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B Vorwort

Trotz operativer Korrektur haben viele Erwachsene mit angebo-
renen Herzfehlern (EMAH) noch mit vielfiltigen gesundheitli-
chen Beeintrachtigungen zu kdmpfen. Doch die wachsende Zahl
dieser Patienten im Erwachsenenalter ist Ausdruck der Erfolge
einer gemeinsamen Versorgung durch Kinderkardiologen und
auf angeborene Herzfehler spezialisierte Herzchirurgen. In zu-
nehmendem Mafle werden daher inzwischen auch Erwachse-
nenkardiologen mit dieser fiir sie oft neuen Patientengruppe
konfrontiert.

Mit dem Thema ,Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern®
hat sich eine interdisziplindre Task Force auseinandergesetzt,
die Vertreter der Kinder- und Erwachsenenkardiologie, der
Herzchirurgie, von niedergelassenen und in der Klinik tdtigen
Arzten sowie Vertreter der Patienten zusammenbrachte. Zwei
Ziele wurden von dieser Task Force bereits erreicht: So wurden
Empfehlungen zur Qualitdtsverbesserung der interdisziplindren
Versorgung von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern so-
wie Empfehlungen fiir Erwachsenen- und Kinderkardiologen
zum Erwerb der Zusatzqualifikation ,,Erwachsene mit angebo-
renen Herzfehlern® ver6ffentlicht.

Eine dritte Aufgabe, die Erarbeitung von Leitlinien fiir die
Diagnostik und Behandlung von EMAH-Patienten, ist mit dem
vorliegenden Buch ebenfalls abgeschlossen. Diese Publikation
enthdlt - erstmals im deutschsprachigen Raum - umfassende
Leitlinien fiir diese spezielle Patientengruppe. Neben den Mit-
gliedern der Task Force haben Vertreter der &sterreichischen
und schweizerischen Fachgesellschaften mitgearbeitet, sodass
die Leitlinie, die nach einem formalen Prozess unter externer
Moderation erarbeitet wurde, einen transnationalen Standard
darstellt, der von allen beteiligten Partnern verabschiedet wor-
den ist.

Diese Leitlinien sind ein besonderes Verdienst von Herrn
Professor Achim A. Schmaltz, Essen, der mit groflem person-
lichen Einsatz die Mitglieder der erweiterten Task Force bei ih-
rer Arbeit geleitet, sie begeistert und motiviert hat. Die um-
fangreiche Publikation ist eine wichtige Informationsquelle fiir
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alle, die sich iiber die Diagnostik und Behandlung von EMAH-
Patienten informieren wollen, und wird eine grof3e Hilfe bei der
klinischen Arbeit darstellen. Dabei geht das Buch auf Grund
des Umfangs und wegen seiner Bebilderung weit tiber den Rah-
men einer einfachen Leitlinie hinaus.

Ich danke allen, die zum Gelingen dieses Werkes beigetragen
haben, fiir ihre Arbeit und wiinsche ihm den gebiihrenden Er-
folg. Mein besonderer Dank gilt der Deutschen Herzstiftung,
dem Kompetenznetz Angeborene Herzfehler und dem Bundes-
verband Herzkranke Kinder, ohne deren finanzielle Unter-
stiitzung die Drucklegung nicht méglich geworden wire.

Miinster, Univ.-Prof. Dr. Dr. h.c. GUNTER BREITHARDT
im Februar 2008  vorsitzender der interdisziplindren Task Force EMAH
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B Glossar

ACE Angiotensin-converting-Enzym

AHA American Heart Association

AHF Angeborener Herzfehler

AICD Automatic Implantable Cardioverter Defibrillator

ALKK Arbeitsgemeinschaft Leitender Kardiologischer Krankenhausirzte
ANKK Arbeitsgemeinschaft Niedergelassener Kinderkardiologen

aPTT aktivierte Thrombinzeit

Aristotle-Score Medium zur komplexbezogenen Evaluation der Qualitit
in der Kinderherzchirurgie, erarbeitet von européischen Fachgesellschaften
ASD  Atriumseptumdefekt

AT(2) Angiotensin (2)

(c) AVSD (kompletter) Atrioventrikuldrer Septumdefekt

AWMF Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fach-
gesellschaften

Blalock-Taussig-Shunt Verbindung eines Asts der Arteria subclavia (oder
Arteria carotis) mit der Arteria pulmonalis (Lungenschlagader) als Pallia-
tivoperation bei bestimmten zyanotischen Herzfehlern. Der Lunge wird
vermehrt sauerstoffarmes Blut aus dem Korperkreislauf zugefiihrt, dadurch
Milderung der Zyanose.

BNK Bundesverband Niedergelassener Kardiologen

BNP Brain Natriuretic Peptide

Bretschneider Kardioplegie Konzeption der Kardioplegie, extrazelluldr,
kristalloid, mittels HTK-Losung (Histidin-Tryptophan-Ketoglutarat)

andere Formen: Buckberg-, Calafiore-, St. Thomas-Kardioplegie

BSG Blutkdrperchensenkungsgeschwindigkeit

BVHK Bundesverband Herzkranke Kinder e.V.

Catch 22 Fehlbildungssyndrom mit Cardiac malformation, Abnormal fa-
cies, Thymic hypoplasia, Cleft palate und Hypocalcemia; gebriuchlicher:
22q11-Syndrom

CO cardiac output
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CT Computertomographie

CW-Doppler Continuous Wave Doppler; Erfassung der Geschwindigkeit
des Blutes auf der Linge des ganzen Schallstrahles

DGK Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie
DGPK Deutsche Gesellschaft fiir Padiatrische Kardiologie
DGTHG Deutsche Gesellschaft fiir Thorax-, Herz- und Gefdflchirurgie

Down-Syndrom Verdreifachung des 21. Chromosoms oder von Teilen da-
von (Trisomie 21); Syndrom mit als typisch geltenden korperlichen Merk-
malen und meist geistiger Behinderung, hiufig assoziiert mit AHF

Ebstein’sche Anomalie Sehr seltene angeborene Herzfehlbildung, die mit
einer Deformierung und Verlagerung der Trikuspidalklappe in den rechten
Ventrikel einhergeht. Durch die tiefe Lage der Klappenebene ist die Herz-
kammer, die den Lungenkreislauf bedient, verkleinert und der Herzvorhof
vergroflert. Meist in Verbindung mit ASD oder PFO.

ECMO Extrakorporale Membranoxygenierung
EF Auswurffraktion (ejection fraction)

Eisenmenger-Syndrom Rechts-Links-Shunt, der sich aus einem priméren
Links-Rechts-Shunt (ohne Zyanose) durch Anstieg des Lungengefiflwider-
standes entwickelt hat; Ubergang in eine fixierte pulmonale Hypertonie;
Zyanose aufgrund der Shunt-Umkehr

EMAH Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
ESC European Society of Cardiology

Fallot-Tetralogie (TOF) Angeborene Herzfehlbildung (ca. 10% der ange-
borenen Herzfehler), bestehend aus einer Pulmonalstenose, einem Ventri-
kelseptumdefekt, einer tiber der Herzscheidewand/dem Ventrikelseptumde-
fekt reitenden Aorta sowie einer Rechtsherzhypertrophie; Zyanose durch
Rechts-Links-Shunt.

FBN1 Fibrillin-Gen
FFP Gefrorenes Frischplasma (fresh frozen plasma)

Ficksches Prinzip Berechnung des Blutflusses aus dem Quotienten der
Menge einer zugefithrten Substanz und dem Konzentrationsunterschied
zwischen zu- und abfithrenden Gefdflen, d. h. Berechnung des Lungen-
durchflusses aus dem Quotienten von aufgenommenem Sauerstoff und arte-
riovendser O,-Differenz

Fontan Chirurgische Korrektur bei komplexen Herzfehlern mit singuld-
rem Ventrikel, bei der eine Verbindung zwischen rechtem Vorhof und Lun-
genschlagader unter Umgehung einer Herzkammer geschaffen wird; vor-
genommen in zwei Operationsschritten (Glenn-Anastomose und Fontan-
Komplettierung = Totale cavo-pulmonale Connection, TCPC)

Gent-Nosologie (1996) Diagnostische Haupt- und Nebenkriterien des
Krankheitsbildes Marfan-Syndrom (bezogen auf Skelettsystem, Augen, kar-
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diovaskuldres System, Lungen, Haut, Dura, Familienanamnese und geneti-
sche Befunde)

HACEK-Organismen Haemophilus, Actinobacillus, Cardiobacterium, Ei-
kenella und Kingella (langsam wachsende Erreger)

HLM Herz-Lungen-Maschine
HLTx Herz-Lungen-Transplantation

Holt-Oram-Syndrom Kombination von Herzfehlern und Fehlbildungen
der oberen Gliedmafien

HZV Herzzeitvolumen

IABP Intraaortale Ballonpumpe

ICD Implantable Cardioverter Defibrillator

ICR Intercostalraum

IE Infektiose Endokarditis

INR international normalized ratio

IQ Intelligenzquotient

ISHLT International Society for Heart and Lung Transplantation
IUP Intrauterin-Pessare

JEMAH Jugendliche und Erwachsene mit Angeborenem Herzfehler e.V.
KHK Koronare Herzkrankheit

kkTGA Kongenital korrigierte Transposition der groflen Gefifle
LL (PAH) Leitlinie (zur pulmonalarteriellen Hypertonie)

LSVC Linke Vena cava superior

LV  Linker Ventrikel

Marfan-Syndrom (MFS) Systemische Besonderheit des Bindegewebes (In-
stabilitit) auf der Grundlage einer Genmutation; oft assoziiert mit angebo-
renen Herzfehlern

MCV mean corpuscular volume (mittleres Volumen des einzelnen Erythro-
zyten)

MET Metabolisches Aquivalent; kcal/kg/Stunde; Verhiltnis von Extrembe-
lastung und Ruhezustand

M-Mode Motion-Mode (Darstellungsform beim Ultraschall)

MRT Magnetresonanztomografie

Mustard/Senning Chirurgisches Verfahren zur Korrektur der Transpositi-
on der groflen Arterien: Vorhofumkehr; Umleitung des Bluteinstromes in
das Herz

NO Stickstoffmonoxid
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Noonan-Syndrom Dysmorphie-Syndrom, meist verursacht durch Mutatio-
nen im PTPN11-Gen (gekoppelt zu 12q24.1), hdufig mit angeborenen Herz-
fehlern assoziiert

NYHA New York Health Association

OKG Osterreichische Kardiologische Gesellschaft

OMIM Online Mendelian Inheritance in Man (Genbank)
OP Operation

PA Pulmonalarterie

PAH Pulmonalarterielle Hypertonie

PCPC Partielle kavopulmonale Anastomose

PDA Persistierender Ductus arteriosus

PEEP Positive endexpiratoric pressure

Perloff-Index Einteilung in Funktionsklassen fiir Personen mit AHF, ent-
sprechend der subjektiven Symptome und bestimmter Aspekte der Lebens-
qualitdt (I: asymptomatisch bei allen Aktivitdten; II: symptomatisch, tédg-
liche Aktivititen aber nicht beeintréchtigt; III: schwer symptomatisch, tig-
liche Aktivititen grofitenteils beeintrdchtigt; IV: sehr schwer symptoma-
tisch, tdgliche Aktivitdten stark beeintrichtigt, Symptome auch in Ruhe)

Perloff-Formel Volumen des Antikoagulant per mL Vollblut = (100 - Hi-
matokrit)/595 - Himatokrit

PFO Offenes Foramen ovale
PH Pulmonale Hypertonie

PICCO Pulscontour Continous Cardiac Output; geringinvasive Methode
zur kontinuierlichen Messung des Herzzeitvolumens und zur volumetri-
schen Beurteilung des Patienten

Pott-Shunt Gefidflverbindung zwischen grofler Kérperschlagader und Lun-
genschlagader bei Fallotscher Tetralogie; heute nicht mehr gebrduchlich

PS Pulmonalstenose

PW-Doppler Gepulster Doppler; Erfassung der Blutstromgeschwindigkeit
mit hoher ortlicher Auflésung

Q, pulmonaler Fluss
Qs systemischer Fluss

RACHS-Score, RACHS-1 Risk Adjustment for Congenital Heart Surgery,
erarbeitet von amerikanischen Fachgesellschaften

RL-Shunt Rechts-Links-Shunt

Ross-Operation Aortenklappenersatz durch eigene Pulmonalklappe des
Patienten, die durch ein Homograft ersetzt wird

R, Lungenwiderstand (pulmonary resistance)
R; systemischer Widerstand (systemic resistance)
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RV Rechter Ventrikel
SGK Schweizerische Gesellschaft fiir Kardiologie

Shone-Komplex Kombination von Fehlbildungen des linken Herzens, die
sowohl den Zufluss in die linke Herzkammer, die linke Herzkammer selbst,
den Ausfluss aus der Herzkammer und den Aortenbogen umfasst

ST-Senkung pathologische EKG-Verdnderung: Absenkung der ST-Strecke
unter die Null-Linie; nur mittels Belastungs-EKG erfassbar

TCPC Totale kavopulmonale Anastomose
TEE transosophageale Echokardiographie
TGA Transposition der Groflen Arterien

Toronto-Formel Antikoagulant (3.8% Na-Zitrat) in mL
= 1,6 [(100 - Hdmatokrit)/100] + 0,02 fiir 10 mL Vollblut

VA Valvuldre Aortenstenose

VAD Ventricular Assist Device

VO, Sauerstoffverbrauch

VO,max Maximaler Sauerstoffverbrauch
VSD Ventrikelseptumdefekt

Waterston-Shunt Gefifiverbindung zwischen rechter Lungenschlagader
und Aorta ascendens bei Fallot-Tetralogie; heute nicht mehr gebrduchlich
und ersetzt durch modifizierte Blalock-Taussig-Operation bzw. Stent-Im-
plantation in den Ductus arteriosus

WATCH Working Group for Adults and Teenagers with Congenital Heart
Disease der SGK

Williams-Beuren-Syndrom (WBS) Fehlbildungs-Retardierungssyndrom,
hiufig einhergehend mit kardiovaskuldren Fehlbildungen

Wolff-Parkinson-White-Syndrom (WPW-Syndrom) Herzrhythmusstérung,
ausgeldst durch eine elektrisch kreisende Erregung zwischen Herzvorhofen
und den Herzkammern; plotzliches Beginnen und Enden der Rhythmussto-
rung (,On-Off“-Phinomen)

ZNS Zentrales Nervensystem
ZVK zentraler Venenkatheter



k] Einleitung
Hintergrund und Methodik
der Leitlinienentwicklung

A.A. SCHMALTZ

Die Fortschritte der Kinderkardiologie, Kardiologie, Anésthesiologie und
Intensivmedizin und insbesondere der Kinderherzchirurgie in den letzten
Jahrzehnten haben zu einer eindrucksvollen Verbesserung der Lebensaus-
sichten von Kindern mit angeborenen Herzfehlern gefiihrt: Lag vor Einfiih-
rung der Kinderkardiologie die Letalitit angeborener Herzfehler im Kin-
desalter bei 80% (MacMahon B et al., 1953), so konnte eine epidemiologi-
sche Studie aus dem letzten Jahrzehnt eine Gesamtmortalitit von nur 2,2%
(bei knapp 1300 Patienten) und eine operative Frithmortalitdit von nur 6%
aufzeigen (Sommers C et al.,, 2005). In einer prospektiven Studie der Ge-
burtsjahrgdnge 1980-90 konnten Samanek und Voriskova (1999) in
Bohmen fiir alle angeborenen Herzfehler eine Uberlebensquote von 77,1%
bis zum Alter von 15 Jahren feststellen. Wiahrend Wren und O’Sullivan bei
den Geburtsjahrgingen 1985-94 in der Northern Health Region, UK, eine
nahezu gleiche Uberlebensrate von 78% bis zum Alter von 16 Jahren fan-
den, schitzte die 32. Bethesda Konferenz die Uberlebensrate auf 85% (War-
nes CA et al., 2001). Damit entsteht in zunehmendem Mafle eine vollig
neue Gruppe von Patienten mit korrigierten, teilkorrigierten oder palliativ
behandelten Herzfehlern, die mit neuen, unerwarteten Problemen auf uns
Arzte zukommen und Hilfe erwarten. Bei diesen Problemen mischen sich
kinderkardiologische Fragestellungen mit internistisch-kardiologischen, all-
gemeinmedizinischen und Fragen aus anderen Fachrichtungen, sodass nur
eine interdisziplindre Betreuung Erfolg haben kann. Die Grofle dieser Pa-
tientengruppe in Deutschland ldsst sich nur schwer einschdtzen: so schwan-
ken neuere Angaben zur Herzfehlerhdufigkeit bei Neugeborenen zwischen
5,2 und 7,1 auf 1000 (Wren C, O’Sullivan JJ, 2001; Schoetzau A et al., 1997).
Legt man fiir die Inzidenz der Herzfehlergruppen (komplex - einfach) und
die Uberlebensquoten der Patienten die Angaben der 32. Bethesda Konfe-
renz und der GUCH-Arbeitsgruppe der British Cardiac Society zugrunde,
kommt man auf die in Tabelle 1.1 dargestellte Schitzung einer Gesamtzahl
von 181500 EMAH-Patienten in Deutschland. Rechnet man die in Quebec,
Kanada, kiirzlich empirisch anhand von Versicherungsdaten gefundene
Prévalenz von angeborenen Herzfehlern bei Erwachsenen auf deutsche Ver-
hiltnisse hoch, kommt man fiir 2004 auf 277000 EMAH-Patienten (Marelli



