dort
angegebenen ethischen Richtlinien.

Literatur

1. Baumgartner H, De Backer J, Babu-Narayan SV,
Budts W, Chessa M, Diller GP, Lung B, Kluin J,
Lang IM, Meijboom F, Moons P, Mulder BJM,
Oechslin E, Roos-Hesselink JW, Schwerzmann M,
Sondergaard L, Zeppenfeld K, ESC Scientific
Document Group (2020) 2020 ESC guidelines
for the management of adult congenital heart
disease. Eur Heart J. https://doi.org/10.1093/
eurheartj/ehaa554
Baumgartner H, Bonhoeffer P, De Groot NM, de
HaanF, Deanfield JE, Galie N, Gatzoulis MA, Gohlke-
Baerwolf C, Kaemmerer H, Kilner P, Meijboom F,
Mulder BJ, Oechslin E, Oliver JM, Serraf A,
Szatmari A, Thaulow E, Vouhe PR, Walma E (2010)
ESC guidelines for the management of grown-up
congenital heart disease (new version 2010). Eur
HeartJ31:2915-2957
. Deanfield J (2018) Congenital heart disease in
children and adults. In: Camm AJ, Luscher TF,
Maurer G, Serruys PW (Hrsg) The ESC textbook of
cardiovascular medicine, 3. Aufl. Oxford University
Press, Oxford, New York, S 737-840
Baumgartner H, Budts W, Chessa M, Deanfield J,
Eicken A, Holm J, Iserin L, Meijboom F, Stein J,
Szatmari A, Trindade PT, Walker F (2014) Recom-
mendations for organization of care for adults
with congenital heart disease and for training in
the subspecialty of “Grown-up Congenital Heart
Disease” in Europe: a position paper of the Working
Group on Grown-up Congenital Heart Disease of
the European Society of Cardiology. Eur Heart J
35:686-690
. Kaemmerer H, Bauer U, de Haan F, Flesch J,
Gohlke-Barwolf C, Hagl S, Hess J, Hofbeck M,
Kallfelz HC, Lange PE, Nock H, Schirmer KR,
Schmaltz AA, Tebbe U, Weyand M, Breithardt G
(2011) Recommendations for improving the
quality of the interdisciplinary medical care of
grown-ups with congenital heart disease (GUCH).
IntJCardiol 150:59-64

g

w

>

w

(o))

-

(o]

O

. Hess J, Bauer U, de Haan F, Flesh J, Gohlke-

Baerwolf C, Hagl S, Hofbeck M, Kaemmerer H,
Kallfelz HC, Lange PE, Nock H, Schirmer KR,
Schmaltz AA, Tebbe U, Weyand M, Breithardt G
(2011) Recommendations for adult and paediatric
cardiologists on obtaining additional qualification
in “Adults with Congenital Heart Disease” (ACHD).
IntJ Cardiol 149:186-191

Seidel L, Nebel K, Achenbach S, Bauer U, Ewert P,
Freilinger S, Gundlach U, Kaemmerer H, Nagdy-
man N, Oberhoffer R, Pieper L, Reinhard W,
Sanftenberg L, Schelling J, Weyand M, Neiden-
bach R (2020) Facts about the general medical care
of adults with congenital heart defects: experience
ofatertiary care center.J Clin Med 9:1943

. Diller GP, Orwat S, Lammers AE, Radke RM, De-

Torres-Alba F, Schmidt R, Marschall U, Bauer UM,
Gerf J, Bronstein L, Kaleschke G, Baumgartner H
(submitted) Impact of specialist versus primary
medical care on morbidity and mortality of adults
with congenital heart disease—alarming data
froma population based study

. Simonneau G, Montani D, Celermajer DS, Den-

ton CP, Gatzoulis MA, Krowka M, Williams PG,
Souza R (2019) Haemodynamic definitions and
updated clinical classification of pulmonary
hypertension. Eur RespirJ53(1):1801913

Der Kardiologe 3 - 2021

| 253


http://leitlinien.dgk.org/
https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554
https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554

	Kommentar zu den Leitlinien (2020) der European Society of Cardiology zum Management von Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler
	Zusammenfassung
	Abstract
	Vorbemerkungen
	Neue Konzepte
	Versorgungsstrukturen
	Diagnostik
	Katheterinterventionelle Behandlung
	Arrhythmien
	Pulmonale Hypertonie
	Schwangerschaft
	Empfehlungen für einzelne Herzfehler
	Verschluss von Shuntvitien
	Linksventrikuläre Ausflusstraktobstruktion
	Koarktation
	Fallotsche Tetralogie
	Fontan-Operation

	Literatur


