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Praambel

Diese Leitlinie ist eine Stellungnahme der Deutschen
Gesellschaft fiir Kardiologie - Herz- und Kreislauf-
forschung e.V. (DGK), die den gegenwirtigen Er-
kenntnisstand wiedergibt und Arzten und ihren Pa-
tienten die Entscheidungsfindung erleichtern soll. Ei-
ne Leitlinie ersetzt nicht die drztliche Evaluation des
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individuellen Patienten und die Anpassung der Diag-
nostik und Therapie an dessen spezifische Situation.

Die Entwicklung Evidenz-basierter Leitlinien ist
durch eine systematische Aufarbeitung und Zusam-
menstellung der besten verfiigbaren wissenschaftli-
chen Evidenz gekennzeichnet. Die Herleitung des in
der Leitlinie vorgeschlagenen Vorgehens ergibt sich
aus der wissenschaftlichen Evidenz von Studien, wo-
bei randomisierte, kontrollierte Studien bevorzugt
werden, oder aus der Konsensusmeinung von Exper-
ten. Der Zusammenhang zwischen der jeweiligen
Empfehlung und der zugehorigen Evidenzstufe ist
gekennzeichnet.

Empfehlungsgrade

I Evidenz und/oder allgemeine Ubereinkunft, dass
eine Therapieform oder eine diagnostische Mafi-
nahme effektiv, niitzlich oder heilsam ist.

II Widerspriichliche Evidenz und/oder unterschied-
liche Meinungen iiber den Nutzen/Effektivitdt ei-
ner Therapieform oder einer diagnostischen Maf3-
nahme

ITa Evidenzen/Meinungen favorisieren den Nutzen
bzw. die Effektivitdt einer Mafinahme

IIb Nutzen/Effektivitdt einer Mafinahme ist weniger
gut durch Evidenzen/Meinungen belegt

Evidenzgrade

A Daten aus mehreren ausreichend groflen, rando-
misierten Studien oder Metaanalysen

B Daten aus einer randomisierten Studie oder meh-
reren groflen nicht randomisierten Studien

C Konsensus-Meinung von Experten basierend auf
Studien und klinischer Erfahrung

1 Einleitung

Bei 0,2 [152] bis 4% [170] aller Schwangerschaften
in westlichen Industrienationen treten Komplikatio-
nen aufgrund von kardiovaskuldren Erkrankungen
auf [152, 170]. Genaue Zahlen fiir die Bundesrepub-
lik fehlen; ausgehend von der Anzahl der Geburten
im Jahr 2003 von 715000 liegt die geschitzte Zahl
der Frauen mit kardialen Komplikationen zwischen
1430 und 28600. Die Mehrzahl der Herzerkrankun-
gen, die bei Frauen im gebdrfihigen Alter in den
westlichen Lindern wéhrend einer Schwangerschaft
zu kardialen Komplikationen fithren konnen, sind
kongenitalen Ursprungs, ein Viertel sind erworben
[152, 154].

Die Zahl der Patientinnen, die wihrend der
Schwangerschaft kardiale Probleme entwickeln, wird
in Zukunft aufgrund der erfolgreich medizinisch
und chirurgisch behandelten Patientinnen mit er-
worbenen Herzerkrankungen, und insbesondere we-
gen der vielen Frauen, die mit kongenitalen Herz-
erkrankungen ins Erwachsenenalter kommen, zu-
nehmen [89, 94]. So geht man in Deutschland von
einer geschitzten Zahl von 120000 Erwachsenen mit
nativen oder operierten angeborenen Herzfehlern
aus, die pro Jahr um etwa 5000 Patienten zunimmt
[89, 94]. Die exakte Zahl betroffener Frauen im ge-
barfahigen Alter in Deutschland ist nicht bekannt.
Wegen der fiir den individuellen Arzt relativ gerin-
gen Hdéufigkeit sind Leitlinien deshalb von besonde-
rer Bedeutung.

2 Methodik

Die Leitlinie basiert auf einer systematischen Recher-
che der Literatur der letzten 20 Jahre. Beriicksichtigt
wurden auch die Publikationen und Empfehlungen
der amerikanischen Fachgesellschaften AHA/ACC
[15], der European Society of Cardiology 2003 [119],
der Working Group Valvular Heart Disease der ESC
[22], der Leitlinien der DGK [36], der DGK und der
Paul-Ehrlich-Gesellschaft fiir Chemotherapie 2004
[81, 111, 112], und der ESC-Task Force 2007 [166].

Bei der Erstellung der Leitlinie musste der Beson-
derheit Rechnung getragen werden, dass alle Mafinah-
men nicht nur die Mutter, sondern immer auch den
Fetus betreffen, so dass die optimale Behandlung bei-
der abgewogen werden muss. Eine fiir die Mutter
giinstige Therapie kann mit einer Schiddigung des
Kindes verbunden sein und im Extremfall ziehen
Maflinahmen, die das Uberleben der Mutter sichern,
den Tod des Feten nach sich. Dies kann die Entschei-
dung zur Umsetzung einer Empfehlung erschweren.

Da prospektive oder randomisierte Studien mit
wenigen Ausnahmen fehlen, entsprechen Empfehlun-
gen dieser Leitlinie meist dem Evidenzgrad C.

3 Physiologische Veranderungen
und Hamodynamik

In der Schwangerschaft kommt es unter dem Einfluss
unterschiedlicher hormoneller Regelkreise durch den
stark zunehmenden Sauerstoffbedarf und die notwen-
dige Durchblutungsoptimierung des uteroplazentaren
Gefifigebiets zu wesentlichen Verdnderungen im
Herz-Kreislauf-System [64, 94, 119, 170].



V. Regitz-Zagrosek et al.

Herzerkrankungen in der Schwangerschaft

Bereits ab der fiinften Schwangerschaftswoche
steigt das Blutvolumen mit iiberproportionaler Zu-
nahme des Plasmavolumens im Vergleich zum Eryth-
rozytenvolumen (Hdmodilution) an und erreicht ab
der 32. bis 34. Schwangerschaftswoche ein Maximum
mit einer Expansion des Blutvolumens um 30-50%
bei gleichzeitig erheblicher Vasodilatation. Die Ruhe-
herzfrequenz nimmt um 10-30 Schldge/min gegenii-
ber dem Ausgangswert vor der Schwangerschaft zu,
wiahrend das Herzzeitvolumen bis zur 32. Schwanger-
schaftswoche um 30-50% ansteigt. Der systolische
Blutdruck féllt bis zur Schwangerschaftsmitte ab und
erreicht dann gegen Schwangerschaftsende wieder
die Ausgangswerte. Gegen Schwangerschaftsende héu-
fig zu beobachtende hypotone Reaktionen, insbeson-
dere in Riickenlage, haben ihre Ursache in einer pre-
load-Minderung nach Kompression der Vena cava
durch den vergroflerten Uterus bzw. beim Stehen in
der Vasodilatation der unteren Extremitdten.

Besonders bei vaginaler Entbindung kommt es zu
erheblichen Anderungen der miitterlichen Kreislauf-
parameter. Unter der Wehentitigkeit steigen Herzfre-
quenz und Herzminutenvolumen abrupt an mit Ver-
dreifachung des maternalen Sauerstoffverbrauchs; un-
ter der Geburt kann das Herzminutenvolumen noch-
mals um 50% ansteigen. Der Blutdruck steigt unter
den Wehen um bis zu 20%; speziell in der Austrei-
bungsphase sind Blutdruckspitzen bis 200 mmHg
moglich (Valsalva-Modell).

Unmittelbar postpartal ist der vendse Riickstrom
durch cavale Dekompression, Autotransfusion uteri-
nen Blutes und Mobilisierung retinierten Kérperwas-
sers erhoht, was zum Anstieg des Schlagvolumens
und des Herzminutenvolumens sowie zur Abnahme
der maternalen Herzfrequenz fiihrt.

Die genannten peri- und postpartalen miitterli-
chen Adaptationsmechanismen werden entscheidend
durch den Geburtsmodus und die peripartale
Schmerztherapie beeinflusst. Die kardiopulmonale
Adaptation nach der Geburt ist nach etwa zwolf Wo-
chen abgeschlossen.

4 Risikobeurteilung und Kontraindikationen
fiir die Schwangerschaft

Atiologie der Herzerkrankungen

Angeborene Vitien stellen mit 74% die haufigsten
Herzerkrankungen in der Schwangerschaft dar, ge-
folgt von erworbenen Klappenerkrankungen mit
15%. Kardiomyopathien, Arrhythmien und die koro-
nare Herzerkrankung sind deutlich seltener [152,
154]. In den nichtindustrialisierten Lindern stellen
rheumatische Herzerkrankungen 90% aller Herz-
erkrankungen in diesem Alter dar, wobei die Mit-

ralstenose weltweit der hiufigste Klappenfehler in
der Schwangerschaft ist. Die Mitralklappenstenose
ist am hdufigsten fiir den miitterlichen Tod aus kar-
dialer Ursache in diesen Lindern verantwortlich [14,
[46, 119, 152, 170]. In den Industrielindern hin-
gegen war bis 1997 die hiufigste miitterliche Todes-
ursache wahrend der Schwangerschaft die Lungen-
embolie [98, 108, 173].

Exakte Zahlen tiber die Hiufigkeit und Letalitat
von kongenitalen oder erworbenen Herzerkrankun-
gen in der Schwangerschaft in Deutschland liegen
nicht vor. Wahrend der Schwangeren-Beratung in ei-
nem groflen Deutschen Herz-Zentrum wurden bei
143 Frauen im gebdrfihigen Alter folgende Vitien
festgestellt: Mitralklappeninsuffizienz bei 28,7%, Vor-
hofseptumdefekt bei 20,9%, Aortenklappenstenose
bei 19,6%, Mitralklappenstenose bei 6,3%, Aorten-
insuffizienz bei 4,2%, Pulmonalklappenstenose bei
4,2%, Trikuspidalklappeninsuffizienz und Stenose
bei 3,5%, Ventrikelseptumdefekt bei 1,4%, andere Vi-
tien bei 11,2% der Frauen [64]. Die Vitienverteilung
in spezialisierten Zentren fiir angeborene Herzfehler
unterscheidet sich hiervon deutlich [90]. Aktuelle
Zahlen sind aus dem Nationalen Register des Kom-
petenznetzes Angeborene Herzfehler, dem ,Euro
Heart Survey Valvular Heart Disease“ und dem
»Euro Heart Survey on congenital heart diseases in
adults“ zu erwarten. Die Hypertonie ist die hdufigste
medizinische Komplikation der Schwangerschaft
(Kapitel 10).

Zur Beurteilung des kardialen, miitterlichen und
des kindlichen Risikos ist eine Risikostratifizierung
erforderlich.

Risikostratifizierung

Der Risiko-Score von Siu 1997 [152], 2001 [154] und
2002 [155] ermdglicht die Beurteilung des Risikos
fiir kardiale miitterliche und neonatale Komplikatio-
nen (Tab. 1). Vier unabhingige Pridiktoren gehen in

Tab. 1 Multivariate Pradiktoren fiir kardiale, miitterliche Komplikationen wéh-
rend der Schwangerschaft bei Frauen mit Herzerkrankungen (modif. nach Siu
2001 [154], 2002 [155])

Friihere vorausgegangene kardiale Ereignisse, wie Herzinsuffizienz,
transitorische ischamische Attacke (TIA), Schlaganfall und
symptomatische Arrhythmien

Funktionelle NYHA-Klasse > Il oder Zyanose wahrend der Untersuchung
vor der Schwangerschaft

Linksherzobstruktion (Doppler-sonographisch abgeschatzter maximaler
systolischer LV-Ausflusstrakt-Gradient >30 mmHg,
Aortenklappen-Offnungsfliche <1,5 cm?, Mitralklappenstenose

mit einer Klappendffnungsfliche von <2 cm?)

Eingeschrankte linksventrikuldre Funktion (EF <40%)
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Tab. 2 Kontraindikationen fiir die Schwangerschaft (modif. nach [38, 154,
170])

Hohergradige pulmonale Hypertonie jedweder Ursache

(=50% des systemischen Druckes) (I-C)

Ausgepragte links- oder rechtsventrikulare Dysfunktion
(LV-Ejektionsfraktion <40%) (Ila-C)

Patientinnen im NYHA-Stadium IIl und IV (I-C)

Schwere Linksherzobstruktion (Aortenstenose mit einem mittleren,
Dopplersonographisch geschdtzten Druckgradient >50 mmHg,
Offnungsfliche <0,6 cm*/m? héhergradige (Re-)Aortenisthmusstenose)
(Ila-C)

Schwere Mitralstenose (mittlerer Druckgradient >10 mmHg,
Offnungsflidche <1,0 cm?/m?) (I-C)

Marfan-Syndrom mit ektatischer Aorta ascendens (=45 mm) (I-C)
Zyanotische Herzerkrankung (insbesondere bei Sauerstoffsattigung
<80%) (Ila-C)

den Risiko-Score ein und werden mit jeweils einem
Punkt bewertet:

Die kardiale miitterliche Ereignisrate lag ins-
gesamt bei Frauen mit Herzerkrankungen bei 13%
(Herzinsuffizienz, Lungenddem, Schlaganfall, symp-
tomatische Brady- oder Tachyarrhythmie oder Tod)
im Vergleich zu 0% bei Frauen ohne Herzerkrankun-
gen. Bei Schwangerschaften mit keinem, einem und
mehr als einem der genannten Prddiktoren lag die
kardiale miitterliche Ereignisrate bei 4, 27 und 62%.
Am hiufigsten war das Lungenddem. Die miitterli-
che Mortalitit lag bei 1%. Nur Patientinnen mit ei-
nem Risiko-Score von >1 starben. Bei 20% der Kin-
der von Patientinnen mit Herzerkrankungen bzw.
bei 7% der Kinder von Frauen ohne Herzerkrankun-
gen traten Komplikationen (Frithgeburtlichkeit, in-
trauterine Wachstumsverzégerung, geringes Geburts-
gewicht, Atemnotsyndrom, Hirnblutungen, fetaler
oder neonataler Tod) auf [152, 154, 155]. Unabhdngi-
ge Pridiktoren fiir die neonatalen Komplikationen
war die NYHA-Klasse >II oder eine Zyanose wih-
rend der Untersuchung vor der Schwangerschaft so-
wie eine Linksherzobstruktion. Rauchen, miitterli-
ches Alter <25 und >35 Jahre, eine Heparin- oder
Warfarin-Therapie und Mehrlingsschwangerschaften
waren ebenfalls ungiinstige Pradiktoren [93, 154].

Aus der Risikostratifizierung ergeben sich folgen-
de Kontraindikationen fiir eine Schwangerschaft aus
miitterlicher und fetaler Sicht (Tab. 2).

Hohergradige pulmonale Hypertonie
jedweder Ursache

Patientinnen mit Eisenmenger-Syndrom, héhergradi-
ger primdrer und sekunddrer pulmonaler Hyper-
tonie (PH) haben wihrend der Schwangerschaft und
nach der Geburt eine Mortalitdt, die zwischen 30%
und 70% liegt [170-172, 180]. Die miitterlichen To-

desursachen sind pulmonale hypertensive Krisen mit
Rechtsherzversagen bei 18%, plotzlicher Herztod bei
10%, pulmonale Embolie bei 4% der Patientinnen.
Risikofaktoren fiir Tod sind spdte Diagnosestellung,
spate Hospitalisierung bei Symptomen, Schweregrad
der pulmonalen Hypertonie, Anzahl friiherer
Schwangerschaften und operative Entbindung. Bis
auf eine Studie von Presbitero [126], in der die
miitterliche Letalitdt beim Eisenmenger-Syndrom bei
11% lag, ist die Mortalitét bei dieser Erkrankung in
den meisten Studien hoher [152, 170]. Deshalb sollte
diesen Patientinnen von einer Schwangerschaft abge-
raten und eine Sterilisation (Tubenligatur) durch-
gefiihrt werden. Wenn es zu einer Schwangerschaft
gekommen ist, besteht die Indikation zur Beendi-
gung der Schwangerschaft und nachfolgenden Steri-
lisation [170] (I-C). Besteht die Patientin auf der
Fortfithrung der Schwangerschaft, sollte die Betreu-
ung in Zentren mit entsprechender Erfahrung unter
engmaschiger, kardiologischer und geburtshilflicher
Kontrolle erfolgen. Wichtig ist dabei eine friihzeitige
stationdre Behandlung beim Auftreten von Sympto-
men und eine ausreichend lange stationére (!) Nach-
sorge im Wochenbett.

Ventrikuldre Dysfunktion

Eine eingeschrankte linksventrikuldre Funktion
(<40%) ist mit einer deutlich erhéhten Morbiditit
und Mortalitdt verbunden, unabhingig von der Atio-
logie [119, 163]. Bei Patientinnen mit dilatativer Kar-
diomyopathie im NYHA-Stadium III und IV liegt
das Letalitdtsrisiko bei 7%. Prognostisch besonders
ungiinstige Faktoren sind neben der Ejektionsfrakti-
on <20% eine begleitende Mitralinsuffizienz, rechts-
ventrikuldre Insuffizienz, Vorhofflimmern und eine
systemische Hypotonie [163]. Diesen Patientinnen
sollte von einer Schwangerschaft dringend abgeraten
werden (I-C). Neben der hohen Letalitit besteht ein
hohes Risiko fiir die Entwicklung einer schweren
Herzinsuffizienz wihrend der Schwangerschaft mit
irreversibler Verschlechterung der linksventrikuldren
Funktion und fetalem Tod [50, 163]. Aus diesem
Grunde ist bei eingetretener Schwangerschaft ein
Abbruch der Schwangerschaft empfehlenswert (I-C).

Bei Patientinnen mit einem angeborenen Herzfeh-
ler kann eine Dysfunktion eines subpulmonalen
rechten Ventrikels ein unabhéngiger Risikofaktor fiir
das Eintreten kardiovaskuldrer Komplikationen sein
[93]. Auch bei Patientinnen mit einem systemischen
rechten Ventrikel (kongenital korrigierte Transpositi-
on der groflen Arterien und D-Transposition der
grof3en Arterien nach Vorhofumkehr) ist eine Funk-
tionsstorung desselben mit einer erhohten Kompli-
kationsrate verbunden. Eine signifikante Funktions-
storung der rechten Herzkammer sollte bei derarti-
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gen Erkrankungen mdoglichst schon vor Eintritt einer
Schwangerschaft ausgeschlossen werden [28, 31, 42,
43, 69]. Wihrend und auch noch nach der Schwan-
gerschaft sind Verlaufskontrollen der Ventrikelfunk-
tion anzuraten.

Bei Patientinnen mit einer peripartalen Kardio-
myopathie liegt das Risiko wahrend einer nachfol-
genden Schwangerschaft zu sterben bei 20%, wenn
die linksventrikuldre Funktion sechs Monate nach
der vorhergehenden Schwangerschaft noch einge-
schrankt ist. Ist die linksventrikuldre Funktion nor-
mal, ist das Mortalitétsrisiko mit einer nachfolgen-
den Schwangerschaft geringer, es kommt jedoch
nicht selten zu einer erneuten Herzinsuffizienz und
permanenter Ventrikelschddigung [50, 54, 123]. Pa-
tientinnen mit einer hypertrophen Kardiomyopathie
tolerieren die Schwangerschaft in der Regel gut [1,
119, 161] (Kap. 9).

Schwere linksseitige, obstruktive unkorrigierte Vitien

Bei Patientinnen mit schwerer Aortenstenose (mitt-
lerer Druckgradient >50 mmHg, Offnungsfliche
<0,6 cm?/m?) oder schwerer Mitralstenose (s. Tab. 2),
die im Alltag oder bei der Funktionsdiagnostik symp-
tomatisch sind oder eine pathologische Belastungs-
hiamodynamik aufweisen, sollte vor einer geplanten
Schwangerschaft eine interventionelle oder operative
Therapie durchgefiihrt werden (IIa-C).

Patientinnen mit hoéhergradiger Aortenisthmus-
stenose oder Patientinnen, die eine Restenosierung
bzw. ein Aneurysma entwickelt haben, sollten vor ei-
ner Schwangerschaft einer Korrekturoperation oder
einer interventionellen Behandlung unterzogen wer-
den (ITa-C) (Kap. 6, 7).

Marfan-Syndrom und weite Aortenwurzel

Patientinnen mit einem Marfan-Syndrom haben
wédhrend der Schwangerschaft ein erhohtes Risiko
fiir Dissektionen. Ist die Aortenwurzel nicht erwei-
tert, liegt das Risiko bei 1%. Es ist deutlich hoher
bei einer Weite der Aorta ascendens von >45 mm.
Diesen Patienten sollte dringend von einer Schwan-
gerschaft abgeraten werden (I-C). Die Operation ei-
ner Dissektion wahrend der Schwangerschaft ist mit
einer ca. 20%-igen Letalitdt verbunden [171, 172)
(Kap. 6, 7).

Zyanotische Herzerkrankung
ohne pulmonale Hypertonie

Die miitterliche Mortalitit liegt bei 2%, die allgemei-
ne Komplikationsrate durch Endokarditis, Arrhyth-
mien und Herzinsuffizienz bei 30% [127]. Auch die
fetale Prognose ist stark beeintrdchtigt durch eine

50%-ige Abortrate, 30-50%-ige Friihgeburtsrate und
Untergewichtigkeit, da die miitterliche Zyanose das
fetale Wachstum beeintrachtigt [38]. Eine reaktive
Erythrozytose bzw. ein Hamatokrit >40% stort die
Blutstromung und damit den Austausch im inter-
villosen Raum. Das kindliche Risiko bei Miittern mit
einem zyanotischen Herzfehler ohne pulmonale Hy-
pertonie hingt u.a. vom miitterlichen Hamoglobin-
Wert und der arteriellen Sauerstoffsdttigung ab. Aus
einer einzelnen, dlteren retrospektiven Untersuchung
lassen sich einige Tendenzen ableiten: Bei einem Hb-
Wert <16 g/dl lag die Lebendgeburtsrate in dieser
Serie bei 71%. Sie fiel bei einem Hb >20 g/dl auf
8% ab. Ebenso verhielt es sich mit der Sauerstoffsit-
tigung. Eine miitterliche Sattigung von >90% war
verbunden mit einer Lebendgeburtsrate von 929%.
Diese sank auf 12%, wenn die miitterliche Sittigung

<85% lag [125].

Thromboembolien stellen eine bedeutsame Kom-
plikation dar. Deshalb bediirfen diese Patientinnen,
insbesondere nach einer chirurgischen Entbindung
(Sectio caesarea) und peripartal, einer konsequenten
Thromboseprophylaxe mit frithzeitiger Mobilisie-
rung, Antithrombosestriimpfen und Heparinisierung
(Kapitel Angeborene Herzerkrankungen) (I-C).

Risiko fiir Herzerkrankungen der Kinder

Ein wichtiger Aspekt bei der Betreuung junger Frau-
en mit Herzerkrankungen ist die Beratung iiber das
Wiederholungsrisiko fiir angeborene Herzfehler bei
den Nachkommen. Insgesamt ist das Risiko mit 4%
um das Sechsfache gegeniiber Eltern ohne Herz-
erkrankungen erhoht. Dabei gibt es grofle Unter-
schiede zwischen den einzelnen Vitien sowie in Ab-
hingigkeit davon, ob nur die Mutter, nur der Vater
oder beide Eltern einen angeborenen Herzfehler
haben [20]. Das hochste Risiko (50%) haben Kinder
von Eltern mit einem Marfan-Syndrom oder mit fami-

Tab 3 Vererbungsrisiko fiir spezifische angeborene Herzfehler (modif. nach [80])

Herzfehler des Elternteils Vererbungsrisiko in % bei einem

Herzfehler

der Mutter des Vaters
Aortenstenose 18 5
Atrioventrikuldrer Septumdefekt 14 1
Ventrikelseptumdefekt 9,5 25
Pulmonalstenose 6,5 2
Vorhofseptumdefekt 6 1,5
Persistierender Ductus arteriosus 4 2
Aortenisthmusstenose 4 2,5
Fallot-Tetralogie 25 1,5
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lidgrer Form der hypertrophen Kardiomyopathie (auto-
somal dominanter Erbgang). Das Vererbungsrisiko
bei Vorliegen anderer Herzfehler ist in Tabelle 3 dar-
gestellt.

5 Diagnostische MaBnahmen

Die medizinische Versorgung von adoleszenten Frau-

en mit bekannter Herzerkrankung sollte routinemaf3ig

eine Beratung im Hinblick auf eine Schwangerschaft
beinhalten (I-C). Jugendliche und Frauen im gebarfa-
higen Alter mit Symptomen oder klinischen Befun-
den, die auf eine Herzerkrankung hinweisen, sollten
kardiologisch untersucht werden, um moglichst vor
einer Konzeption die erforderliche Beratung und ent-
sprechende therapeutische Mafinahmen einleiten zu
kénnen.

Bei diesen Patientinnen sollten folgende Basis-
untersuchungen durchgefiihrt werden:

- Diagnose des zugrundeliegenden Herzfehlers mit-
tels Anamnese, klinischer Untersuchung, EKG,
2D- und Doppler-Echokardiographie. Entspre-
chend der klinischen Fragestellung sind ein Lang-
zeit-EKG und eine Langzeitblutdruck-Registrierung
sinnvoll (I-C).

- Beurteilung der kardiovaskuldren Funktion und
Leistungsfahigkeit vor einer Schwangerschaft mit-
tels Anamnese (NYHA-Stadium bei erworbenen
und Funktionsklasse bei angeborenen Herzfehlern
[124]) und Belastungs-EKG ohne/und evtl. mit
Messung des Pulmonalisdrucks mit Hilfe eines
Rechtsherzkatheters. Bei bereits eingetretener
Schwangerschaft wird eine Belastung bis zu 70%
der maximalen Herzfrequenz empfohlen [45]
(ITa-C). Eine ergdnzende Magnetresonanztomogra-
phie kann zumindest bei komplexen angeborenen
Herzfehlern (z.B. bei morphologisch rechtem Sys-
temventrikel, Fontan-Zirkulation oder Aortenisth-

musstenose) sinnvoll sein. Einschrinkend muss
man allerdings bedenken, dass iiber die Magnetre-
sonanztomographie in der Schwangerschaft nur
wenige Erfahrungen vorliegen [29]. Diese liefien
keine Hinweise auf eine Schddigung des Feten er-
kennen.

Herzkatheteruntersuchungen sind widhrend der
Schwangerschaft nur aus vitaler Indikation gerechtfer-
tigt, wenn aufgrund der Schwere der Symptomatik
eine Ballonvalvuloplastie, eine andere Katheterinter-
vention oder eine Herzklappenoperation erforderlich
ist. Dabei muss auf eine ausreichende Abschirmung
des Feten geachtet werden [29] (Kap. 7).

6 Angeborene Herzfehler und Marfan-Syndrom
6a) Angeborene Herzfehler

Die in Kapitel 3 beschriebenen Umstellungsreaktio-
nen im Herz-Kreislaufsystem und die Anderungen
der Hdmodynamik wihrend der Schwangerschaft
kommen auch bei den angeborenen Herzfehlern
(AHF) zum Tragen. Gesunde Frauen tolerieren diese
Belastungen zumeist problemlos, wéhrend bei Pa-
tientinnen mit relevanten AHF wéhrend der Schwan-
gerschaft, der Geburt oder im Puerperium kardiale
Probleme auftreten konnen [2, 90, 105, 152-155, 174,
175]. Da Risikoprofil und Schwangerschaftsverlauf
von Art, Schweregrad und Behandlungsform des
AHF abhéngen, miissen fiir jedes Vitium Besonder-
heiten Beachtung finden (Tab. 4).

Vorhofseptumdefekte

Patientinnen mit nativem, unkompliziertem Vorhof-
septumdefekt vom Sekundumtyp, bei denen Funk-
tionsstorungen der rechten Herzkammer, Rhyth-

Tab. 4 Risikostratifizierung bei

Schwangeren mit angeborenen Herz- Hoch

Mittel Niedrig

fehlern
NYHA-Klasse Il und IV

Signifikante pulmonale Hypertonie

Marfan-Syndrom mit weiter
Aortenwurzel (>40 mm)

Hochgradige (Re-)Stenosierungen
im Bereich der Aorten- oder
Pulmonalklappe oder im
Aortenisthmus

Unkorrigierte zyanotische Vitien Korrigierte Vitien ohne ventrikuldre

GroBer Links-Rechts-Shunt Funktionsstdrung

Native Aortenisthmusstenose Kleiner Links-Rechts-Shunt
Mitralklappenprolaps

Aortenklappenstenose Bikuspide Aortenklappe ohne
hohergradige Ektasie der
aszendierenden Aorta

Kunstklappen Gering- bis mittelgradige

Pulmonalstenose

Aorten- oder Mitralklappeninsuffi-
zienz mit guter Ventrikelfunktion

Schwere Pulmonalstenose
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musstorungen oder eine pulmonale Hypertonie aus-
geschlossen sind, bereiten trotz des erhohten Herz-
zeitvolumens in der Schwangerschaft meist keine
Schwierigkeiten. Da es bei Vorliegen eines Vorhof-
septumdefekts zu einem Rechts-Links-Shunt mit der
Gefahr einer paradoxen Embolie kommen kann, ist
bei diesen Patientinnen eine Thromboseprophylaxe
zu erwidgen, insbesondere falls (in seltenen Féllen)
langere Bettruhe empfohlen wird.

Gravierende Rhythmusstérungen oder eine Volu-
meniiberlastung des rechten Herzens konnen in sel-
tenen Fillen unter der Schwangerschaft zum Rechts-
herzversagen fiihren.

Frauen, bei denen der Vorhofseptumdefekt erfolg-
reich verschlossen wurde, bei denen keine pulmonale
Hypertonie vorliegt und bisher keine behandlungs-
bediirftigen Rhythmusstérungen aufgetreten sind,
haben kein wesentlich erhohtes Schwangerschafts-
risiko [183].

Ventrikelseptumdefekt

Der Schwangerschaftsverlauf bei Ventrikelseptumde-
fekten wird von der Grofle des Defekts sowie den
pulmonalen Druck- und Widerstandsverhéltnissen
bestimmt. Patientinnen mit kleinem, unkomplizier-
ten Ventrikelseptumdefekt ohne pulmonale Hyper-
tonie oder solche mit einem komplett verschlossenen
Ventrikelseptumdefekt tolerieren eine Schwanger-
schaft normalerweise gut [183]. Grofere nicht kor-
rigierte Defekte erh6hen das Risiko fiir eine Herz-
insuffizienz, paradoxe Embolien, Rhythmusstorun-
gen oder eine Endokarditis.

Besteht ein mehr als halbsystemischer Druck im
rechten Ventrikel, so sollte der Lungengefafwider-
stand zu Beginn der Schwangerschaft bestimmt wer-
den. Bei hohergradiger pulmonaler Hypertonie bzw.
einer Eisenmenger-Reaktion muss wegen des hohen
miitterlichen Risikos ein Schwangerschaftsabbruch
erwogen werden (IIa-C).

Aortenisthmusstenose

Eine relevante native Aortenisthmusstenose, aber auch
Restenosen nach Behandlung sollten vor Eintritt einer
Schwangerschaft korrigiert sein. Die Abschitzung der
klinischen Relevanz ist oftmals schwierig und bedarf
einer umfassenden Diagnostik (Manometrie, (Dopp-
ler-) Ultraschall, CT oder MRT, Angiographie).
Wéhrend der Schwangerschaft sind Patientinnen
mit Aortenisthmusstenose durch eine Aortendissekti-
on oder Aortenruptur, die Ruptur zerebraler Aneu-
rysmen, eine Endokarditis, hypertensive Entgleisun-
gen oder durch eine Linksherzinsuffizienz gefdhrdet.
Miitterliche Todesfille konnen bereits vor der Ent-
bindung im dritten Trimester oder frithpostpartal

auftreten [181]. Besonders bei persistierender Hy-
pertonie besteht das Risiko einer Aortendissektion
oder der Ruptur eines zerebralen Aneurysmas. Aber
selbst nach operativer Behandlung einer Aortenisth-
musstenose mit gutem Ergebnis bleibt eine Restge-
fahrdung mit einem erhohten Risiko einer schwan-
gerschaftsinduzierten Hypertonie [10].

Bei unkontrollierbarer arterieller Hypertonie, Herz-
insuffizienz oder Aortenaneurysmen muss ein Schwan-
gerschaftsabbruch in Erwdgung gezogen werden.

Pulmonalklappenstenose

Eine isolierte Pulmonalklappenstenose wird bis zu
einem halbsystemischen Druck im rechten Ventrikel
gut toleriert. Hohergradige Stenosen sollten mog-
lichst vor einer Schwangerschaft behandelt werden,
da auch primdr asymptomatische Patienten unter
der Schwangerschaft symptomatisch werden kénnen
(Entwicklung einer Rechtsherzinsuffizienz; Auftreten
von atrialen Arrhythmien). Die grofite Gefdhrdung
besteht wihrend der Spatschwangerschaft, bei der
Entbindung und im Puerperium. Die Behandlungs-
mafinahmen umfassen - in Abhdngigkeit vom
Schweregrad - korperliche Schonung, symptomati-
sche medikament6se Behandlung sowie die Ballon-
valvuloplastie (IIa-C).

Persistierender Ductus arteriosus

Ein persistierender Ductus arteriosus bereitet bei ge-
ringem Shuntvolumen, einem nur leicht erhéhten
Pulmonalarteriendruck (<50 mmHg) und normaler
Ventrikelfunktion kaum Probleme, zumal durch den
sinkenden peripheren Gefiflwiderstand der Shunt-
fluss abnimmt [183]. Bei einem symptomatischen
Ductus mit Herzinsuffizienz ist ein interventioneller
Katheterverschluss, ggf. auch eine Operation auch
wiahrend der Schwangerschaft indiziert (IIa-C). Das
Risiko bei Patienten mit nichtrestriktivem Ductus
und Shuntumkehr ist besonders hoch, wenn durch
die Schwangerschaft der Rechts-Links-Shunt zu-
nimmt. Auch hier muss wihrend der gesamten
Schwangerschaft und im Wochenbett einem systemi-
schem Blutdruckabfall und einer Zunahme des
Shuntflusses entgegengewirkt werden.

Fallot-Tetralogie (postoperativ)

Nach Korrekturoperation besteht eine wesentlich
giinstigere Prognose als bei nicht oder nur palliativ
operierten Patientinnen (s. Kapitel zyanotische Vi-
tien). Bedeutsame Rest- und Folgezustdnde nach Fal-
lot-Korrektur (z.B. hohergradige Pulmonalinsuffizi-
enz, bedeutsame Rest-Ventrikelseptumdefekte) soll-
ten vor einer Schwangerschaft behoben werden. Zu-
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dem ist zu beachten, dass Patientinnen mit relevan-
ten Residualbefunden (v.a. solche mit schwerer Pul-
monalinsuffizienz und Trikuspidalinsuffizienz mit
Vergroflerung des rechten Vorhofs) zu atrialen Ar-
rhythmien neigen. Das Vorliegen einer Funktions-
stérung des rechten Ventrikels und/oder einer mode-
raten bis schweren Pulmonalklappeninsuffizienz ist
bei Fallot-Patienten ein Risikofaktor fiir das Auftre-
ten kardiovaskuldrer Komplikationen in der Schwan-
gerschaft [93].

Zyanotische Herzfehler

Bei zyanotischen Herzfehlern ist die miitterliche und
kindliche Prognose deutlich beeintridchtigt. Erstaun-
licherweise werden aber zyanotische Herzfehler (oh-
ne pulmonale Hypertonie) von den Miittern zum
Teil relativ gut toleriert, obwohl die Zyanose zu-
nimmt. Die grofite Gefahrdung besteht auch hier
wihrend der Spatschwangerschaft, der Entbindung
und im Puerperium.

Prognostisch ungiinstig fiir Mutter und Fetus sind
Himatokritwerte iiber 60%, arterielle Sauerstoffsitti-
gungen unter 80%, ein hoher Druck im rechten
Ventrikel und Synkopen [125].

Besondere Gefahren entstehen durch Blutdruck-
abfille infolge eines verminderten vendsen Riickflus-
ses, wenn der vergroflerte Uterus auf die Vena cava
inferior driickt, durch den Blutverlust bei der Ent-
bindung, bei anisthesiebedingten Blutdruckabfillen,
durch Rhythmusstorungen sowie durch vendses
Pooling im Puerperium. Ein plotzlicher Abfall des
peripheren Gefiflwiderstandes kann zum Tod der
Mutter fiihren.

Wéhrend der gesamten Schwangerschaft, ins-
besondere aber wéhrend und nach der Geburt sind
engmaschige Kontrollen der himodynamischen Pa-
rameter, des Blutbildes und der Blutgasanalysen er-
forderlich (IIa-C).

Problematisch ist auch das gehdufte Auftreten von
Frithgeburten, Mangelgeburten und Spontanaborten.
Die Hiufigkeit von Spontanaborten ist vom Ausmafd
der Zyanose und Hypoxdmie abhdngig. Bei Hdamato-
kritwerten iiber 65% und bei arteriellen Sauerstoff-
sattigungen unter 80% steigt die Abortrate bis auf
etwa 80%.

Eisenmenger-Reaktion

Die Eisenmenger-Reaktion stellt eine absolute Kont-
raindikation fiir eine Schwangerschaft dar, da die
miitterliche Letalitit mit 30-70%, aber auch die
kindliche Letalitit mit etwa 28% extrem hoch ist
[171, 172, 180] (I-C). Die meisten Todesfille ereig-
nen sich wihrend der Entbindung oder in der ersten
Woche nach (!) der Entbindung.

Miitterliche Todesursachen sind wéhrend der
Schwangerschaft u.a. plotzlicher Herztod, Hypovola-
mie, therapierefraktdrer Schock bei Blutungen wih-
rend oder nach der Entbindung, Rupturen der Pul-
monalarterien und Hirnabszesse. Eine grofle Gefahr
geht postpartal von einem hormonell vermittelten
Anstieg des Lungengefifwiderstands bzw. einem Ab-
fall des peripheren Gefiflwiderstands mit konsekuti-
vem Anstieg des Rechts-Links-Shunts aus. Im Falle
einer Schwangerschaft bei Eisenmenger-Reaktion
sollte frithzeitig eine Abruptio empfohlen werden.
Dieser Eingriff stellt allerdings ebenfalls ein Risiko
dar, dessen Grofle mit fortschreitender Schwanger-
schaftsdauer ansteigt (IIa-C).

Native oder operativ korrigierte komplexe Vitien

Uber erfolgreiche Schwangerschaften bei nativen oder
operativ korrigierten komplexen Herzfehlern, z.B.
kongenital korrigierte Transposition [10, 162], Pulmo-
nalatresie [115], Vorhofumkehroperation bei Trans-
position der groflen Arterien (TGA) [28, 177], Con-
duit-Operation [41] oder Fontan-Operation [24] lie-
gen meist nur Fallbeschreibungen oder kleine Serien
vor [171, 172].

Das Risikoprofil und der Schwangerschaftsverlauf
bei einigen angeborenen Herzfehlern ist in Tabelle 5
zusammengefasst.

6b) Marfan-Syndrom

Wéhrend der Schwangerschaft nimmt die Dehnbar-
keit der Aorta und der echokardiographisch mess-
bare Anstieg der aortalen Querschnittsfliche zu
[109]. Der Dehnbarkeitszunahme liegen Wandum-
bauvorgdnge zugrunde, die bei vorbestehenden Tex-
turfehlern, wie beim Marfan-Syndrom, fatale Folgen
haben kénnen [109]. In der Schwangerschaft erhoht
sich die Gefahr einer Aortendissektion - die Hilfte
aller Fille einer Aortendissektion tritt bei Frauen im
Alter unter 40 Jahren im Verlauf einer Schwanger-
schaft auf [86, 91].

Die Gefahren fiir Schwangere mit Marfan-Syndrom
bestehen, neben der Aortendissektion mit vitaler Be-
drohung, in einer zunehmenden Dilatation der Herz-
klappenbasis, der Ruptur einzelner Sehnenfiden der
Mitralklappe mit Ausbildung einer Mitralklappenin-
suffizienz, der zunehmenden Erweiterung der Aorten-
wurzel und der Zunahme einer Aortenklappeninsuffi-
zienz. Eine Dissektion der Aorta tritt am haufigsten
im Bulbusbereich auf, wobei auch im Bereich der
iibrigen distalen Aorta Aneurysmen und Dissektionen
vorkommen konnen. Die akute Aortendissektion, de-
ren Risiko mit zunehmendem Aortendurchmesser
steigt, stellt die haufigste Todesursache von Patien-
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Tab. 5 Risikoprofil und Schwangerschaftsverlauf bei einigen angeborenen Herzfehlern

Herzfehler

Typische Gefahren
vor Therapie

Typische Gefahren
nach Therapie
(BVP/Operation)

Risikoeinschatzung

Empfehlung/Evidenzgrad

Aortenisthmusstenose
(CoA)

Pulmonalklappenstenose
(PS)

Vorhofseptumdefekt
vom Sekundumtyp

Ventrikelseptumdefekt

Persistierender Ductus
arteriosus

Aortendissektion
Aortenruptur

Ruptur zerebraler
Aneurysmen
Endokarditis
Linksherzinsuffizienz
Kindliche Letalitat bei

Vor allem bei persistierender

arterieller Hypertonie:
Aortendissektion
und -ruptur
Ruptur eines zerebralen
Aneurysmas

herabgesetztem uterinem  Bei Normotonie:

Blutfluss

Rhythmusstérungen
Synkopen
Rechtsherzinsuffizienz

Volumeniiberlastung
des rechten Herzens
durch Zunahme des LRS
bei Absinken des Rs
Rechtsherzversagen
Rhythmusstorungen
Gekreuzte, paradoxe
Embolien

GroBere Defekte:

Herzinsuffizienz
Paradoxe Embolien
Rhythmusstorungen
Endokarditis

Bei Blutdruckabféllen
und bei PH:
Shuntumkehr mit RLS
Kleiner Defekt ohne PH:
keine Probleme aufer
Endokarditis

Herzinsuffizienz
Shuntumkehr

Bei kleinem PDA und
R-Abfall keine
Gefdhrdung

geringes Risiko

Endokarditis
Thromboembolien nach
Klappenersatz

Rhythmusstorungen
zunehmend

Normalerweise keine
Schwierigkeiten, wenn
keine PH postoperativ
und VSD verschlossen
Rhythmusstorungen
Endokarditis

Kein Risiko nach
komplettem Verschluss

GroBte Gefahrdung:
nach der 12. SSW
Miitterliche Todesfalle
haufig schon vor der
Entbindung

im 3. Trimenon

Bis zu halbsystemischem
Druck im rechten
Ventrikel gut toleriert
GroBte Gefahrdung:
Spat-SS, Entbindung,
Puerperium

Native, unkomplizierte
Formen meist
unproblematisch
GroBte Gefahrdung:
nach 12. SSW

SS-Verlauf abhangig von
DefektgroBe sowie den
pulmonalen Druck- und
Widerstandsverhaltnissen
GroBte Gefahrdung:
nach 12. SSW

Bei geringem LRS,
leicht erhohtem
Pulmonalisdruck
(<50 mmHg) und
normaler
Ventrikelfunktion
kaum Probleme
GroBte Gefahrdung:
nach 12. SSW

Eine CoA sollte vor einer geplanten
SS korrigiert sein (Ila-C).

Die Behandlung einer arteriellen
Hypertonie kann Probleme bereiten.
Eine zu starke Senkung des post-
stenotischen Blutdrucks kann einen
Abort oder fetalen Tod verursachen.
Aortendissektionen oder Aneurysma-
rupturen kdnnen auftreten. Das
Risiko wahrend der SS ist gering,
die potentielle Letalitdtsrate ist
jedoch hoch

Bei signifikanter PS kann es
wahrend der SS zum Rechtsherz-
versagen, zur Trikuspidalklappen-
insuffizienz oder zu Vorhof-
rhythmusstorungen kommen. Bei
Patienten mit mittel- bis hoher-
gradiger rechtsventrikuldrer Ausfluss-
bahnobstruktion sollte diese vor
einer SS beseitigt werden.

Eine Ballonvalvuloplastie ist bei
Pulmonalklappenstenose auch
wahrend einer SS maglich, sollte
aber, soweit vertretbar, erst nach
Ende der Organogenese erfolgen.
(Ila-C)

Im Falle einer Eisenmenger-Reaktion
ist eine Schwangerschaft wegen der
hohen miitterlichen und kindlichen
Letalitdt kontraindiziert.

(I1a-C)

Im Falle einer Eisenmenger-Reaktion
ist eine Schwangerschaft wegen der
hohen miitterlichen und kindlichen
Letalitdt kontraindiziert.

Bei fixierter PH bzw.
Eisenmenger-Reaktion:
Schwangerschaftsabbruch wegen
des hohen miitterlichen Risikos
erwagen.

(Il1a-Q)

Im Falle einer Eisenmenger-Reaktion
ist eine Schwangerschaft wegen der
hohen miitterlichen und kindlichen
Letalitdt kontraindiziert.

(Ila-C)
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Herzfehler

Typische Gefahren
vor Therapie

Typische Gefahren
nach Therapie
(BVP/Operation)

Risikoeinschatzung

Empfehlung/Evidenzgrad

Zyanotische Herzfehler
ohne PH,
z.B. Fallot-Tetralogie

Eisenmenger-Reaktion

Zustand nach
Vorhofumleitung
nach Mustard
oder Senning

Zustand nach
modifizierter
Fontan-Operation

Zunahme des RLS bzw.
der Zyanose

Blutungen
Rhythmusstérungen
Endokarditis
Friihgeburten,
Mangelgeburten und
Spontanaborte

Abortrate bei Hamatokrit

>65% und arterieller
0,-Sattigung
<80% bis zu 80%

Haufige miitterliche

Todesursachen:
Hypovoldmie
Therapierefraktarer
Schock bei Blutungen
wahrend oder nach
der Entbindung
Rupturen der
Pulmonalarterien
Hirnabszesse

Geringes Risiko, wenn
systolischer pRV <50%
des pLV

Bei bedeutsamen

postoperativen Residuen:

Re-VSD, RVOT
(systolischer pRV
>60 mmHg),

PI: Gefahr der
Rechtsherzinsuffizienz
Zunehmende HRST

GroBte Gefahrdung:
Spat-SS, Entbindung,
Puerperium u.a. durch
zunehmende

HRST postoperativ

Ein plotzlicher Abfall
des R kann zum Tod
der Mutter fiihren.

Bei 32% der Frauen kommt

es zu kardiovaskularen

Komplikationen und bei 37%

zu einer Friihgeburt.
Schwangere Patientinnen
mit Sauerstoffsattigungen
von mindestens 85%
haben einen giinstigeren
SS-Verlauf als Patientinnen
mit Sauerstoffsattigungen
unter 85%

Kontraindikation fiir eine

Schwangerschaft wegen
hoher miitterlicher und
kindlicher Letalitat

Die meisten Todesfalle
ereignen sich wahrend
oder in der 1. Woche
nach der Entbindung
Gefahr postpartal durch
hormonell vermittelten
Anstieg des R, bzw.

Abfall des Ry mit Anstieg

des RLS: Abnahme des
arteriellen pO,

Erhohtes Risiko durch
HRST und durch meist
eingeschrankte Funktion
des morphologisch

rechten Systemventrikels,

evtl. zusatzlich Einfluss-
obstruktion im Vorhof-
patchbereich

Weitgehend abhdngig vom

hdmodynamischen Aus-
gangsbefund und von der
klinischen Symptomatik.

Probleme: Wenig Mdglichkei-
ten, das Herz-Zeit-Volumen

zu steigern, Flissigkeits-

retention, hoher Venendruck,

Herzrhythmusstérungen,
Thromboembolien [24]

Wahrend der gesamten Schwanger-
schaft, insbesondere aber wahrend
und nach der Geburt, sind eng-
maschige Kontrollen der hdmo-
dynamischen Parameter, des Blut-
bildes und der Blutgasanalysen
erforderlich.

(Ila-C)

Im Falle einer Eisenmenger-Reaktion
ist eine Schwangerschaft wegen der
hohen miitterlichen und kindlichen
Letalitdt kontraindiziert. Mitterliche
Letalitdtsraten bis {iber 50% werden
beschrieben.

Im Falle einer Schwangerschaft
sollte friihzeitig eine Abruptio
empfohlen werden.

(I1a-C)

Bei etwa 10% der Schwanger-
schaften kann es inshesondere
peri- und postpartal zur
Verschlechterung der System-
ventrikelfunktion kommen.
(I1a-Q)

Eine Schwangerschaft ist in aus-
gewdhlten Fallen unter engmaschiger
kardiologisch-geburtshilflicher Kon-
trolle maglich. Potenzielle Gefahren
bestehen durch Verschlechterung der
Ventrikelfunktion, Zunahme der AV-
Klappeninsuffizienz, atriale Arrhyth-
mien, venose Stauung und
(paradoxe) Thromboembolien.

(I1a-0)

KOF = Klappen&ffnungsfliche, SS=Schwangerschaft, SSW = Schwangerschaftswoche, HRST = Herzrhythmusstérungen, p=Driicke in mmHg, PH=pulmonale Hyper-
tonie, R,=Systemwiderstand, R,=LungengefdBwiderstand, LRS/RLS = Links-Rechts-/Rechts-Links-Shunt, VSD = Ventrikelseptumdefekt, Pl="Pulmonalklappeninsuffi-
zienz, BVP =Ballonvalvuloplastie, RVOT =rechtsventrikularer Ausflusstrakt
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ten/innen mit Marfan-Syndrom dar. Insbesondere bei
schon (vor einer Schwangerschaft) diagnostizierter
Aortenwurzeldilatation ist das Risiko der Aortendis-
sektion gesteigert [49, 107, 116]. Daher ist bei Patien-
tinnen mit gesichertem Marfan-Syndrom und Durch-
messer der Aorta ascendens >45 mm eine Indikation
zur elektiven operativen Korrektur gegeben, moglichst
vor einer Schwangerschaft (I-C). Selbst bei Patientin-
nen mit Marfan-Syndrom und einem Durchmesser
von <40 mm besteht ein erhohtes Risiko von 1% fiir
Dissektionen, Endokarditiden und fiir die Entwick-
lung einer Herzinsuffizienz. Echokardiographische
Untersuchungen unter besonderer Beriicksichtigung
des Aortendiameters sollten vor und in 6- bis 8-wo6chi-
gen Abstinden wihrend der Schwangerschaft durch-
gefithrt werden [119, 139]. In jedem Fall sollte die
Betablockertherapie bei Marfan-Syndrom in der
Schwangerschaft fortgesetzt werden.

Sollte es wiahrend einer Schwangerschaft bei Mar-
fan-Syndrom zu einer progressiven Dilatation der
Aorta ascendens oder zur Aneurysmaentwicklung
und Typ A-Dissektion kommen, besteht die Indikati-
on zur vorzeitigen Schwangerschaftsbeendigung
(I-C). Die Typ A-Dissektion stellt einen kardiochi-
rurgischen Notfall dar mit der Notwendigkeit einer
raschen Operation [119]. Nur in Einzelfillen sind
bei derartigen Konstellationen komplikationslose
Schwangerschaften mit gesunden Kindern nach
herzchirurgischen Eingriffen in der Frithschwanger-
schaft beschrieben worden.

Grundsitzlich sollte der Entbindungsmodus in
Abhidngigkeit vom kardiovaskuldren Befund gewahlt
werden. Wenn keine Aortenwurzeldilatation vorliegt,
kann unter Betablockerschutz vaginal entbunden
werden, bei gleichzeitiger Reduktion des Geburts-
stresses durch eine peridurale Anidsthesie und Ge-
burtsunterstiitzung mittels Forzeps oder Vakuum-
extraktion. Bei der Anwendung periduraler oder spi-
naler Aniésthesieverfahren ist das mogliche Vorliegen
von Duraektasien und Arachnoidalzysten zu bertick-
sichtigen. Mit einem Aortendurchmesser von 45 mm
oder mehr ist die Entbindung mittels Sectio caesarea
angezeigt.

Echokardiographische Kontrollen sollten bis sechs
Monate nach Entbindung engmaschig vorgenommen
werden, denn die Dissektionsgefahr ist sowohl im
letzten Trimenon als auch postpartal besonders hoch
[49] (IIa-C).

7 Erworbene Klappenfehler

Patientinnen mit bedeutsamen Herzklappenfehlern
haben ein erhohtes Risiko fiir kardiale Komplikatio-
nen im Vergleich zu Patientinnen ohne Klappenfeh-

ler, wobei die Hohe des Risikos von verschiedenen
Faktoren bestimmt wird (Tab. 6-9).

Durch die Zunahme des Blut- und Herzminuten-
volumens wihrend der Schwangerschaft um etwa
50% und den Anstieg der Herzfrequenz um
10-20/min sind besonders Patientinnen mit hoch-
gradigen stenotischen Vitien (Mitralstenose und
Aortenstenose) gefdhrdet. Patientinnen mit diesen
Vitien sind auch wéihrend der Wehen und der Ge-
burt durch den Anstieg des Sauerstoffverbrauchs,
des abrupten Anstiegs des Herzminutenvolumens,
der Herzfrequenz, des systolischen und diastolischen
Blutdrucks einem erhéhten Risiko ausgesetzt. Durch
die Zunahme des vendsen Riickstroms postpartal,
den dadurch erhohten Fiillungsdruck und das gréf3e-
re Schlag- und Herzminutenvolumen sind besonders
Patientinnen mit Mitralstenose gefihrdet, ein Lun-
genddem zu entwickeln.

Tab. 6 Faktoren, die die klinische Symptomatik und die Risiken wahrend der
Schwangerschaft bei erworbenen Klappenfehlern beeinflussen

Typ und Schweregrad des Klappenfehlers
Symptome (NYHA-Klassifizierung/-Funktionsklasse)
Belastungstoleranz

Herzfrequenz und -rhythmus

Links- und rechtsventrikuldre Funktion

Pulmonale Hypertonie

Zyanose

Tab. 7 Einfluss einer erworbenen Herzklappenerkrankung (EHKE) auf das
miitterliche Risiko der Schwangerschaft im Vergleich zu einer gesunden Kon-
trollgruppe (modif. nach [72])

EHKE (%) Kontrollgruppe (%) p
Herzinsuffizienz 38 0 <0,00001
Arrhythmien 15 0 0,002
Hospitalisierung 35 2 <0,0001
Mortalitat 2 0 ns.

Tab. 8 Einfluss einer erworbenen Herzklappenerkrankung (EHKE) auf das feta-
le Risiko im Vergleich zu dem einer gesunden Kontrollgruppe (modif. nach [72])

EHKE Kontrollgruppe p
Vorzeitige Entbindung 23% 6% 0,03
Intrauterine Wachstums- 21% 0% <0,0001
verzogerung
Geringes Geburtsgewicht 2897+838 g  3366+515¢ 0,0003
Totgeburt 3% 0% ns.
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Tab. 9 Miitterliche und neonatale Komplikationen bei erworbenen Klappenfehlern [14, 15, 46, 47, 52, 72, 97] und daraus resultierende Empfehlungen

Vitium Schweregrad NYHA-Klasse Miitterliche Neonatale Empfehlungen Empfehlung/
Komplikationen Komplikationen Evidenz
Mitralin- Leicht [l Selten: RS Keine Medik. nur bei symptomatischen RS I-C
suffizienz Mittel [l Erhoht: RS, selten: HI Erhoht: 1, 2 Medik. bei RS und HI Ila-C
Schwer -1V Deutlich erhoht: RS, Erhoht: 1, 2, 3 SS vor OP kontraindiziert I-C
HI, LO, EK
Mitralstenose Leicht | Selten: RS, TE Keine Bei Vorhofflimmern Antikoagulation I-C
Mittel Il Erhoht: RS, TE, LO, EK Erhoht: 1, 2, 3 Betablocker, Digitalis, Verapamil Ila-C
zur Frequenzkontrolle, TE-Proph,
Valvuloplastie preferentiell vor/und
bei Symptomen auch wahrend SS
Schwer -1V Stark erhéht: RS, LO, EK  Erhéht: 1, 2, 3 Keine SS vor Valvuloplastie. Bei SS I-C
und Symptomen Valvuloplastie
moglich
Aortenin- Leicht 1=l Keine Keine Kontrolle I-C
suffizienz Mittel -l Selten: RS, HI Selten: 1, 2 Medik. bei RS und HI lla-C
Schwer -1 Erhoht: RS, HI, EK Erhoht: 1, 2 Keine SS vor OP I-C
Aortenstenose  Leicht | Selten: RS Keine Kontrolle; Medik. bei symptomat. RS I-C
Mittel I Erhoht: HI, RS Erhoht: 1, 2, 3 Medik. bei RS und HI lla-C
Schwer -1V Stark erhoht: HI, RS, Erhoht: 1, 2, 3 Keine SS vor interventioneller Therapie I-C

Plotzlicher Herztod

(Valvuloplastie/OP), wenn SS Bettruhe
im 3. Trimester, evtl. Sectio

EK =Endokarditis, HI=Herzinsuffizienz, LO=Lungendem, Medik.= Medikation, OP =Operation, RS=Rhythmusstérungen, SS=Schwangerschaft, Trim=Trimester,
TE=Thromboembolien, TE-Proph=Thromboembolieprophylaxe; Neonatale Komplikationen: 1=intrauterine Wachstumsverzogerung, 2=reduziertes Geburts-

gewicht, 3=Totgeburt

Mitralstenose (MS)

Die Mitralstenose ist das hdufigste rheumatische Vi-
tium in dieser Altersgruppe weltweit. Die Gesamt-
mortalitdt bei Patientinnen mit Mitralstenose wéh-
rend der Schwangerschaft betragt 1%, im NYHA-Sta-
dium III-IV 4-5% und bei zusitzlichem Vorhofflim-
mern 17% [15].

Das Risiko fiir die Entwicklung von Komplikatio-
nen wihrend der Schwangerschaft hiangt vom Schwe-
regrad der Mitralstenose ab. Bei einer Klappenoftf-
nungsflache (KOF) von mehr als 1,5 cm” ohne Symp-
tome wird die Schwangerschaft gut toleriert. Sofern
Symptome aufgrund eines Anstiegs der Herzfre-
quenz oder des vendsen Riickstroms auftreten, kon-
nen Betablocker oder Verapamil und mit Vorsicht
Diuretika gegeben werden. Dies reicht fiir gew6hn-
lich aus, die Symptome zu beherrschen.

Bei mittel- bis schwergradiger Stenose (KOF
<1,5cm?) kann sich rasch ein Lungenddem ent-
wickeln, hdufig in Verbindung mit einer Tachyar-
rhythmie, auch bei Patientinnen, die vor der
Schwangerschaft asymptomatisch waren [97, 151].
Deshalb sollte eine Intervention (Ballonvalvuloplastie
der Mitralklappe) bei symptomatischen Patientinnen
vor einer Schwangerschaft durchgefithrt werden
(I-B). Auch bei asymptomatischen Patientinnen mit
schwerer MS sollte vor der Planung einer Schwan-

gerschaft eine Ballonvalvuloplastie erfolgen, um spa-
ter Probleme wéhrend der Schwangerschaft zu ver-
meiden [82] (IIa-C). In den meisten Fillen ist die
stenosierte Mitralklappe bei diesen jungen Frauen
fiir eine Ballonvalvuloplastie geeignet, die die Be-
handlung der Wahl darstellt und auch wéhrend der
Schwangerschaft mit niedriger Komplikationsrate
durchgefiihrt werden kann. Durch echokardiographi-
sches Monitoring wihrend des Eingriffs, kurze Fluo-
roskopiezeiten und Abschirmung des Abdomens und
Beckens der Mutter durch spezielle rontgendichte
Bleischiirzen kann die Strahlendosis fiir den Feten
sehr niedrig gehalten werden (unter 0,2 mSv). Die
Ergebnisse der Valvuloplastie sind sehr gut mit einer
niedrigen miitterlichen wund fetalen Mortalitt
(<1%). Auch die Morbiditdt ist mit 2-4% gering,
wobei die haufigste Komplikation eine Mitralinsuffi-
zienz ist [83, 104, 156].

Falls eine Valvuloplastie aufgrund der Klappen-
morphologie (starke Verkalkungen, bedeutsame Mit-
ralinsuffizienz) nicht méglich ist, kann auch eine ge-
schlossene Kommissurotomie durchgefithrt werden,
die fiir die Mutter ebenfalls mit einem relativ nied-
rigen Letalititsrisiko von unter 2% verbunden ist.
Die fetale Mortalitét liegt mit 2-8% jedoch hoher.

Im Gegensatz dazu sind die Ergebnisse der of-
fenen Kommissurotomie oder des Klappenersatzes,
die beide eine extrakorporale Zirkulation erfordern,



V. Regitz-Zagrosek et al.

13

Herzerkrankungen in der Schwangerschaft

weniger giinstig. Die offene Kommissurotomie geht
mit einer miitterlichen Mortalitdt von unter 2% ein-
her, die fetale Mortalitit liegt jedoch bei 10-30%
[157].

Bei Patientinnen, die weder einer Valvuloplastie
noch einem rekonstruktiven Operationsverfahren zu-
gefithrt werden konnen, wurden in der Vergangen-
heit Bioprothesen favorisiert [85]. Inzwischen haben
mehrere Studien gezeigt, dass Bioprothesen mit ei-
ner hohen Degenerationsrate von 10-30% wédhrend
oder nach der Schwangerschaft und mit einer Re-
Operationsrate nach zehn Jahren von 30-50% ver-
bunden sind sowie mit einer perioperativen Letali-
tdtsrate von 3-10% [171, 172]. Die Alternative des
Klappenersatzes mit Kunststoffprothesen, die prak-
tisch nicht degenerieren, ist mit der Notwendigkeit
der Antikoagulation auch wahrend der Schwanger-
schaft verbunden. Die mit oralen Antikoagulanzien
verbundenen Probleme der Embryopathie und Blu-
tungskomplikationen wéhrend der Schwangerschaft
bediirfen einer intensiven Risikoanalyse und Risiko-
abwidgung vor einer Schwangerschaft (Kap. 13).

Aortenstenose (AS)

Wiéhrend Patientinnen mit leichter und mittelgradiger
AS eine Schwangerschaft komplikationslos tolerieren,
ist die schwere Aortenstenose (Aortenklappenoff-
nungsfliche <1 cm? bzw. <0,6 cm?/m? Korperoberfla-
che; mittlerer, Doppler-sonographisch geschitzter
Druckgradient >50 mmHg) wéhrend der Schwanger-
schaft mit einem deutlich erh6hten miitterlichen und
fetalen Risiko verbunden. Die Letalitdit wurde bei
symptomatischen Patientinnen mit bis zu 17% ange-
geben [15].

Deshalb sollte symptomatischen Patientinnen mit
einer schweren Aortenstenose oder asymptomati-
schen Patientinnen mit eingeschrénkter LV-Funktion
oder einem pathologischen Belastungs-EKG von ei-
ner Schwangerschaft abgeraten werden (I-C). Diese
Patientinnen sollten einer Valvuloplastie unterzogen
werden, bevor eine Schwangerschaft angestrebt wird
[14, 15, 82, 119, 166] (I-C).

Die Aortenklappe ist im Erwachsenenalter sehr
viel seltener fiir eine Ballonvalvuloplastie geeignet
als die Mitralklappe. Jedoch wurde von einigen er-
folgreich behandelten Frauen im gebarfihigen Alter
und wiahrend der Schwangerschaft berichtet [5, 151].

Ist die Valvuloplastie nicht mdglich, sollte ein
Klappenersatz in Erwdgung gezogen werden (IIa-C).
Eine Ross-Operation konnte Frauen mit Kinder-
wunsch den Vorteil bieten, dass auch im Falle einer
spateren Schwangerschaft keine Antikoagulation er-
forderlich ist. Die Ross-Operation wird wegen des
hohen Re-OP-Risikos bei Erwachsenen jedoch sehr
kontrovers diskutiert [95].

Asymptomatische Patienten mit schwerer Aorten-
stenose, die erst wahrend einer Schwangerschaft di-
agnostiziert werden, eine normale LV-Funktion und
ein normales Belastungs-EKG aufweisen, sollten eng-
maschig kardiologisch mitbetreut werden. Die
Durchfithrung eines Belastungs-EKGs sollte in einer
Abteilung, die mit der Untersuchung von Hochrisi-
kopatientinnen vertraut ist, durchgefithrt werden.
Bei Auftreten von Symptomen sind Diuretika, Digi-
talis und verminderte korperliche Aktivitit bzw.
Bettruhe bei Herzinsuffizienz indiziert. Bei Patien-
tinnen, die nicht auf die medikamentdse Therapie
ansprechen, ist eine vorzeitige Entbindung, evtl.
durch Sectio erforderlich, gefolgt von einer Valvulo-
plastie oder Klappenersatz. Ist eine vorzeitige Ent-
bindung nicht moglich, muss eine Valvuloplastie
oder Klappenoperation davor erfolgen [14, 46, 47]
(ITa-C).

Patientinnen mit kombinierten Aorten- und Mit-
ralklappenvitien und schwerer pulmonaler Hyper-
tonie (75% des systemischen Drucks) sowie Patientin-
nen mit einer eingeschrinkten Ventrikelfunktion
(Ejektionsfraktion <40%) haben ein deutlich erhéhtes
Risiko fiir die Entwicklung von Komplikationen wih-
rend der Schwangerschaft.

Aorteninsuffizienz und Mitralinsuffizienz

Asymptomatische Patientinnen tolerieren selbst bei
mittelgradiger bis schwerer Klappeninsuffizienz eine
Schwangerschaft gut, solange die LV-Funktion nor-
mal ist. Die Patientinnen sprechen gut auf konser-
vative Therapiemaflnahmen mit Salzrestriktion, Di-
uretika und Digitalis an, sofern sie mit Dyspnoe
symptomatisch werden. Die hdufig auflerhalb der
Schwangerschaft verwendeten ACE-Hemmer sollten
wiéhrend der Schwangerschaft jedoch nicht eingesetzt
werden (I-C). Moglich ist ein vorsichtiger Einsatz
von Nifedipin, insbesondere bei hypertensiven Frau-
en, oder Hydralazin (Kap. 10). Demgegeniiber haben
Patientinnen im klinischen Beschwerdestadium nach
NYHA III oder IV sowie Patientinnen mit einge-
schrankter linksventrikuldrer Funktion ein deutlich
erhohtes Risiko und sollten vor einer Schwanger-
schaft einem herzchirurgischen Eingriff unterzogen
werden, wobei rekonstruktive Verfahren bevorzugt
werden sollten.

Mechanische Herzklappenprothesen

Vom hdmodynamischen Standpunkt aus tolerieren
Patientinnen, die Trdger mechanischer Herzklappen
sind, die Schwangerschaft gut, sofern keine Ein-
schrankung der linksventrikuldren Funktion oder ei-
ne pulmonale Hypertonie vorliegt. Die erforderliche
orale Antikoagulation kann zu vermehrten Blutun-
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gen fiihren und ist mit dem Risiko der Embryo-
pathie verbunden. Das Risiko dafiir hdngt von der
Dosis des oralen Antikoagulanz ab. Bei einem tdg-
lichen Warfarin-Bedarf von unter 5mg (entspre-
chend 3 mg Phenprocoumon) besteht kein erhohtes
Risiko [168]. Bei inaddquater Antikoagulation be-
steht ein hohes Klappenthrombose- und Thrombo-
embolie-Risiko (Kap. 13).

8 Endokarditis

Inzidenz der infektiosen Endokarditis

Wiéhrend einer Schwangerschaft tritt eine Endokar-
ditis selten auf, die Inzidenz liegt bei ca. 0,006%
[110]. Bei bereits vorbekannter Herzerkrankung ist
die Inzidenz mit 0,5% allerdings deutlich héher, wie
kiirzlich eine Untersuchung an 1000 Patienten ge-
zeigt hat [2]. Die Inzidenz einer bakteriellen Endo-
karditis wéhrend der Schwangerschaft ist in den
westlichen Industrielaindern riickldufig. Allerdings
hat intravendser Drogenabusus in den letzten Jahr-
zehnten ursidchlich an Bedeutung gewonnen [34].

Bei einer Endokarditis in der Schwangerschaft
sind u.a. auch die hamodynamischen Auswirkungen
einer Klappenfehlfunktion auf die Plazentadurchblu-
tung zu beachten. Aber auch beziiglich Diagnostik
und Therapiemodalititen einschliefllich der Prophy-
laxe der bakteriellen Endokarditis sind einige
schwangerschaftsspezifische Aspekte zu berticksichti-
gen, die hier kurz zusammengefasst wiedergegeben
werden.

Diagnostik

Die Diagnose einer infektiosen Endokarditis folgt
den Duke-Kriterien, muss im Einzelfall aber stets an-
hand der klinischen Gesamtsituation beurteilt wer-
den [4, 111] (I-C).

Therapie

Grundsitzlich gelten die allgemeinen Empfehlungen
einer moglichst erregergerechten Therapie der bakte-
riellen Endokarditis auch in der Schwangerschaft
[81, 111, 112]. An die Auswahl der Antibiotika sind
strikte Anforderungen zu stellen [12]. Zu den Sub-
stanzen Penicillin G, Amoxicillin, Erythromycin und
Mezlocillin liegen tierexperimentelle Daten und um-
fangreiche Erfahrungen beim Menschen vor, die kei-
nen Anhalt fiir definierte Risiken erkennen lassen.
Fiir die Mehrzahl der Antibiotika liegen keine ausrei-
chenden Daten zu ihrer Anwendung in der Schwan-
gerschaft vor.

Ein Herzklappenersatz ist wahrend der Schwan-
gerschaft mit einer gegeniiber Nicht-Schwangeren
erhohten Letalitdt fiir die Mutter verbunden und mit
einem prd- bzw. perinatalen Verlust des Kindes bei
25-30% der Eingriffe assoziiert [71, 171, 172]. Trotz
Risikoabwégung sollte ein kardiochirurgischer Ein-
griff bei schwerer, akuter, therapieresistenter Klap-
peninsuffizienz, Obstruktion eines Conduits oder
Shunts und/oder therapieresistenter Staphylokokken-
endokarditis nicht hinausgezdgert werden. Ein le-
bensfahiges Kind sollte vor einem kardiochirurgi-
schen Eingriff geboren werden (ITa-C).

Prophylaxe der bakteriellen Endokarditis

Die Indikationen fiir eine Prophylaxe der bakteriel-
len Endokarditis entsprechen grundsitzlich denen
von Nicht-Schwangeren. Im Rahmen eines Paradig-
menwechsels in der Endokarditisprophylaxe besteht
eine Indikation zur Prophylaxe nur noch bei Hoch-
risikopatienten bei zahnirztlichen Eingriffen [112,
178).

Patienten mit einer eindeutigen Indikation

zur Endokarditisprophylaxe sind

1. Patienten mit Klappenersatz (mechanische und
biologische Prothesen)

2. Patienten mit rekonstruierten Klappen unter Ver-
wendung von Fremdmaterial fiir die Dauer von
sechs Monaten nach Operation

3. Patienten mit stattgehabter Endokarditis

4. Patienten mit angeborenen Herzfehlern wie:

a. Zyanotische Herzfehler, die nicht oder palliativ
mit einem systemisch-pulmonalen Shunt ope-
riert sind

b. Operierte Herzfehler mit Implantation von Con-
duits (mit oder ohne Klappe) oder residuellen
Defekten, d.h. turbulenter Blutstrémung im Be-
reich von prothetischem Material

c. Alle operativ oder interventionell unter Verwen-
dung von prothetischem Material behandelten
Herzfehler in den ersten sechs Monaten nach
Operation

5. Herztransplantierte Patienten, die eine Klappen-
erkrankung entwickeln.

Es gibt keine Daten, die belegen, dass bei Schwange-
ren oder im Rahmen der Geburt eine gesonderte
Form der Endokarditisprophylaxe erforderlich wire.
Die Leitlinien der AHA [179] nehmen hierzu aller-
dings nicht explizit Stellung. Dennoch wird, zumin-
dest was Frauen mit angeborenen Herzfehlern an-
geht, in vielen erfahrenen Zentren eine Endokarditis-
prophylaxe zur Entbindung durchgefiihrt.

Eine Antibiotika-Gabe wire bei den o.g. Patien-
tinnen wéhrend der Entbindung nur dann empfeh-
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lenswert, wenn die Geburt wahrend einer aktiven gy-
nikologischen Infektion stattfinden wiirde. Die Auto-
ren dieses Positionspapiers empfehlen bei Schwange-
ren, die Risikokonditionen wie oben aufgelistet auf-
weisen, Folgendes zu beachten. Die Auswahl des An-
tibiotikums sollte sich am Erprobungsgrad in der
Schwangerschaft orientieren, potentiell fetotoxische
Substanzen sollten gemieden werden. Grundsitzlich
bieten sich Amoxicillin bzw. bei Penicillinallergie
Erythromycin an [12]. Beim Einsatz von Antibiotika
in der Schwangerschaft in Deutschland, Osterreich
und der Schweiz miissen die jeweiligen Zulassungs-
bestimmungen beachtet werden.

Prophylaxe des rheumatischen Fiebers

Diesbeziiglich gelten grundsitzlich die gleichen
Empfehlungen wie bei Nicht-Schwangeren (in der
Regel kontinuierliche Prophylaxe fiir mindestens
fiinf Jahre oder bis zum 21. Lebensjahr (IIa-C)). Be-
troffen sind vor allem junge Frauen, die nicht aus
Westeuropa oder Nordamerika stammen, wahrend
das rheumatische Fieber in Deutschland heute eine
Raritdt darstellt.

9 Kardiomyopathien

Kardiomyopathien (KMP) sind seltene Erkrankun-
gen, die in der Schwangerschaft aber zu schwerwie-
genden Komplikationen fithren konnen. Sie stellen
die hiufigsten kardialen miitterlichen Todesursachen
in der Schwangerschaft dar [163]. Angaben zur Hdu-
figkeit schwanken zwischen einer auf 5000-15000
Geburten [37]. In den USA wird eine Haufigkeit von
1:3000-1:4000 Lebendgeburten angenommen [123].
Die Unterschiede in den Hidufigkeitsangaben ver-
schiedener Autoren erkldren sich zum Teil durch die
Seltenheit der Krankheitsbilder und unterschiedliche
diagnostische Kriterien.

9.1 Klassifikation und Atiologie

Alle auflerhalb der Schwangerschaft vorkommenden
Kardiomyopathieformen konnen in der Schwanger-
schaft manifest werden und bediirfen dann der The-
rapie. Hierzu gehoren als primére oder idiopathische
Kardiomyopathien die genetisch bedingten KMPs,
am hdufigsten die hypertrophe Kardiomyopathie; die
KMPs gemischter Atiologie, deren hiufigster Vertre-
ter die DCM ist, und die erworbenen KMPs, zu de-
nen u.a. Myokarditis und peripartale KMP gehoren.
Die hdufigste Kardiomyopathie in der Schwanger-
schaft ist die peripartale Kardiomyopathie, die in

ihrem klinischen Bild der dilatativen KMP &hnelt.
Die Angaben zu ihrer Haufigkeit hingen davon ab,
wie sorgfiltig andere Kardiomyopathien und andere
Ursachen von Herzinsuffizienz ausgeschlossen wer-
den.

Sekunddre Kardiomyopathien, wie infiltrative
oder toxische KMPs, oder Speicherkrankheiten und
andere seltene Formen konnen sich ebenfalls in der
Schwangerschaft manifestieren. Daneben koénnen hy-
pertensive oder ischamische Herzerkrankungen &hn-
liche Krankheitsbilder hervorrufen.

9.2 Peripartale Kardiomyopathie

Definition und Atiologie

Die peripartale Kardiomyopathie ist wie die dilatati-
ve Kardiomyopathie durch eine eingeschrankte Aus-
wurffraktion und eine linksventrikuldre Dilatation
charakterisiert. Sie tritt bei vor der Schwangerschaft
kardial unauffilligen Patientinnen auf und manifes-
tiert sich nicht zur Zeit der grofiten hamodynami-
schen Belastung, im zweiten Trimenon, sondern im
letzten Schwangerschaftsmonat oder 1-5 Monate
postpartal. Sie wird unter anderem deshalb als ei-
gene Entitit angesehen, weil die Haufigkeit dieser
Gruppe von Kardiomyopathien in der Schwanger-
schaft grofler ist als die zu erwartende Inzidenz von
dilatativen Kardiomyopathien bei gleichaltrigen nicht
schwangeren Frauen und weil eine Remission bei et-
wa der Hilfte der Patientinnen innerhalb von sechs
Monaten nach der Geburt beobachtet wird (s.u.).

Die Atiologie der peripartalen Kardiomyopathie
ist unbekannt. Es liegen Hinweise dafiir vor, dass ei-
ne abnorme Immunantwort in der Schwangerschaft
eine Rolle spielt. Haufig sind Autoantikorper gegen
kardiale Proteine, entziindliche Mediatoren oder his-
tologische Zeichen einer Myokarditis nachweisbar.
Risikofaktoren sind Mehrlingsschwangerschaften,
miitterliches Alter {iber 30 Jahre, vorangegangene
Gestationshypertonie, mehrfache Geburten, eine pro-
trahierte Tokolyse mit f-adrenergen Agonisten, eine
familidre Belastung und, regional unterschiedlich,
ethnische Zugehorigkeit [52, 123]. Eine aktuelle Stu-
die weist auf eine pathophysiologisch wichtige Rolle
von Prolaktin-Spaltprodukten hin [78]. Die Inhibiti-
on ihrer Entstehung mit Bromocriptin fiihrte in ei-
ner kleinen Pilotstudie zu sehr guten Ergebnissen
und wird weiter gepriift [78].

Diagnostik und Klinik

Die Diagnose einer peripartalen Kardiomyopathie
wird beim Neuauftreten einer Herzinsuffizienz mit
systolischer Dysfunktion im letzten Schwanger-
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Tab. 10 Diagnostische Kriterien fiir die peripartale Kardiomyopathie (adaptiert
nach Demakis [39] und Pearson [123])

Entwicklung einer Herzinsuffizienz im letzten Schwangerschaftsmonat
oder bis zum 5. Monat postpartal

Keine Ursache der Herzinsuffizienz erkennbar
Keine vorbestehende Herzerkrankung
Nachweis einer linksventrikularen systolischen Dysfunktion

schaftsmonat bis zum 5. Monat postpartal ohne er-
kennbare Ursache gestellt (Tab. 10) [39, 123]. Der
Nachweis der systolischen Funktionsstérung soll im
Echokardiogramm erfolgen. Die klinische Manifesta-
tion reicht von gering ausgeprigten Verdnderungen,
die nur schwer von den normalen Verdnderungen in
der Schwangerschaft abgrenzbar sind, bis zu dem
Bild des akuten Linksherzversagens [138]. Eine fami-
lidgre Belastung fiir Kardiomyopathien oder eine vor-
bestehende Herzerkrankung spricht gegen die Diag-
nose.

Zum Ausschluss sekundidrer Kardiomyopathien
bzw. zum Nachweis entziindlicher Verdnderungen
sollte in Abhingigkeit vom Schweregrad der Funk-
tionseinschrankung und nach Nichtansprechen auf
1-2 Wochen konventionelle Therapie die Indikation
zur Endomyokardbiopsie in Zusammenarbeit mit ei-
nem spezialisierten Zentrum gestellt werden [54,
123].

Medikamentose Therapie

Eine kausale Therapie der peripartalen Kardiomyo-
pathie ist derzeit nicht etabliert. In einer kleinen of-
fenen Studie an 12 Patientinnen in Siidafrika wurden
gute Ergebnisse mit Bromocriptin beschrieben [78].
Zur symptomatischen Therapie der Herzinsuffizienz
nach der Geburt gelten die Standards und Leitlinien
der Herzinsuffizienztherapie. Fiir die Therapie in der
Schwangerschaft miissen diese Empfehlungen modi-
fiziert werden, da einige dieser Medikamente kontra-
indiziert sind. Die Indikation zur stationiren Uber-
wachung sollte friihzeitig und grofiziigig gestellt
werden, Bettruhe wird nicht mehr grundsitzlich
empfohlen:
ACE-Hemmer, AT1-Rezeptorblocker (ARB) und
Aldosteronantagonisten:
ACE-Hemmer sind wegen ihrer moglichen Fetoto-
xizitdt kontraindiziert (I-C). Fetale Nebenwirkun-
gen wihrend der zweiten Schwangerschaftshilfte
sind Schiadigung der Nierentubuli mit der Folge
eines Oligo- bzw. Anhydramnions, Wachstums-
retardierung, Verkndcherungsstorungen des Schi-
dels, Lungenhypoplasie und Kontrakturen der gro-
Ben Gelenke sowie dialysepflichtige neonatale Nie-

reninsuffizienz, Andmie und Tod. Fiir AT1-Rezep-
torblocker (,Sartane“) sind vergleichbare fetale
Schidigungen bekannt [143]. Fiir Aldosteronanta-
gonisten liegen bisher keine Hinweise auf terato-
gene Effekte beim Menschen vor, die Datenlage ist
aber unzureichend. Daher sollte diese Substanz-
gruppe nicht eingesetzt werden (I-C).

Diuretika:

Diuretika sollen zur Therapie der Herzinsuffizienz
bei Stauungszeichen eingesetzt werden, auch wenn
die Auslosung einer plazentaren Minderperfusion
moglich ist (Kap. 10) (IIa-C). Aus dieser Gruppe
sind Hydrochlorothiazid und Furosemid in der
Schwangerschaft am besten untersucht.

Hydralazin und Nitrate:

Beide kénnen zur Nachlastsenkung eingesetzt wer-
den [23] (IIa-C).

Betablocker:

Es sollen nur f;-selektive Substanzen eingesetzt
werden, um f,-bedingte Nebenwirkungen wie Ute-
rusrelaxation, periphere Vasodilatation oder ver-
minderte Effizienz der Tokolyse zu vermeiden [33]
(I-C). Zu Metoprolol liegen die gréfiten Erfahrun-
gen vor. Ein in édlteren Studien in Einzelfdllen be-
schriebenes niedrigeres Geburtsgewicht gilt nicht
als Kontraindikation [128, 164] (Kap. 10).

Positiv-inotrope Substanzen:

Bei Bedarf sollen Dopamin und Dobutamin einge-
setzt werden (ITa-C). Ein positiver Fallbericht liegt
auch fiir Levosimendan vor [11].

Digitalis:

Bei Bedarf soll Digitalis als positiv-inotrope Sub-
stanz und zur Frequenzkontrolle bei Vorhofflim-
mern der Mutter eingesetzt werden (I-C). Neuere
Analysen weisen darauf hin, dass die Blutspiegel
unter 0,8 ng/ml liegen sollten [134].
Antikoagulation:

Aufgrund der erhéhten Neigung zu Thromboem-
bolien in der Schwangerschaft und in den ersten
Wochen postpartal soll die Indikation zur anti-
thrombotischen und/oder gerinnungshemmenden
Therapie bei einer Auswurffraktion unter 35% in
Erwédgung gezogen werden [117-119, 123] (IIa-C).
Bei Vorhofflimmern sollte eine Antikoagulation
mit Phenprocoumon (Marcumar®) oder mit un-
fraktioniertem oder niedermolekularem Heparin
in Abhédngigkeit vom Zeitpunkt des Auftretens
und der individuellen Risikobeurteilung eingelei-
tet werden [119, 140, 144, 145, 167] (Kap. 13)
(ITa-C). Die Wirksamkeit und Sicherheit von nie-
dermolekularem Heparin bei dieser Indikation
wurde in mehreren kleineren Studien beschrieben.
Auch beim Nachweis von Ventrikelthromben ist
eine Antikoagulation indiziert (IIa-C).
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Leitung der Geburt

In den Fillen, in denen sich eine peripartale Kardio-
myopathie vor dem reguldren Geburtstermin mani-
festiert, ist in der Regel eine vaginale Geburt mit in-
vasivem hdamodynamischem Monitoring mdoglich. In
einer grofleren Serie wurde iiber eine vorzeitige Ge-
burt bei 17% der Frauen berichtet. Das Neugeborene
ist in der Regel nicht beeintrdchtigt; die Datenbasis
ist jedoch klein [37].

Stillen

Es besteht keine generelle Kontraindikation. Bei
ACE-Hemmertherapie sollten jedoch nur Substanzen
mit ausreichender Erprobung in der Stillzeit (z.B.
Benazepril, Captopril, Enalapril) angewendet werden
und in den ersten vier Wochen nach Geburt vor
allem bei Frithgeborenen auf die Gewichtszunahme
als Indikator fiir Nierenfunktionsstorungen geachtet
werden. Angiotensin II-Rezeptorantagonisten sind
aufgrund unzureichender Erfahrungen zu meiden
[128]. Ebenfalls aufgrund unzureichender Erfahrun-
gen sollten Aldosteronantagonisten Ausnahmesitua-
tionen vorbehalten bleiben [145].

Herztransplantation

In einer dlteren Studie hatten Patientinnen mit peri-
partaler Kardiomyopathie einen ungiinstigeren Ver-
lauf nach Herztransplantation als Patientinnen mit
dilatativer Kardiomyopathie [92]. Bei gegebener In-
dikation mit ausgeprigter Symptomatik und stark
eingeschriankter Hdmodynamik soll dennoch eine
Transplantation durchgefithrt werden [138] (IIa-C).
Linksventrikuldre Unterstiitzungssysteme wurden be-
reits erfolgreich fiir die Uberbriickung zur Trans-
plantation genutzt [56, 77].

Risikostratifizierung, Verlauf und Prognose
(s.a. Kap. 4)

Die peripartale Kardiomyopathie ist ein lebensbe-
drohliches Krankheitsbild. Die miitterliche Mortalitét
ist hoch, wobei sich 50% der Todesfille in den ers-
ten 3-6 Monaten nach der Geburt ereignen [52, 54,
119]. Eine Erholung der linksventrikuldren Funktion
tritt bei ca. 50% der Patientinnen ein, zumeist in
den ersten sechs Monaten nach der Geburt, und eher
bei Patientinnen mit initial nur mégliger Einschrén-
kung der linksventrikuldren Funktion (LVEF >30%)
[52]. Bei diesen kann eine gute Prognose erwartet
werden. Echokardiographische Nachuntersuchungen
sollen auch bei Kklinisch stabilen Patientinnen in
mehrmonatigen Abstinden im ersten Jahr nach der
Geburt durchgefiihrt werden (IIa-C).

Bei einer erneuten Schwangerschaft ist das Risiko
des Wiederauftretens oder der Progression der Kar-
diomyopathie in jedem Fall gegeben und hingt in
seinen Folgen davon ab, ob es nach der ersten
Schwangerschaft zur Normalisierung der kardialen
Funktion gekommen ist [50, 96, 138]. Mit einer er-
neuten deutlichen Verschlechterung der kardialen
Funktion ist vor allem bei den Patientinnen zu rech-
nen, bei denen es nach der ersten Schwangerschaft
nicht zu einer kompletten Erholung gekommen ist.
Thnen sollte von einer zweiten Schwangerschaft drin-
gend abgeraten werden (IIa-C). Kommt es dennoch
zu einer Schwangerschaft ist die Mortalitdt hoch [50,
52, 54, 123]. Die Patientinnen sollten in einem Zent-
rum fiir Risikoschwangerschaften in interdisziplina-
rer Zusammenarbeit betreut werden.

9.3 Dilatative Kardiomyopathie

Diagnostik und Klinik

Bei dilatativer Kardiomyopathie (DCM) in der
Schwangerschaft finden sich die bekannten klinischen
Zeichen und Befunde der Linksherzinsuffizienz [45,
103, 119]. Thromboembolien und Lungenembolien
sind gefiirchtete Komplikationen. Das wichtigste diag-
nostische Verfahren ist neben der klinischen Unter-
suchung die Echokardiographie (Kap. 5).

Therapie

Im Vordergrund steht die Behandlung der Herzinsuf-
fizienz mit den gleichen Strategien wie bei der peri-
partalen Kardiomyopathie (s.0.) (IIa-C).

Risikostratifizierung, Verlauf und Prognose
(s.a. Kap. 4)

Bei allen Kardiomyopathien mit eingeschrénkter sys-
tolischer Funktion besteht das Risiko einer gravie-
renden Verschlechterung in der Schwangerschaft. Bei
Patientinnen mit DCM sollten daher Schwanger-
schaften moglichst vermieden werden (IIa-C). Unab-
hingig von der Atiologie ist eine Einschrinkung der
linksventrikuldren Funktion mit einer Auswurffrak-
tion unter 40% ein eindeutiger Prddiktor eines er-
hohten Risikos (Kap. 4). Deshalb soll diesen Patien-
tinnen von einer Schwangerschaft dringend abge-
raten werden. Bei familidrer Pradisposition zur DCM
soll vor Beginn einer Schwangerschaft eine entspre-
chende Diagnostik durchgefiihrt werden. Kommt es
bei DCM zu einer Schwangerschaft, gehoren die Pa-
tientinnen zu einer Hochrisikogruppe und sollten
bei Hinweisen auf Verschlechterung friihzeitig statio-
ndr aufgenommen werden [119]. Indikationen zur
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Interruptio werden kontrovers diskutiert. Bei einer
Einschrankung der linksventrikuldren Funktion un-
ter 20% sollte aufgrund der hohen miitterlichen
Mortalitédt ein Abbruch angeraten werden (IIa-C).

9.4 Hypertrophe Kardiomyopathie

Diagnostik und Klinik

Wichtigste apparative Untersuchung ist die Echokar-
diographie (Kap.5). Die Diagnose einer hypertro-
phen Kardiomyopathie (HCM) wird héufig erst in
der Schwangerschaft gestellt. In einer aktuellen Serie
von 127 Patientinnen mit HCM und 271 Schwanger-
schaften aus den letzten 40 Jahren war die Diagnose
bei 37% vor der ersten Schwangerschaft bekannt, bei
33% vor oder wiahrend der Schwangerschaft und bei
30% nach einer wiederholten Schwangerschaft ge-
stellt worden [161]. Bei etwa einem Drittel der Pa-
tientinnen mit HCM treten wahrend der Schwanger-
schaft kardiale Beschwerden auf, bei 90% bestehen
diese bereits vor der Schwangerschaft. Dies sind zu-
meist die Patientinnen mit vorbestehender Links-
herzobstruktion und ausgeprégter Hypertrophie. Ein
postpartales Lungenddem wurde bei ca. 2% be-
schrieben [161].

Therapie

Es liegen keine prospektiven klinischen Studien zur

medikamentdsen Therapie bei HCM in der Schwan-

gerschaft vor. Patientinnen, die vor der Schwanger-
schaft wenig symptomatisch sind, benétigen in der

Schwangerschaft hiufig keine Medikamente. Uber

die Nutzung folgender Medikamente finden sich Er-

fahrungsberichte:

- Betablocker sollen bei Symptomatik in erster Linie
eingesetzt werden. Ebenso sollen Betablocker zur
Behandlung von Tachyarrhythmien genutzt werden
(ITa-C). Fiir den Einsatz von Verapamil finden sich
in der Literatur keine Hinweise, obwohl die Sub-
stanz in der Schwangerschaft nicht kontraindiziert
ist und bei der Therapie der HCM auflerhalb der
Schwangerschaft genutzt wird.

- Diuretika sollen bei Lungenstauung in initial nied-
rigen, individuell auszutestenden Dosen eingesetzt
werden (IIa-C).

Bei Vorhofflimmern ist eine Antikoagulation mit
Phenprocoumon, unfraktioniertem oder niedermole-
kularem Heparin in Abhdngigkeit vom Zeitpunkt
des Auftretens und der individuellen Risikobeurtei-
lung [119, 140, 167] angezeigt (Kap. 13). Wenn keine
spontane Remission des Vorhofflimmerns erfolgt,
sollte — nach Ausschluss von Thromben mit transo-

sophagealer Echokardiographie - eine elektrische
Kardioversion angestrebt werden. Betablocker und
Digoxin sollen zur Herzfrequenzkontrolle eingesetzt
werden [119] (ITa-C).

Bei ventrikuldren Arrhythmien sollen in erster
Linie Betablocker genutzt werden. Amiodaron ist
ebenfalls wirksam und kann bei Versagen der Beta-
blocker eingesetzt werden, ist aber mit mehr Neben-
wirkungen fiir den Feten behaftet [160] (Kap. 12)
(I1a-C).

Fiihrung der Geburt

Die Geburt kann in der Regel auf normalem Weg
zum geplanten Termin unter stationdren Bedingun-
gen durchgefithrt werden, unter Fortfithrung eines
Betablockers und unter Vermeidung von systemi-
schen Vasodilatoren [119]. Bei 15% der Frauen wur-
de komplikationslos eine Sectio durchgefiihrt. Epidu-
rale Anidsthesie wird wegen der Gefahr des vendsen
Poolings nicht empfohlen [161].

Risikostratifizierung, Verlauf und Prognose

In einer Serie von 127 Patientinnen traten keine To-
desfille auf; in einer vergleichbaren Studie wurden
bei 100 Patientinnen zwei plotzliche Todesfille be-
richtet [1, 161]. Eine der beiden war durch Links-
herzobstruktion bei massiver Hypertrophie und die
andere durch eine maligne Familienanamnese als
Hochrisikopatientin charakterisiert. Die Zahlen sind
insgesamt zu klein, um die Bedeutung von Links-
herzobstruktion und maligner Familienanamnese
korrekt einzuschdtzen. Dennoch sind diese beiden
Faktoren aufgrund der Erfahrungen mit nicht
schwangeren Patientinnen wahrscheinlich signifikan-
te Risikofaktoren und sollten zu intensiver Uber-
wachung Anlass geben (IIa-C). Insgesamt ist das
HCM-bedingte Mortalitdtsrisiko in der Schwanger-
schaft zwar niedrig, aber hoher als in der Allgemein-
bevolkerung.

Bei 271 konsekutiven Schwangerschaften traten
drei ungeklidrte intrauterine Todesfille auf; in allen
Féllen waren Betablocker und/oder Amiodaron ein-
genommen worden [161]. Die Zahlen sind fiir defini-
tive Risikoabschédtzungen fiir den Feten zu Kklein, le-
gen jedoch nahe, die Indikation fiir eine medika-
mentdse Therapie zuriickhaltend zu stellen.

Insgesamt ist die Zahl der Komplikationen nied-
rig und es wird davon ausgegangen, dass Patientin-
nen mit HCM eine Schwangerschaft in der Regel gut
tolerieren, vor allem, wenn sie vorher nur wenig
symptomatisch waren. Frauen mit massiver Hyper-
trophie und ausgeprégter diastolischer Dysfunktion,
zumeist bei ausgeprigter Linksherzobstruktion, sind
durch das Auftreten von Lungenstauung oder -6dem
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gefdhrdet, vor allem bei emotionalen und korperli-
chen Belastungen, am stdrksten peripartal. Sie miis-
sen besonders intensiv iiberwacht und bei Beschwer-
den effektiv behandelt werden [119].

10 Arterielle Hypertonie

Hypertonie ist das hédufigste medizinische Problem
wihrend der Schwangerschaft und Ursache von
miitterlicher und fetaler Morbiditdt. Die Hiufigkeit
wird bei bis zu 15% aller Schwangerschaften angege-
ben [35], fiir Westeuropa mit 5-7% [131]. Ungefdhr
ein Viertel der stationdren Behandlungen von
Schwangeren ist durch Hochdruckkomplikationen
bedingt.

Definition von Hypertonie wihrend der Schwanger-

schaft:
absoluter Wert: >140/90 mmHg

Ein relativer Anstieg des Blutdrucks um weniger als
30 mmHg systolisch oder weniger als 15 mmHg di-
astolisch im Vergleich zu Werten in der Frithschwan-
gerschaft gilt jetzt nicht mehr als relevant auf Grund
fehlender wissenschaftlicher Evidenz fiir Komplika-
tionen [19]. Diese Schwangeren sollten aber eng-
maschig kontrolliert werden.

Klassifikation der Schwangerschaftshypertonie

[114, 132]
Chronische Hypertonie
Gestationshypertonie
Prieklampsie (genuine Gestose)/Eklampsie
Pfropfgestose (Prdeklampsie bei vorbestehender
Hypertonie oder Nierenerkrankung).

Chronische Hypertonie

Definition:
Bekannte Hypertonie: Blutdruck >140/90 mmHg
Vor der 20. Schwangerschaftswoche
Persistenz postpartum (6 Wochen nach der Geburt)

Etwa 95% der Schwangerschaften bei chronischer
Hypertonie verlaufen unkompliziert. Bei 3-5% treten
Komplikationen auf, wobei durch das zunehmend
hohere Alter von Schwangeren auch mit einer héhe-
ren Komplikationsrate zu rechnen ist [19].

Gestationshypertonie

Definition:
Neu aufgetretene Hypertonie mit Blutdruckwerten
von >140/90 mmHg nach der 20. Schwanger-
schaftswoche

Fehlen von Proteinurie und Odemen
Normalisierung des Blutdruckes postpartum (bis
6 Wochen nach der Geburt)

Die Gestationshypertonie bedeutet nur ein geringes
Risiko fiir Mutter und Kind, daher besteht primér
keine Indikation fiir eine antihypertensive Therapie;
vielmehr sollte nach méglichen Ursachen gefahndet
werden, wie eine Plazentationsstérung. Es sind au-
Berdem engmaschige Kontrollen gefordert, da etwa
die Halfte dieser Schwangeren eine Prideklampsie
entwickelt [8].

Praeklampsie

Definition:
Arterielle Hypertonie
Proteinurie >0,3 g/24 h
Auftreten nach 20 Schwangerschaftswochen, be-
vorzugt in der Erstschwangerschaft
evtl. Odeme
evtl. Thrombozytopenie und erhéhte Leberwerte

Die Priaeklampsie ist reversibel und verschwindet
meist innerhalb von 24-48 h post partum. Selten
kommt es zu einer postpartalen Prdeklampsie bis
zum 10. Tag nach Entbindung.

Die Inzidenz der Préeklampsie ist von den Risiko-
faktoren (Tab. 11) und einer bestehenden Hypertonie
abhingig. Bei ca. 2-8% der Schwangerschaften tritt
als Komplikation eine Prdeklampsie auf. Die Pri-
eklampsie manifestiert sich oft nur durch wenige
Symptome bei der Mutter. Bei 25% der Kinder mit
sehr niedrigem Geburtsgewicht (<1500 g) ist die Ur-
sache eine Prieklampsie [62, 114]. Bei Fehlen einer

Tab. 11 Risikofaktoren zur Entwicklung einer Praeklampsie [84, 131]

Jugendliches oder fortgeschrittenes Alter der Mutter (< 16/>35 Jahre)
Erstgebédrende

Familidre Pradisposition

Hypertonie in einer vorangehenden Graviditat
Praeklampsie/Eklampsie in der vorausgegangenen Schwangerschaft
Mehrlingsschwangerschaft

Chronische Hypertonie

Zustand nach Sterilitdtstherapie

Diabetes

Erhohte Insulinresistenz

Erhdhter Body-Mass-Index

Hyperkoagulabilitat

Nierenerkrankungen

Alle Autoimmunerkrankungen, wie
— Antiphospholipidsyndrom
— Systemischer Lupus erythematodes

Niedriger Sozialstatus
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Proteinurie ist eine Préeklampsie sehr wahrschein-
lich, wenn folgende Symptome oder Laborwertdn-
derungen auftreten: Kopfschmerzen, Sehstorungen,
plotzliche Erblindung, Bewusstseinsverdnderungen,
neurologische Ausfille, Krampfanfille, Dyspnoe, An-
gina pectoris, Oberbauchschmerzen, Anstieg der Le-
berenzyme und des Kreatinins, Abfall der Thrombo-
zyten (Gehirn-Lungen-Leberodem).

Labordiagnostik:

Bei Verdacht auf Prieklampsie sollten neben Blut-
bild, Thrombozyten, Serum-Kreatinin, quantitativer
Proteinausscheidung auch Leberenzyme, LDH und
Harnsdure bestimmt werden [84, 114].

Die Dopplersonographie der Aa. uterinae eignet
sich zur Detektion einer uteroplazentaren Perfusi-
onsstorung und hat damit diagnostische und Kkli-
nische Relevanz im Rahmen der Diagnostik der
schwangerschaftsinduzierten Hypertonie - insbeson-
dere als Préddiktor einer drohenden Prieklampsie
bzw. intrauterinen Wachstumsstérung [131].

Schwere Verlaufsformen der Praeklampsie
und Eklampsie

Bei der Eklampsie treten zusitzlich tonisch-klonische
Krampfanfille auf. Das so genannte HELLP-Syndrom
ist gekennzeichnet durch Hédmolyse (H=hemolysis),
erhohte Leberenzyme (EL=elevated liver enzymes)
und erniedrigte Thrombozytenzahlen (LP =low plate-
lets).

Therapie der Hypertonie
wahrend der Schwangerschaft

Die Indikation zur Behandlung der Schwanger-
schaftshypertonie basiert mehr auf praktischen Er-
fahrungen als auf klinischen Studien. Auf Grund feh-
lender groflerer randomisierter Studien besteht da-
her kein Konsens, wann die Therapie beginnen soll
[84, 132, 148]. Der Nutzen einer antihypertensiven
Therapie bei leichter Praeklampsie, Gestationshyper-
tonie und chronischer Hypertonie ohne zusitzliche
Risikofaktoren ist bisher durch keine Studie belegt.
Didt, verminderte korperliche Aktivitit oder Bett-
ruhe haben auch keine giinstige Wirkung zur Be-
handlung der Hypertonie in der Schwangerschaft ge-
zeigt [101]. Hinweise dafiir, dass die frithzeitige Be-
handlung der milden arteriellen Hypertonie das Ri-
siko des Auftretens einer schweren Hypertonie ver-
hindert, liegen ebenfalls nicht vor. Da eine zu starke
Blutdrucksenkung zu einer Hypoperfusion der Pla-
zenta und damit zu einem verminderten Wachstum
des Feten - im schlimmsten Fall zum intrauterinen
Fruchttod - fiihren kann, wird die Indikation zur

Tab. 12 Indikation zur medikamentdsen Therapie

Bei schwerer Hypertonie: >170/110 mmHg

Bei sekundarer Hypertonie

Bei milder und moderater Hypertonie und weiteren Risikofaktoren:
- nachgewiesene Endorganschaden

— Alter der Mutter >40 Jahre

— TIA/Schlaganfall in der Anamnese

— bekannte mikrovaskulare Erkrankungen

— vorausgegangene Fehl- oder Totgeburt

Therapie erst bei der schweren Hypertonie gesehen
[158, 169]. Eine schwere Hypertonie wird internatio-
nal nicht einheitlich definiert: die angegebenen Blut-
druckwerte liegen systolisch >160-180 und diasto-
lisch >110 mmHg. Es gibt aber keine placebokon-
trollierten Studien, die den Nutzen einer antihyper-
tensiven Therapie bei schwerer arterieller Hypertonie
belegen. Weitere Indikationen zur medikamentdsen
Therapie sind in Tabelle 12 zusammengefasst. Als
Ziel einer Therapie wird von einigen Autoren die
Einstellung des mittleren Blutdrucks <125 mmHg
und des diastolischen Blutdrucks zwischen 90 und
100 mmHg empfohlen [18, 149] (IIa-C).

Antihypertensiva zur Langzeittherapie (Tab. 13)

Methyldopa (I-B)

a-Methyldopa ist das Mittel der ersten Wahl bei
der chronischen Hypertonie. Fiir diese zentral
wirksame Substanz liegen umfangreiche Unter-
suchungen vor, auch prospektiv randomisierte
Studien [135, 148]. Es sind keine fetalen oder neo-
natalen Nebenwirkungen bekannt. Allerdings fiih-
ren Nebenwirkungen bei der Mutter in ca. 15%
zum Abbruch der Therapie wegen starker Mund-
trockenheit, Sedierung und Depression. Laborche-
misch sind Anstieg der Transaminasen (5%), posi-
tiver Coombs-Test bis zur hamolytischen Andmie
beschrieben. Bei plotzlichem Absetzen kann es zu
einem krisenhaften Blutdruckanstieg kommen.
f1-selektive Rezeptorenblocker (I-B)

Betablocker sind Mittel der zweiten Wahl. In der
Schwangerschaft sollten nur Betablocker mit ho-
her f;-Selektivitit eingesetzt werden, da eine Blo-
ckade von f,-Rezeptoren den Tonus des Uterus
erhoht und so auch die Effizienz der Tokolyse, die
mit f,-Mimetika durchgefiihrt wird, beeintréchti-
gen konnte. Die umfangreichsten Erfahrungen mit
i.a. guter Vertrdglichkeit liegen zu Metoprolol vor.
Unter Betablockertherapie wurden intrauterine
Wachstumsverzogerung sowie vor allem bei Friih-
geborenen gelegentlich Stérungen der Respiration,
Bradykardien und Hypoglykdmien festgestellt [79,
99, 101]. In der Nachkontrolle der Kinder von
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Tab. 13 Antihypertensiva in der Schwangerschaft

Klasse Medikament Startdosis Max. Dosis PL'-géngig Fetales Ubertritt Nebenwirkungen SSE®
(pro Tag) Risiko in MM?
Zentral Methyldopa 125 mg 3% 2000 mg Ja - Ja (gering) Sedierung SHE
Depression
Leberschaden
Blutbildveranderungen
Vasodilatator  Dihydralazin 12,5 mg 2% 100 mg Ja Gering Ja Tachykardie +
Exanthem
Lupus erythematodes
IUGR®
Betablocker Atenolol 50 mg 100 mg Ja Gering Ja Hypoglykdmie i
Perinatale Atmungs-
storung*
Hypotonie*
Bradykardie *
IUGR®
Metoprolol 50 mg 200 mg Ja Gering Ja 5.0. +
Calcium- Nifedipin 10 mg 3x 120 mg Ja Im Tierversuch ~ Ja (Odeme +
antagonist embryotoxisch, Flush
teratogen
Nitrendipin 5 mg 10 mg Ja s.0. Ja Hypotonie +
ACE- Ja Hoch Ja ACE-Hemmer- -
Hemmer Fetopathie
Diuretikum Hydrochloro- 25 mg 50 mg Ja Gering Ja Hypokaliamie (+)
thiazid Hypotonie
Thrombozytopenie *
Furosemid 10 mg 40 mg Ja Im Tierversuch ~ Ja Hypokalidmie (+)
embryotoxisch, Hypotonie
teratogen

! PL="Plazenta, > MM =Muttermilch, > SSE=Schwangerschaftsempfehlung, * fetale Nebenwirkungen, ® IUGR = intrauterine Wachstumsretardierung

+=empfohlen von DGGG/ACOG/ISSHP. In Fachinformationen der Hersteller und in Arzneimittelverzeichnissen gelten diese Medikamente wegen fehlender aus-
reichender Erfahrung in der Schwangerschaft als kontraindiziert. Bei dringender Indikation miissen das nicht vollstindig auszuschlieBende Risiko und der
magliche Nutzen der Therapie abgewogen werden

Frauen, die wihrend der Schwangerschaft Atenolol
erhalten hatten, waren nach einem Jahr keine
Wachstumsauffilligkeiten mehr nachweisbar [136].
Da diese Nebenwirkungen bei Therapiebeginn ab
29 Schwangerschaftswochen jedoch nicht be-
obachtet wurden, sollten Betablocker wihrend des
ersten Trimenons nur eingesetzt werden, wenn
Methyldopa oder Hydralazin zu keiner effektiven
Blutdrucksenkung fithren [57].

Calciumantagonisten (IIa-C)

Sie werden in der Schwangerschaft iiberwiegend
zur Behandlung der akuten therapierefraktiren
Hypertonie eingesetzt. Es liegen tiberwiegend klei-
ne Studien zu dieser heterogenen Substanzgruppe
vor. Fiir Nifedipin und Diltiazem wurden im Tier-
experiment teratogene Schdden unter hohen Do-
sen beschrieben [33]. In einer grofleren prospek-
tiv randomisierten Therapiestudie mit Nifedipin

bei schwangeren Frauen mit milder bis moderater
Hypertonie traten jedoch keine fetalen bzw. neo-
natalen Nebenwirkungen auf [68]. Unter Verapa-
mil kann es neben einer Hypotension bei der
Mutter mit konsekutiver Kompromittierung der
Plazentadurchblutung beim Feten u.a. zu Brady-
kardien und hohergradigen AV-Blockierungen
kommen [122, 160]. Zu den neueren Substanzen
gibt es nur Einzelmitteilungen [100, 150].
Hydralazin (IIa-C)

Hydralazin kann wahrend der gesamten Schwan-
gerschaft eingesetzt werden, da keine negativen
Effekte auf das Kind beobachtet wurden. Es wird
aber vorwiegend nur zur intravendsen Behand-
lung bei der akuten schweren Hypertonie einge-
setzt, wegen hdufig auftretenden Nebenwirkungen
wie Kopfschmerzen, Flush, Schwindel und Palpita-
tionen [102].
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Ungeeignete oder kontraindizierte Antihypertensiva
wahrend Schwangerschaft [145]

Tab. 14 Therapie des hypertensiven

Diuretika (IIb-C)

Die Gabe von Diuretika wird kontrovers disku-
tiert. In einer Metaanalyse wurden keine Unter-
schiede beziiglich fetaler oder maternaler Neben-
wirkungen bei Schwangeren unter diuretischer
Therapie festgestellt [30]. Sie sollten in der
Schwangerschaft aber moglichst nicht als anti-
hypertensive Therapie eingesetzt werden, da eine
Verminderung des Plasmavolumens zu einer ute-
roplazentaren Durchblutungsstérung fithren kann.
Kontraindiziert sind Diuretika insbesondere dann,
wenn bereits eine uteroplazentale Hypoperfusion
und/oder fetale Wachstumsretardierung festgestellt
wurde [128].

ACE-Hemmer/AT1-Rezeptorblocker (IIb-C)
Obwohl kiirzlich in einer Studie der Verdacht auf
Fehlbildungen im Zusammenhang mit ACE-Hem-
mern im ersten Trimenon geduflert wurde [32],
geben andere Daten keine Hinweise darauf, dass
ACE-Hemmer ein nennenswertes teratogenes Po-
tential besitzen (500 vom Netzwerk europiischer
teratologischer Zentren ENTIS dokumentierte Ver-
laufe) [145]. Da sie aber fetotoxisch wirken, soll-
ten sie spdtestens nach Eintritt einer Schwanger-
schaft nicht weiter eingenommen werden. Fetale
Nebenwirkungen wéhrend der zweiten Schwanger-
schaftshilfte sind Wachstumsretardierung, Oligo-
hydramnion, neonatale Niereninsuffizienz bis zur
Anurie sowie respiratorische Stérungen [147]. Fiir
AT1-Rezeptorblocker liegen nur wenige Erfahrun-
gen vor, es werden aber dhnliche fetale Nebenwir-
kungen berichtet und daher sollte diese Substanz-
gruppe nicht eingesetzt werden.

Behandlung akuter hypertensiver
Schwangerschaftskomplikationen [62, 131]
(s. Tab. 14)

Antihypertensive Therapie:
Empfohlene Medikamente (IIa-C)

Nifedipin:
5-10 mg (1-2 Kps.) s.1.
10-20 mg alle 4-6 h

Nitrendipin:
1 ml (=1 Phiole) s.1., ggf. Wiederholung

Urapidil:

25 mg i.v,, ggf. Wiederholung nach 2 min

50 mg i.v. falls keine Reaktion

danach als Dauerinfusion, anfangs 6 mg in 1-2 min
oder

6-12,5 mg i.v. iiber 2 min

danach Perfusor-gesteuerte Dauerapplikation

6-24 mg/h

Vorteil gegeniiber Dihydralazin: keine Steigerung
des intrazerebralen Drucks

Dihydralazin:

25 mg i.v. oder 5-10 mg als Bolus alle 20 min
(max. Dosis 30 mg)

oder Perfusor-gesteuert 2-20 mg/h
Nebenwirkungen: Flush, Palpitation, Ubelkeit
Cave: maternale Hypotonie

Bei Konvulsionen [135]:
Magnesiumsulfat: 4-6 g iv. tiber 15-20 min als
Bolus (I-A)
Erhaltungsdosis: 1-2 g/h
Cave: bei Niereninsuffizienz Magnesiumspiegel
tiberpriifen und Gefahr einer abrupten Hypotonie
durch Verstirkung der Wirkung von Calciumanta-
gonisten (z.B. schwere Bradykardie des Feten)

Bei Lungenodem/Herzinsuffizienz:
Furosemid: 10-40 mg.

Notfalls oder der Pri- bzw. Eklampsie Klasse Medikament Dosis Nebenwirkungen
Calciumantagonist Nitrendipin * 5mgs.l. 2x Flush
Nifedipin * 10-20 mg alle 4-6 h Hypotension
a-Rezeptorenblocker Urapidil * 25-50 mg i.v. oder Bradykardie
6-12,5 mg Uber 2 min Tachykardie
Vasodilatator Hydralazin * 5-10 mg i.v. alle 20 min  Tachykardie
Exanthem

Lupus erythematodes-Syndrom

* Empfohlen von DGGG/ACOG/ISSHP. In den Fachinformationen der Hersteller und in Arzneimittelverzeichnissen gelten
diese Medikamente wegen fehlender ausreichender Erfahrung in der Schwangerschaft als kontraindiziert. Bei drin-
gender Indikation miissen das nicht vollstindig auszuschlieBende Risiko und der mdgliche Nutzen der Therapie

gegeneinander abgewogen werden
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Antihypertensive Therapie post partum

Postpartal ist die optimale Therapie der Mutter vor-
rangig. Wenn die Mutter bereit ist abzustillen, gelten
die Richtlinien fiir Nicht-Schwangere. Wenn die Mut-
ter aber weiter stillen will, werden im Prinzip die
gleichen Antihypertensiva empfohlen, die auch wiah-
rend der Schwangerschaft eingesetzt werden. Prak-
tisch alle Antihypertensiva gehen in die Muttermilch
tiber. Daher sollten nur Substanzen eingesetzt wer-
den, bei denen keine Nachteile fiir das Neugeborene
bekannt sind [128, 145].
Als Mittel der Wahl werden Methyldopa und Me-
toprolol empfohlen (IIa-C).
Methyldopa: es ist auch in der Stillzeit als Anti-
hypertensivum Mittel der Wahl, da es nur in ge-
ringen Mengen vom Sdugling aufgenommen wird
und daher keine Organwirkung zu erwarten ist.
Zu beriicksichtigen ist aber ein erhohtes Risiko
fiir das Auftreten einer postnatalen Depression.
Falls Betablocker wéhrend der Stillzeit erforder-
lich sind, sollte Metoprolol wegen der geringeren
Konzentration in der Muttermilch vorgezogen
werden. In Einzelfillen sind Bradykardien bzw.
Hypotonie beim Sdugling unter Betablockern be-
schrieben.
Calciumantagonisten: von Nifedipin gehen hochs-
tens 5% der miitterlichen Dosis in die Mutter-
milch tiber, von Nimodipin und Nitrendipin weni-
ger als 1%. Daher sind kindliche Nebenwirkungen
kaum zu erwarten.
ACE-Hemmer: Von den untersuchten Stoffen Be-
nazepril, Captopril und Enalapril finden sich nur
geringe Konzentrationen in der Muttermilch. Er-
fahrungen mit der Anwendung wiahrend der Still-
zeit haben bisher kein Risiko fiir den Sdugling er-
bracht, beruhen allerdings nicht auf gréf3eren Fall-
zahlen. In den ersten vier Wochen nach Geburt
sollte vor allem bei Frithgeborenen auf Nieren-
funktionsstérungen geachtet werden. Fiir AT1-Re-
zeptorblocker ist die Datenlage unzureichend.
Diuretika: sie gehen nur in geringer Menge in die
Muttermilch tiber und sind nicht im Blut der
Neugeborenen nachweisbar. Dosis- und Wirkstoff-
abhéngig ist eine Verminderung der Milchproduk-
tion denkbar.

Zusammenfassung

Bei schwangeren Frauen mit Hypertonie ist eine re-
gelmiBige Uberwachung des Blutdruckes sowohl we-
gen der miitterlichen aber auch der fetalen Kompli-
kationen notwendig. Frauen mit niedrigem Risiko
profitieren nicht von einer medikamentésen Thera-
pie, sondern nur Frauen mit hohem Risiko (Tab. 13).

Mittel der ersten Wahl ist Methyldopa. Es besteht
kein Konsens iiber Indikation und Haufigkeit von
sonographischen Untersuchungen des Fetus bei
Frauen mit milder bzw. chronischer arterieller Hy-
pertonie [119]. Bei neu aufgetretener Hypertonie in
der Schwangerschaft bzw. bei Frauen mit hohem Ri-
siko fiir eine Prdeklampsie oder Verdacht auf intra-
uterine Wachstumsstorungen sollte eine Dopplerso-
nographie der Aa. uterinae durchgefiihrt werden.

11 Koronare Herzerkrankung
und Myokardinfarkt

Obwohl das Alter der Gebdrenden in der westlichen
Hemisphidre stetig zugenommen hat, kommt es bei
Schwangeren nur sehr selten zur klinischen Manifes-
tation der koronaren Herzerkrankung. Auch iiber
Myokardinfarkte wéhrend der Schwangerschaft und
unter dem Geburtsvorgang liegen nur wenige Fall-
berichte vor [176].

Risikofaktoren und Pathophysiologie

Zu den wesentlichen Risikofaktoren fiir eine korona-
re Herzerkrankung bei Frauen unter 50 Jahren zdh-
len Nikotinkonsum und die Einnahme von Kontra-
zeptiva, welche beide auch mit einem erhéhten
vendsen Thromboserisiko assoziiert sind [26]. Auch
der Diabetes mellitus spielt bei Frauen als Risikofak-
tor eine besonders grofle Rolle [76]. Daneben sind
die klassischen Risikofaktoren, Hyperlipiddmie (ins-
besondere familidre homozygote Hyperlipiddmien),
arterielle Hypertonie (bei Schwangeren insbesondere
Priaeklampsie/Eklampsie) sowie eine Hyperhomocys-
teinimie, mit einer erhohten Rate an kardiovaskuli-
ren Ereignissen bei jungen Frauen vergesellschaftet
[76]. Bei der Erhebung des Risikoprofils ist zu be-
achten, dass es in der Schwangerschaft zu einer Zu-
nahme von Gesamtcholesterin, LDL-Cholesterin und
Triglyzeriden kommt [17].

Neben der klassischen Plaqueruptur eines arterio-
sklerotisch verdnderten Koronargefifles finden sich
Myokardinfarkte auch bei ,glatten Herzkranzgefd-
en; Letztere werden auf lokale Koronarthrombosen,
anhaltende Koronarspasmen (u.a. geférdert durch
Bromocriptin, Oxytocin und Prostaglandine, welche
zur Hemmung der Laktation bzw. von Uterusblutun-
gen eingesetzt werden) und Spontandissektionen
(am héufigsten unter dem Geburtsvorgang) zurtick-
gefiihrt [3]. Schliefllich konnen auch Koronaranoma-
lien und Vaskulitiden zu einer Koronarischdmie
wihrend Schwangerschaft und Geburt fiihren [129].
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Diagnostik

Koronare Herzerkrankung:

Grundsitzlich sollte versucht werden, die Diagnose
nichtinvasiv mittels Anamnese, Ruhe-EKG, Belas-
tungs-EKG und Echokardiographie zu stellen (Kap. 5).
Nuklearmedizinische Verfahren sind in der Schwan-
gerschaft kontraindiziert, zur Cardio-MRT liegen bis-
lang keine ausreichenden Daten vor. Herzkatheter-
untersuchungen sollten wiahrend der Schwangerschaft
nur bei vitaler Indikation durchgefithrt werden
(Kap. 5).

Akutes Koronarsyndrom:

Die Diagnostik eines akuten Koronarsyndroms
(ACS) unterscheidet sich nicht von Nicht-Schwange-
ren. Es ist aber zu beriicksichtigen, dass wahrend
der Schwangerschaft EKG-Verinderungen, wie bei-
spielsweise T-Negativierungen, auch spontan auftre-
ten konnen. Unter dem Geburtsvorgang kommt es
zu einem (moderaten) Anstieg der CK und der CK-
MB, welche beide auch im Uterus und der Plazenta
exprimiert werden, was deren diagnostisches Poten-
tial einschridnkt, wihrend die kardialen Troponine
nicht betroffen sind [146].

Therapie

Koronare Herzerkrankung:

Bei dokumentierter koronarer Herzerkrankung sind
fi-selektive Betablocker Mittel der Wahl (s. Kap. 10)
(I-C). Daneben konnen bei symptomatischen Patien-
ten Nitrate eingesetzt werden (IIa-C). Der Einsatz
des Thrombozytenaggregationshemmers ASS in
niedrigen Dosen (100 mg pro Tag) ist fiir die Pri-
marprédvention nicht sinnvoll und zur Verhinderung
einer Prédeklampsie nicht wirksam [25, 159]. Der
Einsatz von ASS zur Sekundirpradvention (Ausnah-
me: nach Koronarintervention) wird aufgrund des
erhohten Blutungsrisikos kontrovers diskutiert [176]
(IIa-C). Zu Clopidogrel liegen keine ausreichenden
Daten vor, ACE-Hemmer sind in der Schwanger-
schaft kontraindiziert (Kap. 9, 10). Dies gilt auch fiir
Statine, zu denen Berichte iiber eine Fetotoxizitit
vorliegen [44].

Myokardinfarkt:

Teratogene Effekte einer Thrombolyse sind nicht be-
schrieben, da Thrombolytika im Allgemeinen nicht
plazentagidngig sind, aber es muss mit einem erhoh-
ten Blutungsrisiko gerechnet werden. Im zweiten
und dritten Trimenon ist eine Koronarangiographie
mit der Moglichkeit zur Koronarintervention (PCI)
einer Thrombolyse vorzuziehen, wihrend im ersten
Trimenon aufgrund der potentiellen Schidigung des
Feten durch die Rontgenexposition eine duflerst

strenge sollte
(Kap. 5).

Eine natiirliche Geburt ist auch bei manifester
koronarer Herzerkrankung moglich; hierbei sollte
die Gebdrende mit Sauerstoff versorgt und fiir eine
ausreichende Analgesie und eine suffiziente Blut-
druckkontrolle gesorgt werden. Bei schwerer korona-
rer Herzerkrankung, therapierefraktiren Beschwer-
den und/oder eingeschrinkter LV-Funktion wird all-
gemein ein Kaiserschnitt empfohlen.

Nutzen-/Risikoabwdgung erfolgen

12 Herzrhythmusstorungen

Durch die Schwangerschaft bedingte metabolische,
hormonelle und hidmodynamische Verdnderungen
begiinstigen das Auftreten von supraventrikuldren

und ventrikuldren Arrhythmien [67, 87, 122, 179].

Auch die Zunahme des Blutvolumens und die da-

durch bedingte Gréflenzunahme des Herzens kénnen

infolge der Aktivierung von Chloridkanélen so ge-
nannte ,Stretching“-Arrhythmien fordern. Lebens-
bedrohliche ventrikuldre Arrhythmien wihrend der

Schwangerschaft ohne vorbestehende kardiale Er-

krankungen sind sehr selten.

Die folgenden grundsitzlichen Uberlegungen sind
fiir die antiarrhythmische Therapie von Herzrhyth-
musstorungen in der Schwangerschaft zu bertick-
sichtigen [23, 87, 119, 122]:

- Das erhohte intravaskulire Volumen bedingt in
der Titrationsphase (erhohte ,loading-dose®) eine
hohere Dosis zum Erreichen der therapeutischen
Plasmakonzentration. Eine Dosisanpassung wah-
rend der Behandlung kann erforderlich sein.

- Der durch das erhohte Blutvolumen bedingte Ab-
fall der Serumproteinkonzentration erkldrt die re-
lativ verminderte Plasmaproteinbindung der Anti-
arrhythmika.

- Eine verédnderte gastrointestinale Absorption be-
einflusst die Bioverfiigbarkeit des Medikaments.
Eine erh6hte renale Perfusion steigert die Medika-
mentenclearance.

- Progesteron induziert die hepatische Aktivitdt ver-
bunden mit einem erhéhten hepatischen Metabo-
lismus.

Auswahl von Antiarrhythmika

Groflere kontrollierte Studien zur Anwendung von
Antiarrhythmika wéhrend der Schwangerschaft lie-
gen nicht vor [87]. Daher werden die meisten Medi-
kamente von Seiten der FDA in die Risikokategorie
C eingeordnet, d.h. dass aufgrund der fehlenden
Studien keine grundlegenden und umfassenden Aus-
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Tab. 15 Wirkungen, Nebenwirkungen und Risiken von Antiarrhythmika oder Medikamenten mit antiarrhythmischer Wirkung (modif. nach Page [122])
Medikament VW FDA PL-gdngig Teratogen Ubertritt Fetales Nebenwirkungen SS-Empf.
in die MM Risiko

Chinidin IA C Ja Nein Ja* Gering Thrombopenie, HE
Torsade-de-pointes,
Friihgeburt

Disopyramid IA C Ja Nein Ja* Gering ** Uteruskontraktion +

Lidocain IB C Ja Nein Ja* Gering Fetale Bradykardie, ZNS A

Mexiletin IB C Ja Nein Ja* Gering ** Fetale Bradykardie

Flecainid IC C Ja Nein Ja* Gering ** Nicht bekannt

Propafenon IC C Ja Nein Unbekannt Gering ** Nicht bekannt G

Propranolol I C Ja Nein Ja* Gering Wachstumsverzogerung, A
Bradykardie,
Hypoglykdmie, Apnoe

Metoprolol I C Ja Nein Ja* Gering Betablocker-Effekt A

Atenolol Il KA Ja Nein Ja Gering Betablocker-Effekt ++

Sotalol 1] B Ja Nein Ja* Gering ** Betablocker-Effekt, +
Torsade-de-pointes

Amiodaron Il D Ja Ja Ja Bedeutsam Hypothyreose, -
Wachstumsverzogerung,
Friihgeburt, Bradykardie

Verapamil v C Ja Nein Ja* MaBig Bradykardie, AV-Block, +
Hypotension

Diltiazem v Nein Unbekannt Ja* MaRBig ** Nicht bekannt +

Digoxin - C Ja Nein Ja* Gering Niedriges Geburtsgewicht  ++
Blutspiegelkontrolle

Adenosin - C Nein Nein Unbekannt Gering ** Nicht bekannt ++

* Die American Academy of Pediatrics hadlt Stillen bei der Behandlung der Mutter mit diesem Medikament fiir mdglich; ** es liegen nur sehr begrenzte

Erfahrungen vor; ++ empfohlen, + akzeptabel, — nicht empfohlen.

FDA =Food-and-Drug-Administration-Klassifikation: B=kein Risiko erkennbar; C=Studien fehlen, Risiko kann nicht ausgeschlossen werden; D=ein Risiko besteht;

KA =keine Angabe.

(VW =Vaughan-Williams-Klassifikation, PL=Plazenta, MM = Muttermilch, NW =Nebenwirkungen, SS=Schwangerschaft)

sagen zu der Anwendung von Antiarrhythmika wah-
rend der Schwangerschaft moglich sind (Tab. 15 mo-
dif. nach Page [122]).

f-Rezeptorenblocker (Klasse 11)

Eine f-Rezeptorenblocker-Therapie ist die erste Wahl
in der Behandlung supraventrikuldrer und ventriku-
larer Arrhythmien wéhrend der Schwangerschaft.
Unter Propranolol, der am besten untersuchten Sub-
stanz, wurde wie bei anderen f-Rezeptorenblockern
intrauterine Wachstumsverzogerung, fetale relative
Bradykardie, Hypoglykdmie, Polyzythimie und ein
prolongierter Geburtsverlauf beschrieben [33, 87,
160]. Mittels selektiver pf;-Rezeptorenblocker wie
Metoprolol lassen sich f,-bedingte Nebenwirkungen
wie Uterusrelaxation und periphere Vasodilatation
vermeiden.

Digoxin

Digoxin ist das am meisten untersuchte und das si-
cherste Antiarrhythmikum wihrend der Schwanger-
schaft. Aufgrund der geringen therapeutischen Breite
sind regelmiflige Messungen des Serumspiegels zu
empfehlen [133, 134] und Plasmakonzentrationen
von 0,8 ng/ml nicht zu tiberschreiten.

Adenosin

Zur akuten Behandlung von supraventrikuldren Ta-
chykardien mit einer kurzzeitigen Induktion eines
AV-Blocks ist Adenosin auch wihrend der Schwan-
gerschaft gut geeignet [48]. Bedeutsame Nebenwir-
kungen bei der Mutter und dem Feten werden nicht
beschrieben. Aufgrund der kurzen Halbwertszeit ist
davon auszugehen, dass die Substanz den Feten
nicht erreicht.
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Digoxin und Adenosin sind neben den kardiospe-
zifischen Betablockern die unproblematischsten anti-
arrhythmisch wirksamen Pharmaka widhrend der
Schwangerschaft. Dartiber hinaus ist der Einsatz der
meisten anderen Antiarrhythmika aufgrund unzurei-
chender Erfahrungen oder funktioneller Auswirkun-
gen auf den Feten als kritisch anzusehen.

Klasse I-Antiarrhythmika

Es liegen nur wenige Erfahrungsberichte zur Anwen-
dung von Klasse-IB- (Lidocain, Mexiletin) und -IC-
Antiarrhythmika (Flecainid, Propafenon) vor. Lido-
cain wird sowohl von der Mutter als auch vom Feten
gut vertragen, es erhoht jedoch den Tonus des Ute-
rus und senkt den Blutfluss in der Plazenta. Beim
Feten kann Lidocain toxisch auf das ZNS wirken und
bei gleichzeitig bestehender Azidose eine Bradykar-
die verursachen [55, 87, 160]. Flecainid wird von
Seiten der Mutter gut vertragen und ist sehr effektiv
in der Behandlung miitterlicher Arrhythmien. Tera-
togene Effekte sind nicht beschrieben. Da Flecainid
besonders wihrend des dritten Trimenons gut pla-
zentagingig ist, sind erfolgreiche Behandlungen feta-
ler Arrhythmien bei oraler Medikationseinnahme
der Mutter beschrieben [55, 160]. Deutlich weniger
Erfahrungen liegen mit Mexiletin und Propafenon
vor. Teratogene Effekte sind nicht beschrieben [55,
87].

Klasse IlI-Antiarrhythmika

Nebenwirkungen wie Hypothyreose, niedriges Ge-
burtsgewicht, Frithgeburt, Bradykardie und QT-Ver-
lingerung beim Feten sind bei der Anwendung von
Amiodaron beschrieben [55]. Daher sollte Amiodaron
wéhrend der gesamten Schwangerschaft lediglich bei
lebensbedrohlichen Arrhythmien verabreicht werden
(Kap. 9).

Sotalol scheint wahrend der Schwangerschaft gut
vertraglich zu sein. Nebenwirkungen sind durch die
p-blockierenden Eigenschaften und den proarrhyth-
mischen Effekt (Torsade de pointes-Arrhythmien)
bedingt [55, 160].

Calciumantagonisten (Klasse V)

Unter der Therapie mit Verapamil wurden neben
Hypotension bei Mutter und Feten vereinzelt Neben-
wirkungen beim Feten beschrieben, wie Bradykardie,
AV-Blockierungen, Abnahme der myokardialen Kon-
traktilitdt mit Todesfolge [122, 160]. In der Mehrzahl
der Félle wurde Verapamil jedoch gut vertragen.

Herzrhythmusstorungen
wahrend der Schwangerschaft

Palpitationen wahrend der Schwangerschaft

Viele Patientinnen klagen iiber Palpitationen, die zu-
meist auf die schwangerschaftsbedingte Sinustachy-
kardie zuriickzufithren sind. Die Herzfrequenz in
Ruhe ist bei den meisten Schwangeren um ca. 20%
erh6ht [179]. Finden sich bei Patientinnen mit Palpi-
tationen supraventrikuldre oder vereinzelte ventriku-
lare Extrasystolen, die nicht oder schlecht toleriert
werden, sind die Gabe von Magnesium und/oder
pi-selektiven Rezeptorenblockern die geeigneten
Therapiemafinahmen [160, 165, 182] (IIa-C).

Supraventrikuldre Tachykardien
Atriale Tachykardien

Atriale Tachykardien wéhrend der Schwangerschaft
sind ohne Vorliegen einer organischen Grunderkran-
kung sehr selten, jedoch meist schwer zu behandeln.
Grundsitzlich stehen bei deutlicher Beschwerde-
symptomatik zur Behandlung Antiarrhythmika der
Klasse IC (z.B. Flecainid) oder - bei Therapierefrak-
taritdt — der Klasse III (Amiodaron) zur Verfiigung.
Insbesondere Amiodaron sollte sehr restriktiv einge-
setzt werden [179]. Bestehen anhaltende atriale Ta-
chykardien, gilt die gleiche Antiarrhythmikaauswahl.
Wichtig ist eine Frequenzkontrolle, um Tachykardie-
induzierte Kardiomyopathien zu vermeiden (IIa-C).
Elektrische Kardioversionen sind aufgrund der ho-
hen Rezidivquote meist nicht sinnvoll. Bei schwer
therapierbaren Fillen kann eine Ablation mit elekt-
roanatomischen Mappingsystemen erwogen werden.

AV-Reentry-Tachykardie
und AV-nodale Reentry-Tachykardien

AV-Reentry-Tachykardien und AV-nodale Reentry-
Tachykardien sind die hdufigsten Rhythmusstorun-
gen bei Frauen im gebdrfihigen Alter und treten
dementsprechend auch haufig wihrend der Schwan-
gerschaft auf. Zudem ist wihrend der Schwanger-
schaft die Tachykardieneigung aufgrund héaufiger
»Irigger“-Arrhythmien erh6ht. Neben konservativen
Mafinahmen, wie Carotis-Sinusmassage oder Valsal-
va-Manoéver, kann versucht werden, die Tachykardie
durch Adenosin (Mittel der Wahl) zu terminieren
[48]. Ist eine Langzeittherapie erforderlich, sind
f1-selektive Rezeptorenblocker und Klasse-IC-Anti-
arrhythmika (z.B. Flecainid, Propafenon) zu bevor-
zugen. Katheterablationen sollten vor einer Schwan-
gerschaft erwogen und nur in Ausnahmefillen wéh-
rend der Schwangerschaft durchgefiihrt werden
(ITa-C), dann ggf. unter Benutzung von elektroana-
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tomischen Mappingsystemen zur Reduktion der
Durchleuchtungszeit.

Vorhofflimmern und Vorhofflattern

Vorhofflimmern und Vorhofflattern sind wéhrend
der Schwangerschaft ohne Vorliegen einer organi-
schen Grunderkrankung sehr selten. Bei hdmodyna-
mischer Instabilitdt muss eine elektrische Kardiover-
sion erfolgen. Ansonsten ist bei fehlender Spontan-
konversion eine medikamentose Behandlung mit
Klasse-I-Antiarrhythmika indiziert [165]. Zur Fre-
quenzkontrolle sind bei chronischem Vorhofflim-
mern Digoxin, f-Rezeptorenblocker und gegebenen-
falls Verapamil indiziert (I1a-C).
Indikation zur Antikoagulation siehe Kapitel 13.

Ventrikulire Tachykardien

Ventrikuldre Tachykardien sind ohne Vorliegen einer
organischen Grunderkrankung wihrend der Schwan-
gerschaft selten. Bei herzgesunden Patientinnen sind
rechtsventrikuldre  Ausflusstrakttachykardien die
hdufigste Tachykardieform, die hiufig gut mit S-Re-
zeptorenblockern behandelbar ist [137]. Treten vent-
rikuldre Tachykardien bei Vorliegen einer organi-
schen Herzerkrankung auf, ist das Risiko fiir den
plotzlichen Herztod fiir die Mutter deutlich erhoht.

Bei himodynamischer Instabilitdt ist eine soforti-
ge Kardioversion indiziert. Bei hdmodynamischer
Stabilitdt kann ein medikament6ser Therapieversuch
mit Ajmalin i.v. oder Flecainid i.v. zur akuten Termi-
nierung erfolgen. Fiir die Langzeittherapie sind
f-Rezeptorenblocker und Klasse-IC-Antiarrhythmika
zu empfehlen. Bei therapierefraktiren Kammertachy-
kardien ist gegebenenfalls zur Sicherung des miitter-
lichen Lebens eine Behandlung mit Amiodaron und/
oder die Implantation eines automatischen Defibril-
lators auch wihrend der Schwangerschaft zu erwd-
gen [113] (IIa-C). Im extrem seltenen Fall einer sog.
»incessant Form der Kammertachykardie kann eine
Katheterablation notwendig sein.

Long QT-Syndrom

Bei Patientinnen mit angeborenem Long-QT-Syn-
drom nehmen die Tachykardieereignisse unmittelbar
in der postpartalen Phase zu [130]. Wiahrend der
Schwangerschaft scheint die erhohte Herzfrequenz
protektiv hinsichtlich des Auftretens der Arrhyth-
mien zu wirken. f-Rezeptorenblockertherapie wiah-
rend der Schwangerschaft und in der postpartalen
Phase vermindert die Tachykardieereignisse bei den
hdufigsten Formen des Long-QT-Syndroms.

Bei geplanter Schwangerschaft kann bei Vorliegen
von Risikofaktoren fiir einen plétzlichen Herztod die

Implantation eines automatischen Defibrillators er-
wogen werden [113] (ITa-C).

Bradykarde Herzrhythmusstorungen

Treten symptomatische bradykarde Herzrhythmus-
storungen (Sinusbradykardien, Sinusknotenstillstand,
hohergradige AV-Blockierungen) auf, kann jederzeit
ein Schrittmacher implantiert werden. In Abhdngig-
keit vom Stadium der Schwangerschaft sollte die Plat-
zierung der Sonde unter echokardiographischer oder
rontgenologischer Kontrolle erfolgen [122, 165]
(I1a-C).

13 Thromboembolieprophylaxe, Antikoagulation

Die Schwangerschaft induziert eine Reihe hdmosta-
seologischer Verdnderungen wie eine vermehrte Bil-
dung von Gerinnungsfaktoren und Fibrinogen, ver-
starkte Thrombozytenaggregabilitdt und verminderte
Fibrinolyse [13]. Zusitzlich fiihrt die Groflenzunah-
me des Uterus zu einer mechanischen Obstruktion
des venosen Riickstroms und zur Stase und damit
zu einem erhohten Risiko fiir vendse Thrombosen
und Lungenembolien. Die Hyperkoagulabilitit ist
mit einem generell erhhten Thromboembolie-Risiko
verbunden. Dies wirkt sich besonders bei denjenigen
Patientinnen ungiinstig aus, die bereits auflerhalb
der Schwangerschaft ein erhohtes Thromboembolie-
Risiko haben und der Antikoagulation bediirfen [63].
Dazu gehoren die in der Tabelle 16 aufgefiihrten Pa-
tientinnen.

Die in Tabelle 16 unter a bis e aufgefithrten Indi-
kationen stellen eine Klasse I-C-Indikation dar. Die
unter 16f aufgefiihrte Indikation wird noch kontro-
vers diskutiert (IIb-C).

Tab. 16 Indikation zur Antikoagulation wahrend der Schwangerschaft besteht
bei Patientinnen mit

a) Mechanischen Herzklappenprothesen
b) Herzklappenerkrankungen und friiheren Embolien
¢) Valvuldrem Vorhofflimmern

d) Nichtvalvularem Vorhofflimmern und bedeutsamen Risikofaktoren
(CHADS-Kriterien*)

e) Akuten vendsen Thrombosen und Lungenembolien
f) Stark eingeschrankter linksventrikuldrer Funktion

* Die CHADS-Kriterien (C=Congestive Heart Failure, H=-Hypertonie, A=Age,
D=Diabetes, S=Stroke) stellen ein Score-System dar, das eine Aussage iber
die zu erwartende Schlaganfallrate bei Patienten mit nichtvalvuldrem Vorhof-
flimmern erlaubt. Bei Vorliegen von z.B. zwei Kriterien wie Hypertonie und
Herzinsuffizienz liegt die Rate an Schlaganféllen bei 4,0/100 Patienten-Jahre.
Bei zusétzlich vorliegendem Diabetes mellitus liegt die Rate bereits bei 5,9%.
Ab einer Rate von >4,0 ist der Nutzen der oralen Antikoagulation gesichert
[58, 59]
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Tab. 17 Antikoagulanzien und Schwangerschaft

Orale Heparin
Antikoagulanzien unfraktioniert

Heparin
niedermolekular

Plazentagangig + %] %}
Embryopathie + %] %)
Osteoporose (%) + (+)
Friihgeburten 1 + +
Totgeburten + + 4
Retroplazentale + o +
Blutungen

Blutungen allgemein  + + &
Steuerbarkeit, Gut ? ?

Testmoglichkeit

Optimale Intensitdit ~ Bekannt ? ?

+ ja; (+) ja, aber Wirkung geringer ausgepragt; & nein; ? noch ungeklart

Wéhrend unter verschiedenen Fachgruppen weit-
gehende Ubereinstimmung beziiglich der Indikation
zur Antikoagulation besteht [15, 65, 66, 119], dif-
ferieren die Empfehlungen der Expertengruppen
beziiglich der Wahl der Antikoagulanzien in der
Schwangerschaft [9, 15, 21]. Die Feststellung der
Hersteller und einiger Expertengruppen, dass orale
Antikoagulanzien wihrend der Schwangerschaft auf-
grund einer moglichen Embryopathie kontraindiziert
sind [9], stellt die fetale Sicherheit in den Mittel-
punkt. Die Annahme, dass Heparin als die empfoh-
lene Alternative die gleiche Effektivitit wie orale An-
tikoagulanzien fiir die Mutter hat, wurde noch nie in
einer randomisierten, kontrollierten Studie unter-
sucht. Beobachtungsstudien zeigen jedoch, dass
diese Annahme beziiglich der unfraktionierten He-
parine nicht zutreffend ist [27, 73, 74, 117], sondern
mit einer erhohten miitterlichen Thromboembolie-
und Todesrate zu rechnen ist (s. Tab.17). Zu den
niedermolekularen Heparinen liegen bisher noch
keine ausreichenden Erfahrungen vor.

Orale Antikoagulanzien

Orale Antikoagulanzien vom Cumarintyp sind plazen-
tagdngig (s. Tab. 17a) und mit dem Risiko fiir eine
Embryopathie verbunden, die in der Literatur mit ei-
ner Hiufigkeit zwischen 0-28% angegeben wird [168]
und urspriinglich als Warfarinembryopathie beschrie-
ben wurde [61, 70, 141]. Die Héufigkeit des Auftretens
ist dosisabhédngig [168]. Aus einer groflen prospek-
tiven Studie zu Vitamin-K-Antagonisten mit 666
Schwangeren wurde abgeleitet, dass das Risiko fiir ei-
ne Cumarin-Embryopathie moglicherweise erst ab der
8. Schwangerschaftswoche (nach letzter Regel gerech-
net) besteht. Daraus konnte die Schlussfolgerung ge-
zogen werden, dass durch eine Umstellung auf andere

Antikoagulanzien bis spétestens zur 8. Woche mit ho-
her Wahrscheinlichkeit diese spezifischen teratogenen
Defekte vermieden werden konnen. Allerdings ist das
Risiko fiir eine Fehlgeburt um bis das Dreifache
erhoht [144]. Aufgrund der noch unreifen Leber und
der Tatsache, dass die miitterlichen Gerinnungsfak-
toren die Plazenta nicht passieren, ist der antikoagula-
torische Effekt der oralen Antikoagulanzien beim Fe-
ten grofler als bei der Mutter.

Die Cumarin-Embryopathie wird durch eine Vita-
min-K-Mangel-induzierte Stérung der Knorpelent-
wicklung und durch eine Interferenz mit dem Calci-
um-Metabolismus verursacht. Es gibt Hinweise da-
rauf, dass Warfarin-Dosen iiber 5 mg das Auftreten
einer Embryopathie begiinstigen, bei Dosen unter
5 mg wurde keine Embryopathie gefunden [168].

Heparin-Therapie

Unfraktioniertes Heparin (ufH) und niedermolekula-
re Heparine (nmH) sind nicht plazentagingig und
verursachen keine Embryopathie (Tab. 17). Die Lang-
zeitgabe von ufH ist mit einem 2-3%-igen Risiko fiir
miitterliche Osteoporose und Spontanfrakturen ver-
bunden und einer Thrombozytopenierate von 3%
[6]. Bei Miittern mit mechanischen Klappenprothe-
sen sind ufH und nmH mit einem erhdhten Risiko
fiir thromboembolische Ereignisse und Klappen-
thrombosen verbunden [73-75, 142].

Weiterhin kann es auch bei der Gabe von ufH vor-
wiegend durch eine retroplazentare Blutung zu
Frithgeburten und Totgeburten kommen [16, 142].
Um eine ausreichend hohe Heparin-Konzentration
von >0,55 Xa-Einheiten zu erreichen ist eine aPTT-
Ratio von >2 erforderlich [60]. Ein sicherer Weg liegt
in der Bestimmung der Anti-Faktor Xa-Aktivitdt zur
Uberwachung der Heparin-Therapie. Dies stoft ge-
genwartig in der Praxis noch auf Schwierigkeiten. We-
gen der kurzen Halbwertszeit der ufH sind stabile the-
rapeutische Spiegel bei subkutaner Gabe nur durch
3-malige Injektionen pro Tag zu erreichen.

Niedermolekulare Heparine wurden als Alternati-
ve zu den ufH gesehen, da sie ebenfalls die Plazenta
nicht passieren und deshalb das fetale Gerinnungs-
system nicht direkt beeintrdchtigen (Tab.17). Eine
Thrombozytopenie und Osteoporose tritt wesentlich
seltener auf als mit ufH. Die lingere Halbwertszeit
erlaubt eine Reduktion der Injektionen auf zweimal
taglich, und die gréf3ere Bioverfiigbarkeit kann zu ei-
ner stabileren Form der Antikoagulation fithren; an-
dererseits kann dies ein Problem bei Eintritt der We-
hen darstellen. Deshalb sollten nmH 18-24 h vor ei-
ner elektiven Entbindung abgesetzt und durch ufH
ersetzt werden [51]. Einen weiteren Nachteil stellt
die eingeschrénkte Reversibilitdt durch Protamin dar
[53].



Tab. 18 Haufigkeit von fetalen und
miitterlichen Komplikationen in Ab-
hangigkeit vom Antikoagulationssche-

ma (AC) wéhrend der Schwangerschaft
bei Patientinnen mit mechanischen
Klappenprothesen (modif. nach Chan
[271)
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AC-Schema Embryopathie Spontanabort Thromboembolie  Miitterl. Tod
(%) (%) (%) (%)
Heparin wahrend gesamter SS * 0 24 33 15
Niedrige Dosis 0 20 60 40
Adjustierte Dosis 0 25 25 6,7
Heparin wahrend des 1. Trimesters 34 25 9.2 42
Orale AC wahrend ges. SS** 6,4 25 39 18

f

*SS=Schwangerschaft; ** Orale Antikoagulation wahrend der gesamten Schwangerschaft bis zur 36. Woche gegeben

Eine Metaanalyse zeigte, dass bei sieben von
81 Schwangerschaften (8,61%) bei 75 Patientinnen
mit Kunststoffprothesen, die verschiedene nmH er-
hielten, eine Klappenthrombose auftrat (8,61%, 95%
Cl, 2,52-14,76%). Die allgemeine Thromboembolie-
rate lag bei 12,35% (10/81, 95% CI, 5,19-19,51%)
[121]. Die Thromboembolierate lag bei den Patien-
tinnen, bei denen die Anti-Faktor Xa-Aktivitdt regel-
méflig bestimmt wurde und iiber 1,0 betrug, nied-
riger. Nach einer multizentrischen, randomisierten
Studie (Heparin in Pregnancy-Cardiac Valve Throm-
boprophylaxis, HIP-CAT), die wegen einer Klappen-
thrombose bei zwei von sieben nmH-behandelten
Patientinnen vorzeitig abgebrochen wurde, hatte die
FDA empfohlen, bei diesen Patientinnen keine nmH
einzusetzen [51]. Derzeit wird von der FDA auf die
fehlenden Studien hingewiesen, woriiber die Patien-
tinnen bei Einsatz von nmH informiert werden soll-
ten.

Niedermolekulare Heparine sind bisher allgemein
bei Patienten mit mechanischen Klappenprothesen
in keinem Land zugelassen, so auch nicht bei Patien-
ten mit Kunststoffprothesen in der Schwangerschaft.
Ein weiteres Problem liegt in dem zunehmenden Do-
sisbedarf an nmH wahrend der Schwangerschaft [7].
Deshalb muss bei Einsatz von nmH zusitzlich zur
gewichtsadjustierten zweimal téglichen Gabe alle 1-2
Wochen die Anti-Faktor Xa-Aktivitidt bestimmt wer-
den. Diese sollte 4 h nach Gabe bei > 1,0 U/ml liegen
und die Talspiegel bei 0,6-0,7 U/ml [9, 46, 47].

Antikoagulation bei mechanischen Klappenprothesen

Folgende Therapieschemata zur Antikoagulation in
der Schwangerschaft sind in der Literatur empfohlen
worden.

Schema 1: Gabe von unfraktioniertem Heparin wah-
rend der gesamten Schwangerschaft. Dies ist mit ei-
ner hohen Thromboserate der mechanischen Klap-
penprothesen und Thromboembolierate verbunden
und sollte deshalb nicht mehr angewandt werden
[63].

Schema 2: Heparinisierung wéhrend der ersten zwolf
Wochen der Schwangerschaft mit Erzielung thera-
peutischer aPTT-Werte. Danach wird die orale Anti-
koagulation fortgesetzt mit einer Internationalen
Normalisierten Ratio (INR) von 2,5 bis zur 36.
Schwangerschaftswoche, danach wird wieder auf He-
parin umgesetzt.

Schema 3: Gabe von oralen Antikoagulanzien wéh-
rend der gesamten Schwangerschaft bis 36 Schwan-
gerschaftswochen. Zu diesem Zeitpunkt wird die An-
tikoagulation umgesetzt auf Heparin, intravends
aPTT-gesteuert. Dieses Schema beinhaltet das Risiko
einer Embryopathie.

Ein Vergleich dieser drei verschiedenen Schemata ist
bisher noch nie in randomisierter Form erfolgt. In
einer umfassenden Analyse von 40 bisher publizier-
ten Studien, die 976 Frauen und 1234 Schwanger-
schaften einschlossen, wurden diese drei Therapie-
schemata miteinander verglichen [27]. Das dabei
festgestellte miitterliche und fetale Risiko, das mit
den verschiedenen Antikoagulationsschemata ver-
bunden ist, ist in Tabelle 18 dargestellt.

Die ufH-Therapie ist mit einer hohen miitterli-
chen Komplikationsrate verbunden, besonders wenn
sie wihrend der gesamten Schwangerschaft gegeben
wird, ohne dass die fetale Prognose giinstig beein-
flusst wird.

Empfehlungen zur Antikoagulation
bei mechanischen Klappenprothesen

Orale Antikoagulanzien wihrend der Schwanger-
schaft gewédhren bei Patientinnen mit mechanischen
Herzklappenprothesen die grofite Sicherheit fiir die
Mutter. Bei niedrigem Dosisbedarf sind sie mit
einem sehr geringen bzw. keinem Embryopathie-Ri-
siko verbunden. Deshalb sollten orale Antikoagulan-
zien bei niedrigem Dosisbedarf bis zur 36. SSW un-
ter engmaschiger Kontrolle des INR-Werts fortge-
fithrt werden. Der INR-Wert sollte 3,0 nicht iiber-
schreiten (IIa-C).
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Ein niedriger Antikoagulanzienbedarf liegt vor,
wenn die erforderliche Warfarindosis unter 5 mg
und die Phenprocoumon-Dosis unter 3 mg tiglich
liegt, um den INR-Wert im therapeutischen Bereich
zu halten (bei Patientinnen mit mechanischem, pro-
thetischem Aortenklappenersatz sollte der Ziel-INR
bei 2,5 bzw. bei mechanischem Mitralklappenersatz
bei INR 3,0 liegen) [15, 21, 119].

Sofern der Warfarin- bzw. Phenprocoumon-Bedarf
hoher ist und die Patientin sich nach ausfiihrlicher
Aufkldrung tiber ihr eigenes, erhohtes Risiko den-
noch fiir Heparin entscheidet, sollte Heparin nur in-
nerhalb des ersten Trimesters unter strikter, eng-
maschiger aPTT-Kontrolle (zweifach erhoht) gegeben
werden. Auch hierbei bietet die Anti-Faktor Xa-Be-
stimmung eine groflere Sicherheit bei der Festlegung
der Dosis. Die Clearance von Heparin kann in der
Schwangerschaft verzogert sein, so dass unmittelbar
bei Beginn der Wehen das Heparin abgesetzt werden
muss, um verstdrkte Blutungen wéhrend der Entbin-
dung zu vermeiden. Bei einer geplanten Entbindung
kann die intravendse Heparinisierung mit ufH bis
sechs Stunden vor der Entbindung fortgefiihrt wer-
den. Sechs Stunden nach der Entbindung kann ufH
wieder angesetzt werden und nach 24 h die orale
Antikoagulation wieder begonnen werden. Bei Risi-
kopatientinnen und bei vorzeitigem Beginn der We-
hen, wihrend die Patientin noch eine therapeutische
orale Antikoagulation hat, sollte eine Sectio caesarea
durchgefiihrt werden, nachdem die INR auf unter
2,0 abgesunken ist. Eine vaginale Entbindung sollte
unter therapeutischer oraler Antikoagulation vermie-
den werden, um eine intrakranielle fetale Blutung zu
vermeiden [14, 15, 21, 63, 65, 66, 119].

Das Management von Schwangeren, die der Anti-
koagulation bediirfen, stellt bei mechanischen Herz-
klappenprothesen immer noch ein schwieriges, the-
rapeutisches Problem mit einer erhéhten Thrombo-
embolie- und Klappenthromboserate der Mutter und
einem erh6hten Blutungsrisiko des Feten dar.

Trotz dieser moglichen Probleme ist es nicht
mehr gerechtfertigt, Patientinnen mit Klappenpro-
thesen im klinischen Beschwerdestadium nach NY-
HA I und II von einer Schwangerschaft generell ab-
zuraten. Die Risiken der Schwangerschaft an sich
und die der Antikoagulation im Speziellen sollten
ausfiihrlich mit der Patientin, dem betreuenden Gy-
nékologen, Hausarzt und Kardiologen diskutiert wer-
den. Eine engmaschige interdisziplinire Betreuung
sollte gewihrleistet sein [63].

Antikoagulation bei Vorhofflimmern,

tiefen Beinvenenthrombosen und Lungenembolien
(Wegen fehlender Daten sind hier keine
Evidenzgrade anzugeben)

Wihrend der Schwangerschaft besteht ein erhohtes
Risiko fiir tiefe Beinvenenthrombosen infolge des
erhohten Venendruckes, einer venodsen Stase in den
unteren Extremitdten wéihrend der Wehen, wegen
hdufiger postpartaler Thrombophlebitiden bei vo-
rausgegangenen Schwangerschaften sowie aufgrund
der allgemeinen Hyperkoagulabilitit. Damit liegt ins-
gesamt auch ein erhohtes Lungenembolierisiko vor.

Zur Verminderung des postpartal erhohten Phle-
bothromboserisikos sind intensive physiotherapeuti-
sche Mafinahmen und eine frithzeitige Mobilisierung
erforderlich [9, 27].

Nichtrandomisierte Studien [40, 53] zeigen, dass
niedermolekulare Heparine bei diesen Indikationen
als therapeutische Alternative zu oralen Antikoagu-
lanzien wéhrend der Schwangerschaft gegeben wer-
den konnen. Zur Dosisanpassung wihrend der
Schwangerschaft sollte regelmiflig alle zwei Wochen
eine Bestimmung der Anti-Faktor Xa-Aktivitit erfol-
gen und therapeutische Tal- und Peak-Spiegel er-
reicht werden. Vor einer elektiven Entbindung muss
das nmH rechtzeitig abgesetzt und durch ufH ersetzt
werden. Eine epidurale Anisthesie sollte nicht inner-
halb von 18-24h nach der letzten Gabe von nmH
durchgefiihrt werden [51, 120]. Die Dauer der Anti-
koagulation bei frischer Venenthrombose richtet sich
nach den tiblichen Kriterien.

Stillen unter Antikoagulanzien

Unfraktionierte und niedermolekulare Heparine ge-
hen nicht in die Muttermilch iiber. Orale Antikoagu-
lanzien werden in geringen Mengen und als inaktive
Metabolite in der Muttermilch ausgeschieden und
stellen ebenfalls keine Kontraindikation fiir das Stil-
len dar. Die Prothrombinzeit wird bei gesunden Kin-
dern nicht verldngert [106].

Kontrolle der Antikoagulation
und Patienteninformation

Die Bestimmung der Internationalen Normalisierten
Ratio (INR) als Maf fiir die Intensitdt der oralen An-
tikoagulation und deren strikte Kontrolle im Ab-
stand von 1-2 Wochen ist wahrend der Schwanger-
schaft von besonderer Bedeutung, um eine Uber-
antikoagulation zu vermeiden, da der Fetus im Ver-
gleich zur Mutter stirker antikoaguliert ist [65, 66]
(ITa-C).
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Durch die Mitwirkung der Patientin im Rahmen
des Selbstmanagements der Antikoagulation kénnen
die angestrebten Zielwerte besser eingehalten und
damit die Komplikationsrate der oralen Antikoagu-
lanzien-Therapie gesenkt werden. Bei Gabe von ufH
sollte die aPTT und die Anti-Faktor Xa-Aktivitdt re-
gelmidflig bestimmt werden. Bei Gabe von nmH ist
alle 1-2 Wochen eine Bestimmung der Anti-Faktor
Xa-Aktivitat erforderlich.

14 Zusammenfassung

Die kardiologische Beurteilung und Mitbetreuung ei-
ner zunehmenden Anzahl junger Frauen mit angebo-
renen und erworbenen Herzerkrankungen vor und
wéhrend einer Schwangerschaft sollte ein fester Be-
standteil der kardiologischen Praxis werden. Die
rechtzeitige Diagnostik und Identifizierung derjeni-
gen Patientinnen, die moglichst vor einer Schwan-
gerschaft einer interventionellen Therapie zugefiihrt
werden sollten, ist dabei von besonderer Bedeutung.
Eine weitere Herausforderung ist die rechtzeitige Er-
kennung von Patientinnen mit Risikoschwanger-
schaften. Hier sollte die Entbindung in einem Zent-
rum erfolgen, das tiber alle Moglichkeiten der gyni-
kologischen, padiatrischen, kardiologischen, inten-
sivmedizinischen und evtl. kardiochirurgischen Be-
handlung verfiigt.
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Es ist davon auszugehen, dass durch diese inter-
disziplindre Kooperation zwischen Gynékologen,
Kardiologen und Hausérzten vor und wéhrend der
Schwangerschaft und die Betreuung der Risikopati-
entinnen in einem geeigneten Zentrum die Morbidi-
tdt und Mortalitdt, die mit Herzerkrankungen wéh-
rend der Schwangerschaft verbunden ist, deutlich ge-
senkt werden kann.

Register iiber kardiovaskuldre Komplikationen in
der Schwangerschaft und die Auswirkung kardiovas-
kuldrer Erkrankungen auf den Schwangerschaftsver-
lauf sind dringend erforderlich und randomisierte
Studien anzustreben.
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