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Du hast einen Traum und willst ihn leben?
Das geht auch mit angeborenem Herzfehler.
Mach regelmaf3ig den EMAH-Check!




Vorwort

Liebe Leserinnen und Leser,

die Entwicklung in der Behandlung von angeborenen
Herzfehlern ist wohl der derzeit grofite Erfolg der Herz-
medizin: Seit den Neunzigerjahren ist die Zahl der To-
desfalle aufgrund angeborener Herzfehler drastischer ge-
sunken als bei allen anderen Herzerkrankungen. Dank
bedeutender Fortschritte in der Kinderherzchirurgie, der
Kinderkardiologie und der Forschung konnen heute etwa
90 Prozent der Kinder, die mit einer schweren Fehlbildung
des Herzens auf die Welt kommen, das Erwachsenenalter
erreichen. So leben zurzeit etwa 280 000 bis 300 0000
Erwachsene mit angeborenem Herzfehler in Deutschland
— inzwischen mehr als ihre minderjahrigen Mitpatienten.

Uber diese stetig wachsende Patientengruppe der EMAH
(Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler) gewinnen
wir fortwahrend neue Erkenntnisse. Eine der wichtigsten
Erkenntnisse ist, dass eine erfolgreiche Behandlung des
Herzfehlers im Kindesalter nicht zwangslaufig einer Hei-
lung entspricht. Noch viele Jahre spiter kann es bei ver-
meintlich gesunden Patienten zu teils lebensbedrohlichen
Verschlechterungen kommen.

Das Problem: Fur die Betroffenen selbst sind diese Ver-
schlechterungen nicht immer wahrnehmbar, da sie sich

BegriiBung

oft schleichend entwickeln. Nur durch regelmafige Kont-
rolluntersuchungen beim EM AH-Spezialisten konnen die
drohenden Komplikationen rechtzeitig erkannt, optimal
behandelt und Folgeschdden vermieden werden. Dennoch
beobachten wir mit Sorge, dass sich etwa 80 Prozent der
EMAH gegenwirtig nicht in medizinischer Betreuung be-
findet. Die Griinde hierfiir sind vielfaltig: Unwissenheit,
Verdriangung, mangelnde Selbstindigkeit, Schwierigkei-
ten den richtigen Ansprechpartner zu finden.

Gegen all diese Griinde gilt es dringend anzugehen. Mit
diesem Ratgeber wollen wir die aus der medizinischen Be-
treuung verlorengegangenen EMAH tiber die neuesten Er-
kenntnisse zu ihrem Herzfehler informieren und in die fiir
sie lebenswichtige medizinische Versorgung zurtickfiih-
ren. Denn aus den Kindern mit angeborenen Herzfehlern,
deren Eltern wir seit langer Zeit begleiten, sind erwachse-
ne, miindige Patienten geworden, die ihr volles Potenzial
im Leben erreichen sollen. Dafiir wollen wir ihnen auch
in Zukunft tatkraftig zur Seite stehen. Der entscheidende
Schritt jedoch ist der, der zum EMAH-Spezialisten fuhrt
— den Weg dorthin weist ihnen diese Broschiire.

-

Kmitand

Prof. Dr. Thomas Meinertz

Chefredakteur der
Deutschen Herzstiftung

Prof. Dr. Hugo A. Katus

Vorsitzender des Wissenschaftlichen
Beirats der Deutschen Herzstiftung
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,Mir geht es heute richtig gut. Durch die Unterstutzung
meines EMAH-Spezialisten traue ich mir viel mehr zu als
friher. Ich weild jetzt besser dartber Bescheid, was ich mir
zutrauen kann und was lieber nicht.”




Versorgungsstruktur

Die Versorgungsstruktur von Erwachsenen mit

angeborenen Herzfehlern in Deutschland

Prof. Dr. Rhoia Neidenbach, Sebastian Freilinger, Caroline Andonian, Prof. Dr. Nicole Nagdyman,
Prof. Dr. Peter Ewert, Prof. Dr. Dr. Harald Kaemmerer, Deutsches Herzzentrum Mudnchen |

Prof. Dr. Jurgen Beckmann, Prof. Dr. Renate Oberhoffer, Technische Universitat Minchen |

Dr. Fokko de Haan, Solingen | Dr. Lars Pieper, Technische Universitat Dresden | Prof. Dr. J6rg Schelling,
Hausarztliche Gemeinschaftspraxis Martinried | Dr. Ulrike Gundlach, Prof. Dr. Michael Weyand,
Universitatsklinikum Erlangen | Dr. Gert Bischoff, Barmherzige Bruder Krankenhaus Munchen

Es gibt wenige Bereiche in der modernen Medizin, in
denen so grofse Erfolge erzielt wurden wie bei der Be-
handlung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern
(AHF), den haufigsten angeborenen Organfehlbildungen.
Noch vor etwa 80 Jahren verstarben fast alle Kinder mit
komplexen AHF in den ersten Lebensjahren. Heutzuta-
ge erreichen tiber 95 Prozent das Erwachsenenalter mit
oft guter korperlicher und geistiger Gesundheit. Diese
Therapieerfolge sind vorwiegend auf die Fortschritte der
Herzchirurgie, der Herzkathetertechnik, der Intensiv-
medizin sowie auf den Einsatz moderner Medikamen-
te zuriickzufithren. Die Bandbreite der AHF, die man
heute im Erwachsenalter findet, umfasst dabei insbe-
sondere operativ oder katheterinterventionell reparierte

Gut zu wissen! ~N

Trotz der bemerkenswerten Behandlungsfort-
schritte kann die Medizin angeborene Herz-
fehler lediglich korrigieren, jedoch nicht voll-
standig heilen. In den meisten Fallen muss mit
Rest- oder Folgezustanden wie Herzinsuffizienz,
Herzrhythmusstorungen oder Lungenhoch-
druck gerechnet werden. Hinzu treten im Lang-
zeitverlauf vielfach eigenstandige Begleiterkran-
kungen, sogenannte Komorbiditdten, die hdufig
unabhangig vom Herzfehler bestehen, aber den
Krankheitsverlauf der chronisch herzkranken
Patienten ungunstig beeinflussen.

Herzfehler, seltener teilkorrigierte Fehler, eine kleine-
re Anzahl an palliativ (das heifSt nur mit dem Ziel der
Linderung) behandelten Herzfehlern sowie einfache-
re, unbehandelte Fehlbildungen. Da der Gesundheits-
zustand und die Lebenserwartung der Patienten stark
von einer guten medizinischen Nachsorge abhingen,
ist lebenslang eine kompetente Patientenversorgung un-
abdingbar. In diesem Zusammenhang ist zu betonen,
dass nach neuesten Daten nicht nur mittelschwere und
schwere AHF kontrollbedurftig sind. Selbst Patienten
mit vermeintlich einfachen AHF entwickeln im Erwach-
senenalter in groflerem Ausmaf$ als bislang angenom-
men Gesundheitseinschrankungen und Komplikationen,
die durch den urspriinglichen Herzfehler bedingt sind.

Was beinhaltet eine gute medizinische Betreuung
von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH)?

Die wichtigste Grundvoraussetzung fir eine optimierte
Versorgung von Erwachsenen mit angeborenem Herz-
fehler (EMAH) ist, dass Patienten und betreuende Arzte
tiber die Notwendigkeit der kontinuierlichen, lebensbe-
gleitenden Betreuung durch spezifisch erfahrene Kardio-
logen und/oder Kinderkardiologen, sogenannte EM AH-
Spezialisten, informiert sind. Nur EMAH-Spezialisten
werden aufgrund ihrer besonderen Ausbildung und Ex-
pertise zeitgerecht entsprechende Kontroll- oder Behand-
lungsmafinahmen planen, veranlassen und durchfiihren.

Die lebensbegleitende Versorgung von EMAH stellt eine
grofse Herausforderung dar, da die Herzfehler ein breites



Versorgungsstruktur

Nach kanadischem Vorbild schlugen
Kaemmerer et al. 2006 ein dreistufi-
ges Versorgungsmodell fur EMAH in
Deutschland vor (Abbildung 1):

KD Allgemeinmediziner, hausarztliche
Internisten, Kinder- und Jugendarzte
Ubernehmen die Basisversorgung.
Hierflr sollten diese Uber eine Grund-
kompetenz im Umgang mit EMAH-spe-
zifischen Problemen verfigen. Diese
Informationen liefern die EMAH-zertifi-
zierten Institutionen der Versorgungs-
stufen 2 und 3, zu denen regionale
EMAH-Kliniken und Praxen sowie Uber-
regionale EMAH-Zentren gehoren.

[ Die zweite, regional angesiedelte Ver-
sorgungsstufe umfasst diese EMAH-zer-
tifizierten Praxen und Kliniken, die eine
erste EMAH-spezifische kardiologische
Betreuung gewahrleisten. Sie dienen
als Bindeglied zwischen der arztlichen
Basisversorgung (Stufe 1) und den Uber-
regionalen EMAH-Zentren (Stufe 3).

EJ Bei komplexen medizinischen Frage-
stellungen oder bei der Notwendigkeit
einer Operation beziehungsweise Ka-
theterbehandlung erfolgt eine Uberwei-
sung in ein Uberregionales EMAH-Zen-
trum der héchsten Versorgungsstufe,
der Maximalversorgung (Stufe 3). Hier
sind alle fir die komplette Versorgung
von EMAH notwendigen Kompetenzen,
Fachrichtungen und Ausstattungen vor-
handen. Uberregionale EMAH-Zentren
versorgen vorzugsweise seltene und
komplexe AHF.

Wenn bei einem Patienten erstmals
im Erwachsenenalter die Diagnose
eines angeborenen Herzfehlers ge-
stellt wird, sollte dieser in einem Zen-
trum der Maximalversorgung vorge-
stellt werden, das tGiber ausreichende
Kenntnisse, Untersuchungsméglich-
keiten und Erfahrungen mit diesem
speziellen Patientenkollektiv verfugt.
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Spektrum, von einfach bis sehr komplex, umfassen und es
auf drztlicher Seite nur wenige Spezialisten gibt, die dieses
Spektrum tatsichlich iiberblicken und kompetent abde-
cken konnen.

Zur EMAH-Nachsorge gehoren neben der klassischen
klinischen Untersuchung (Anschauen, Abtasten, Abho-
ren) Echokardiographie, EKG-Interpretation, Belastungs-
und Laboruntersuchungen sowie aufwendige Verfahren
wie Magnetresonanztomographie (MRT), Computerto-
mographie (CT), Herzkatheter- und elektrophysiologi-
sche Untersuchung.

Uber die rein kardiologische Betreuung hinaus erwarten
und erhalten EMAH von Spezialisten Informationen und
Beratungen zu vielen Lebenssituationen. Dies umfasst Be-
reiche wie korperliche Leistungsfahigkeit (Art und Ausmafs
von Bewegung und Sport mit/trotz AHF), Versicherungs-
fragen (Krankenversicherung, Lebensversicherung, Alters-
sicherung), Schulbildung, Berufsfindung und Ausbildung,
Familienplanung, Schwangerschaft, Vererbung, seelische/
psychische Gesundheit und Lebensstil sowie Themen wie
Schwerbehinderung, Reisen oder Flugtauglichkeit.

Nur 21 000 der schatzungs-
weise 330 000 EMAH-
Patienten sind enger an ein
zertifiziertes EMAH-Zentrum
angeschlossen.

Die optimale EMAH-Versorgungsstruktur

Die Zahl der in Deutschland lebenden EMAH ist nicht ge-
nau bekannt. Schitzungen variieren in Abhingigkeit von
international unterschiedlichen Privalenzzahlen und rei-
chen in Deutschland bis zu 330 000 EMAH. Die Zahl der
Jugendlichen, die ins Erwachsenenalter kommen, steigt
gegenwartig pro Jahr um etwa 6500.

Fiir all diese Patienten wire eine flichendeckende Versor-
gung durch qualifizierte Arzte, die sich mit der zeitgema-
fSen, auf wissenschaftlichen Erkenntnissen basierenden
Therapie bei EMAH auskennen, von grofler Bedeutung.

Um den besonderen Anspriichen dieser neuen, stetig
wachsenden EMAH-Patientengruppe an qualitativ hoch-



wertiger Patientenversorgung gerecht zu werden, haben
in Deutschland schon vor Jahren mehrere kardiologi-
sche Fachgesellschaften und Organisationen* Versor-
gungsstandards definiert. Es wurde eine ,,Medizinische
Leitlinie zur Behandlung von EMAH®“ publiziert sowie
»Empfehlungen zur Qualitdtsverbesserung der interdis-
ziplindren Versorgung von EMAH® und ,,Empfehlungen
fir Erwachsenen- und Kinderkardiologen zum Erwerb
der Zusatz-Qualifikation EMAH€® in deutscher und in
englischer Sprache herausgegeben'*.

Ab 2011 wurden nach diesem Muster in Deutschland qua-
lifizierte Kliniken und Praxen mit besonderer EM AH-Er-
fahrung von den Fachgesellschaften Deutsche Gesellschaft
fur Kardiologie (DGK), Deutsche Gesellschaft firr Padia-
trische Kardiologie und Angeborene Herzfehler (DGPK)
und Deutsche Gesellschaft fiir Thorax-, Herz- und Ge-
falchirurgie (DGTHG) zertifiziert. Diese EM AH-Zertifi-
zierung muss jeweils nach fiinf Jahren erneuert werden.
Im Jahre 2020 gibt es in Deutschland 20 uberregiona-

Versorgungsstruktur

le EMAH-Zentren, vier EMAH-Schwerpunktkliniken,
sieben EMAH-Schwerpunktpraxen sowie mehr als 320
Kinder- und Erwachsenenkardiologen mit EMAH-Zu-
satzqualifikation**,

Wie sieht die Realitat aus?

Trotz dieser flachendeckend verfigbaren Versorgung
scheinen die meisten EMAH in Deutschland allerdings
nicht in Betreuung durch diese EMAH-spezialisierten
Zentren, Praxen oder (Kinder-)Kardiologen zu stehen.
Die aktuellen Leistungszahlen der EMAH-Zentren zei-
gen, dass lediglich 21 000 EMAH enger an ein zertifi-
ziertes Zentrum angebunden sind. Hinzu kommt eine
unbekannte Zahl von EMAH, die bei niedergelassenen
EMAH-Spezialisten gesehen werden.

Die Kenntnis dieser geringen Zahlen und die Suche nach
Fehlern in der Versorgungsstruktur der EMAH fiihrten
zur sogenannten ,,VEmaH-Studie®>. Mit Unterstiitzung

Dreistufiges EMAH-Versorgungsmodell

Uberregionale
EMAH-Zentren
(Zentren der
Maximalversorgung)

- Mit allen zur kompletten Versorgung
der betroffenen Patienten erforderlichen
Einrichtungen (inkl. Herzchirurgie)

Regionale EMAH-Schwerpunkt-
praxen und -kliniken

- Versorgung durch weitergebildete/weiterzubildende, EMAH-zertifizierte

Erwachsenen- oder Kinderkardiologen

- Ambulanzen fiir spezielle Fragestellungen (z. B.: Rhythmologie, Schwangerschaft)
- Enge Kooperationen mit Zentren der Maximalversorgung

Hausarztliche Versorgung
(Basisversorgung)

- Versorgung aller Patienten durch Allgemeinmediziner, hausérztliche Internisten oder Kinder- und Jugendarzte
- Betreuung in Kooperation mit den EMAH-Schwerpunktpraxen

Abb. 1: Das dreistufige EMAH-Versorgungsmodell (modifiziert nach Kaemmerer et al. 2006,")

* u.a. die Deutsche Gesellschaft fur Kardiologie (DGK), Deutsche Gesellschaft fur Padiatrische Kardiologie und Angeborene Herzfehler (DGPK), Deutsche
Gesellschaft fir Herz-, Thorax- und Gefal3chirurgie (DGTHG), die Arbeitsgemeinschaft der Niedergelassenen Kinderkardiologen (ANKK) sowie diverse Patien-

tenverbande

** Stand: November 2020. Eine aktuelle Liste der Padiater und Internisten mit EMAH-Zusatzqualifikation finden Sie unter www.herzstiftung.de/emah-suche
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der Deutschen Herzstiftung, von Herzkind e. V., des Na-
tionalen Registers fiir Angeborene Herzfehler und der
AOK Bayern untersucht VEmaH erstmals detailliert die
»Versorgungssituation von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern“ in Deutschland. Auf Basis der dabei erho-
benen Daten, die das reale Leben abbilden (sogenannte
»real-life“-Daten), lassen sich relevante Aussagen tiber die
tatsichliche Versorgungslage sowie iiber die Bediirfnis-
se der EMAH, ihren Lebensstil, ihr Aktivititsverhalten,
ihre Lebensqualitit und ihren allgemeinen Gesundheits-
zustand treffen.

Die Studiendaten von mehr als 6500 befragten EMAH
und Arzten der Basisversorgung (Hausirzte, Allgemein-
arzte, Internisten) beweisen erstmals, dass tatsiachlich vie-
len EMAH und ihren betreuenden Arzten die klinische
Bedeutung der AHF unklar ist. Eine Grof$zahl von ihnen

EMAH-Ambulanzen und liberregionale
EMAH-Zentren
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(>5 EMAH-Patienten/Jahr)

Dargestellt werden ausschlieBlich Standorte, an denen prak-
tizierende und aktiv behandelnde Arzte tatig sind.

Darstellung auf Grundlage von Daten der DGPK.

Aus: Deutscher Herzbericht 2019¢
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weil§ tberhaupt nicht, dass es EMAH-Spezialisten und
spezialisierte Einrichtungen gibt. Zudem sind bei EMAH
und betreuenden Arzten Patienten- und Selbsthilfeverbin-
de weithin unbekannt. Dies erscheint bedenklich, da ge-
mafd den Studiendaten der Beratungsbedarf der EMAH
sehr grofS ist, aufgrund fehlender drztlicher Expertise je-
doch nicht gedeckt werden kann.

Ein solches Informationsdefizit besteht bei Hausirzten
und Allgemeinérzten, auch wenn diese einen engen Kon-
takt zu EMAH haben, die sie sowohl beim Auftreten
allgemeiner gesundheitlicher Schwierigkeiten als auch
bei speziellen kardialen Problemen betreuen. Letzteres
erfolgt, obwohl diese Arzte sicherlich nur iiber wenig
Fachkenntnisse im EM AH-Bereich verfiigen und tiber die
Verfigbarkeit von EMAH-Spezialisten, spezialisierten
Einrichtungen sowie Patienten- und Selbsthilfeverbanden
unzureichend informiert sind.

Wegen dieser Informationsdefizite bei Patienten und be-
treuenden Arzten der Basisversorgung erfolgt der Schritt
von der allgemeinirztlichen oder hausarztlichen Versor-
gung zur spezialisierten EM AH-Betreuung oftmals nicht
oder erst so spat, dass der Gesundheitszustand der Patien-
ten schon beeintrachtigt ist.

Was liegt im Argen?

Die Ursachen fur die EMAH-Unterversorgung in Deutsch-
land sind vielfiltig. Zum einen ist das breite Spektrum der
zu betreuenden AHF sowohl fur Patienten als auch fir
nicht spezifisch ausgebildete Arzte schwierig zu verstehen
und zu iiberblicken. Uberdies ist vielen EMAH nicht klar,
dass ihr Herzfehler nicht geheilt, sondern nur repariert ist,
mit welchen Problemen im Langzeitverlauf zu rechnen ist
und dass sie einer lebenslangen Nachsorge bediirfen. Er-
schwert wird dies dadurch, dass auch bei vielen Arzten
der Basisversorgung (Hausarzte, Allgemeinarzte, Inter-
nisten), aber auch bei nicht spezifisch ausgebildeten Kar-
diologen, vielfach das Bewusstsein fiir die EMAH-Pro-
blematik fehlt.

Problematisch gestaltet sich fiir viele Patienten gerade
die Transitionsphase, der Ubergang vom Jugend- in das
Erwachsenenalter. Die vom 11. bis zum 21. Lebensjahr
reichende Adoleszenz ist ohnehin durch tiefgreifende Ver-
anderungen im psychischen, sozialen und korperlichen
Bereich gekennzeichnet und wird von den Jugendlichen
hiufig als krisenhaft erlebt. Jugendliche mit AHF sind
hier besonders verletzbar und empfindlich.



Nicht vergessen werden darf auch ein Vermeidungsverhal-
ten von Patienten mit AHF, die ihre Erkrankung bewusst
oder unbewusst verdrangen, negieren und einfach nur ge-
sund sein mochten.

Wenn aus Kindern Erwachsene werden, findet die kar-
diologische Versorgung von Patienten mit AHF in einem
Grenzbereich zwischen Kinderkardiologie und Erwach-
senenkardiologie statt. Die Betroffenen empfinden es
durchaus als psychisch belastend, ihre vertraute Versor-
gungsstruktur und ihren tiber lange Jahre bekannten me-
dizinischen Ansprechpartner verlassen zu miissen. Dies
kommt besonders zum Tragen, wenn ihre betreuende
Institution iiber keine eigene, abteilungsinterne Transi-
tionsstruktur verfligt und Patienten nicht nur ihren Arzt,
sondern eventuell sogar ihre bekannte Umgebung/Klinik
wechseln miissen. Eine solche abteilungsinterne Transi-

Standorte der EMAH-zertifizierten
Arzte in der Praxis
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Dargestellt werden ausschlieBlich Standorte, an denen prak-
tizierende und aktiv behandelnde Arzte tatig sind.

Darstellung auf Grundlage von Daten der DGPK.
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tionsstruktur gibt es z. B. am Deutschen Herzzentrum
Miinchen und am Deutschen Herzzentrum Berlin, wo
alle Patienten mit AHF in ein und derselben Abteilung
behandelt werden und noch nicht einmal innerhalb der
Klinik wechseln miissen.

Um Probleme bei diesem Ubergang abzuschwichen und
den altersbedingten Wechsel zwischen den Fachbereichen
zu erleichtern, miissen Hausarzte, Allgemeinirzte, Inter-
nisten und Fachirzte anderer Disziplinen in viel stirkerem
Mafe, als es gegenwartig geschieht, kooperieren, Hilfe-
stellung geben und friihzeitig die Weichen fiir einen scho-
nenden, aber liickenlosen Ubergang zur Betreuung im Er-
wachsenbereich stellen. So lisst sich vermeiden, dass viele
Patienten mit Erreichen des Erwachsenenalters den An-
schluss an eine spezialisierte EM AH-Versorgung verlieren.

Mehr EMAH-Spezialisten erforderlich

Fiir eine flichendeckende Versorgung der EMAH ist das
oben genannte Dreistufenschema eine grundsitzliche Vo-
raussetzung.

Bisher ist es gelungen, eine ausreichende Anzahl von soge-
nannten uberregionalen EMAH-Zentren zu bilden. Was
fehlt, ist eine ausreichende Anzahl von regionalen Schwer-
punktkliniken und Schwerpunktpraxen. Denn nur dann
ist zu erwarten, dass betreuende Hausirzte und Kardio-
logen ohne spezialisierte Kenntnisse diese EM AH-Spezia-
listen in die Betreuung der Patienten einbeziehen konnen.
Seit dem Arztetag 2018 in Erfurt ist es gelungen, in der
Muster-Weiterbildungsordnung (MWBO) eine zu erwer-
bende Zusatzbezeichnung ,EMAH* fiir Kinderkardiolo-
gen und Erwachsenenkardiologen zu verankern. Das ist
insofern ein bemerkenswerter Schritt, als es bisher insbe-
sondere fir den Kinderkardiologen gesetzlich unmoglich
ist, erwachsene Patienten, die das 18. Lebensjahr erreicht
haben, auch zukiinftig weiter zu betreuen.

Mit der derzeit laufenden Umsetzung der Entscheidung des
Arztetages 2018 durch die Landesirztekammern ist zu hof-
fen, aber auch zu erwarten, dass der Anteil der spezialisier-
ten EMAH-Arzte zukiinftig steigen wird. Dabei ist nicht
zu unterschatzen, dass der dafiir notwendige Aufwand fir
bereits langjihrig praktizierende Kardiologen erheblich ist.

Das ist nur zu erzielen, wenn die Anzahl der Weiterbil-
dungsméglichkeiten fiir EM AH-interessierte Arzte in spe-
zialisierten Kliniken bzw. Abteilungen, aber auch durch ent-
sprechende flichendeckende Fortbildungsveranstaltungen,
zunimmt.
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Versorgungsstruktur

Parallel dazu muss eine entsprechende 6konomische Ab-
bildung bei der aufwindigen Betreuung der EMAH-Pa-
tienten angestrebt und gewahrleistet werden. Dazu sind
Selektivvertriage nach § 160 b SBG IV mit den Kranken-
kassen in Vorbereitung. Es besteht also die berechtigte
Hoffnung, dass zukiinftig durch diese beiden genannten
Wege der Anteil an qualifizierten EMAH-Arzten in regio-
nalen Klinikabteilungen oder Praxen zunehmen wird und
damit die Moglichkeit der primar betreuenden Hausarzte
und Kardiologen, aber auch der betroffenen EMAH fiir
eine notwendige qualifizierte Betreuung steigt.

Die Zukunft der EMAH-Versorgung

Wie die VEmaH-Studie eindeutig aufdecken konnte, ken-
nen viele EMAH ihre Erkrankung. Beziglich moglicher
Komplikationen wie Herzinsuffizienz, Rhythmusstorun-
gen, Lungenhochdruck oder nicht herzbezogenen Begleit-
erkrankungen (Komorbiditdten) bestehen jedoch erheb-
liche Wissenslicken, die gefihrliche Konsequenzen nach
sich ziehen konnen. Um Komplikationen zu reduzieren be-
ziehungsweise zu vermeiden, ist es fur EMAH essenziell zu
verstehen, dass ihre Herzerkrankung chronisch ist. Des-
halb miissen entsprechende Schulungs- und Aufklarungs-
programme in die Patientenbetreuung integriert werden.

Strukturierte Patientenaufklirung und die Wissensver-
mittlung bei Arzten sind die ersten wichtigen Schritte,
um in Sachen Versorgungsdefizite der EMAH Abhilfe zu
schaffen. Beide Gruppen bendtigen bessere und weiterge-
hende Informationen tiber die Notwendigkeit, den Ablauf
und den Inhalt erforderlicher Nachsorgemafsnahmen. Um
diesen Anspruch zu erfiillen, miisste allerdings eine engere
Kooperation zwischen den Basisversorgern und EMAH-
Spezialisten zustande kommen.

Eine Problematik in der Langzeitbetreuung von EMAH,
deren zunehmende Bedeutung sich erst kurzlich heraus-
kristallisiert hat, ist das Auftreten von herzbezogenen und
nicht herzbezogenen Komorbiditidten wie Arteriosklerose,
Bluthochdruck, koronarer Herzkrankheit, Herzinfarkt
und Schlaganfall, mit denen altersbedingt bei fast allen
EMAH zu rechnen ist. EMAH leiden, wie die Normal-
bevolkerung auch, zunehmend unter Bewegungsmangel,
Ubergewicht, psychischen Belastungsstorungen sowie
Volkskrankheiten wie Diabetes mellitus Typ II. Unbehan-
delt beeintrachtigen diese Risikofaktoren die Funktion
des vorgeschidigten Herzens und beeinflussen den natiir-
lichen Verlauf des Herzfehlers ungtinstig.
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Menschen mit angeborenem Herzfehler konnen daher
nicht frith genug einen gesunden Lebensstil pflegen mit
ausgewogener Ernihrung, angepasster Bewegung, Ver-
zicht auf Rauchen und iibermifiigen Alkoholkonsum.
Aus diesem Grund wird sich die medizinische EMAH-
Versorgung, Uber die rein kardiologische Betreuung hi-
naus, auf eine ficheriibergreifende, ganzheitliche Betreu-
ung ausrichten miissen und sich in verstarktem MafSe den
Themen Privention und Rehabilitation widmen, die bis-
lang weithin vernachlissigt wurden. Erste umfangreiche
Ansitze hierfiir finden sich am Deutschen Herzzentrum
Miinchen, wo EMAH innerhalb eines Netzwerkes und
Verbundsystems durch zertifizierte EMAH-Kardiolo-
gen und -Kinderkardiologen sowie Sportmediziner, Er-
nihrungsmediziner, Psychologen, Epidemiologen und
Rehabilitationsmediziner betreut werden. Diese bieten
Informationen zu Sport und Ernihrung, gesunder Le-
bensfithrung oder Krankheitspravention fir EMAH an
und begleiten dies auch wissenschaftlich. Hier beginnt
eine derartige Versorgung schon im Kindesalter und wird
unter Vermeidung von Transitionsproblemen im Erwach-
senenalter fortgefiihrt, da alle Kinder und Erwachsenen
mit AHF innerhalb derselben Klinik/Abteilung betreut
werden. Eine solche Struktur stellt die optimale Form fiir
die EMAH-Versorgung der Zukunft dar. 7#

Auch die psychische Situation von EMAH hat bis heute
wenig Aufmerksamkeit erfahren. Obwohl einige Studien
EMAH eine insgesamt gute allgemeine Lebensqualitit zu-
schreiben, wird die gesundheitsbezogene Lebensqualitat
im Vergleich zu gesunden Erwachsenen als reduziert an-
gegeben. Eine Reihe von Studien belegt, dass eine beacht-
liche Anzahl von EMAH mit psychischen Problemen zu
kdmpfen hat. Im Vergleich zur gesunden Allgemeinbevol-
kerung konnte bei EMAH ein wesentlich hoheres Risiko
fur Affekt- und Angststorungen sowie posttraumatische
Belastungsstorungen (PTSD) nachgewiesen werden. Ge-
maf$ der umfangreichsten deutschen Studie von Westhoff-
Bleck und Kollegen, bei der 150 Patienten der EMAH-Am-
bulanz der Hochschule Hannover einem standardisierten
psychiatrischen Interview unterzogen wurden, betragt die
Haufigkeit psychischer Erkrankungen bei EMAH 48 Pro-
zent und ist damit deutlich hoher als in der Allgemeinbe-
volkerung (35,7 Prozent). Zum Zeitpunkt der Befragung
wurden jedoch nur 25,8 Prozent psychotherapeutisch be-
handelt. Demzufolge bestand eine Behandlungsliicke von
74,2 Prozent.

Insgesamt gibt es bislang nur unzureichende systematische
Erhebungen zur psychischen Situation von EMAH unter
Berticksichtigung medizinischer und demografischer Fak-



toren. Zieht man den gegenwirtigen Wissensstand iiber

andere Herzerkrankungen heran, muss aber davon aus-

gegangen werden, dass EMAH einer konstanten psychi-

schen Belastung ausgesetzt sind, die sich negativ auf den

Krankheitsverlauf auswirken kann, bis hin zu vorzeitiger

Sterblichkeit. Entsprechend der vorliegenden Befunde ist

es zwingend notwendig, den Bereich der psychosozialen

Versorgung von EMAH zu entwickeln und deutlich aus-

zubauen.’

Fazit

Alle EMAH - unabhdngig von Art und
Schweregrad der zugrunde liegenden
Herzfehler - teilen den Wunsch, ein
normales und gesellschaftlich integriertes
Leben zu fUhren. Um dies zu ermdglichen,
ist fur alle EMAH eine lebenslange
spezifische Nachsorge anzuraten. Diese
geht Uber alleinige kardiologische Belange
weit hinaus und erstreckt sich auf eine
fachertbergreifende medizinische Ver-
sorgung, die auch vermehrt praventive,
rehabilitative und psychosoziale MaR3-
nahmen beinhaltet.

Literatur

1.

Kaemmerer H, Breithardt G. Empfehlungen zur Qualitatsverbesserung
der interdisziplindren Versorgung von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH). Clin Res Cardiol Suppl 4. 2006;95:76-84

. Schmaltz AA, Bauer U, Baumgartner H, Cesnjevar R, de Haan F, Franke C

et al. Medizinische Leitlinie zur Behandlung von Erwachsenen mit ange-
borenen Herzfehlern (EMAH) der deutsch-Osterreichisch-schweizerischen
kardiologischen Fachgesellschaften. Clin Res Cardiol 2008;97(3):194-214

. Kaemmerer H, Bauer U, de Haan F, Flesch J, Gohlke-Barwolf C, Hagl S, et

al. Recommendations for improving the quality of the interdisciplinary
medical care of grown-ups with congenital heart disease (GUCH). Int |
Cardiol 2011;150(1):59-64

. Hess ], Bauer U, de Haan F, Flesch J, Gohlke-Barwolf C, Hagl S, et al.

Empfehlungen fur Erwachsenen- und Kinderkardiologen zum Erwerb der
Zusatz-Qualifikation ,Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern” (EMAH).
Clin Res Cardiol Suppl - 2 2007:19-26

. VEmaH - Versorgungssituation Erwachsener mit angeborenen Herzfeh-

lern. www.vemah.info

. Deutsche Herzstiftung. Deutscher Herzbericht 2019. 2020
. Seidel L, Nebel K, Achenbach S, Bauer U, Ewert P, Freilinger S et al. Facts

about the General Medical Care of Adults with Congenital Heart Defects:
Experience of a Tertiary Care Center. J Clin Med 2020;9(6):1943

. Neidenbach R, Achenbach S, Andonian C, Bauer U, Freilinger S, Gundlach

U et al. Adults With Congenital Heart Disease Are The Most Neglected
Patients In Modern Cardiology: Patient's Perspectives On Their Medical
Health Care in Germany, Cardiovasc Diagn Ther, 2020, submitted.

. Andonian C, Beckmann J, Biber S, Ewert P, Freilinger S, Kaemmerer H et

al. Current research status on the psychological situation of adults with
congenital heart disease. Cardiovasc Diagn Ther 2018; 8(6):799-804.

.




,Ich wirde mir winschen, dass es eine flachendeckendere
Betreuungsmaoglichkeit mit Spezialisten gibt. Das wlrde

mein Leben mit der Erkrankung erheblich einfacher
machen.”




Nachsorge

Nachsorge bei Erwachsenen mit angeborenen

Herzfehlern: haufige Herzfehler und deren Probleme

Prof. Dr. Sven Dittrich, Kinderherzzentrum, Universitatsklinikum Erlangen

»Wird mein Kind gesund werden und kann es ein norma-
les Leben fihren?“ — kein Beratungsgesprich mit einer
werdenden Mutter, bei deren Fetus ein angeborener Herz-
fehler diagnostiziert wurde, verlduft ohne diesen entschei-
denden Satz. Diese Frage lasst sich nicht ganz einfach be-
antworten. Wir verstehen heute unter Gesundheit einen

Die Nachsorge bei Erwachse-
nen mit angeborenen Herz-
fehlern (EMAH) dient der
frihzeitigen Erkennung von
Veranderungen und ist aus
diesem Grund auch bei vollig
gesunden EMAH sinnvoll.

ganzheitlichen Begriff. Die Weltgesundheitsorganisation
definiert Gesundheit als einen Zustand des vollstindigen
korperlichen, geistigen und sozialen Wohlergehens und
nicht nur als das Fehlen von Krankheit oder Gebrechen.
In diesem Sinne koénnen heute viele Neugeborene mit ei-
nem angeborenen Herzfehler durch die operative und/oder
herzkatheterinterventionelle Behandlung des Herzfehlers
vollstindige Gesundheit erlangen.

Dies ist aber nicht mit dem Begriff einer vollstandigen
biologischen Heilung gleichzusetzen. Ein angeborener
Herzfehler kann durch eine Operation oder eine Herz-
katheterintervention repariert werden. Aber es bleiben
Narben, Implantate oder Restfehlbildungen zurick, die
im weiteren Lebensverlauf bei einem Teil der Behandel-
ten bedeutende Beschwerden verursachen koénnen. Die

Maégliche Folgezustande, die einer
Behandlung bediirfen, kénnen sein:

» eine Herzschwache (Herzinsuffizienz)

» eine Undichtigkeit von Herzklappen
(Herzklappeninsuffizienz)

» eine erneute Verengung (Stenose) von
Herzklappen oder vom Ausflusstrakt
der Herzkammern

» Herzrhythmusstérungen

» Druckerhéhung im Lungenkreislauf
(pulmonalarterielle Hypertonie)

» Bluthochdruck (arterielle Hypertonie)

» Funktionseinschrankung/Degeneration
von biologischen Herzklappen

» Entziindungen/bakterielle Besiedelung
von Herzklappen oder kiinstlichem
Material im Herzen beziehungsweise in
den GefaRBen (infektiose Endokarditis)

Nachsorge bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) dient also der frithzeitigen Erkennung derartiger
Verinderungen und ist aus diesem Grund auch bei vollig
gesunden EMAH sinnvoll. Wenn im Langzeitverlauf Be-
sonderheiten durch den reparierten angeborenen Herzfeh-
ler auftreten, miissen diese im Rahmen der Nachsorge in
ihrem Risiko und Schweregrad bewertet und gezielt be-
handelt werden, um die Gesundheit des Patienten mog-
lichst zu erhalten.
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Versorgungsstruktur

Die typischen ,Bausteine” einer

Nachsorge bei EMAH sind:

» das Erfragen moglicher spezifischer
Symptome (Anamnese)

» die korperliche Befunderhebung

» die technischen Standarduntersuchungen:
* die Blutdruckmessung

* das Ableiten eines EKGs. Das EKG
zeigt den normalen elektrischen
Erregungsablauf des Herzens und
dessen Ruckbildung.

+ die Durchfihrung einer Echokar-
diographie (Herzultraschall). In der
Echokardiographie ist die Funktion
des Herzmuskels und der Herzklappen
gut zu beurteilen. Es kénnen sich mog-
liche Hinweise auf krankhafte Druck-
oder Volumenbelastungen einzelner
Herzanteile ergeben.

Weiterfiihrende Funktionsunter-

suchungen umfassen:

» das Langzeit-EKG zur Beschreibung
von Herzrhythmusstérungen

» das Belastungs-EKG zur Messung der
korperlichen Leistungsfahigkeit oder zur
Abklarung bei Verdacht auf Durchblu-
tungsstérungen des Herzens

v

die Langzeitblutdruckmessung zur Feststel-
lung eines vermuteten Bluthochdrucks und
zur Abklarung der Frage, ob die wichtige
Nachterholung des Bluthochdrucks noch
funktioniert

v

die Lungenfunktionsuntersuchung und
die Spiroergometrie zur Beschreibung der
Herz-Lungen-Funktion, insbesondere bei
Symptomen mangelnder korperlicher Be-
lastbarkeit

v

die Kernspintomographie (Magnetreso-
nanztomographie, MRT), die Herzfunkti-
onsparameter objektiviert (wichtig auch im
Langzeitverlauf) und alle in der Echokardio-
graphie nicht gut einsehbaren Blutgefalie
im Brustkorb darstellt.

Fur viele der haufigeren angeborenen Herz-
fehler sind bestimmte dieser speziellen kar-
dialen Funktionsdiagnostiken in gréReren
Abstanden nach Leitlinien empfohlen.
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Die Nachsorgeuntersuchung

Eine groffe Besonderheit bei EMAH besteht darin, dass
der angeborene Herzfehler und seine Reparatur oftmals
in der Befunderhebung, zum Beispiel in der Herzultra-
schalluntersuchung oder der Kernspintomographie, vom
»Normalbefund® eines gesunden Herzens ohne angebore-
nen Herzfehler abweichen. Besondere Bedeutung kommen
daher bei EMAH der Entwicklung und Veridnderung der
erhobenen Befunde zu: Hat sich das Pumpverhalten der
Herzkammer verandert? Hat die Klappenundichtigkeit zu-
genommen? Hat sich die Dauer des Rechtsschenkelblocks
im EKG verlangert? Gibt es neu aufgetretene direkte oder
indirekte Hinweise auf die mogliche Entwicklung einer
pulmonalarteriellen Hypertonie? All dies sind typische
Fragen, die der betreuende Kardiologe im Rahmen einer
Nachsorge bei EMAH beantworten muss. In aller Re-
gel setzt dies voraus, dass er nicht nur die anatomischen
Besonderheiten des angeborenen Herzfehlers und die ty-
pischen operativen und herzkatheterinterventionellen Be-
handlungen genau kennt, sondern auch die individuellen
Vorbefunde seines Patienten; nur so kénnen Fehlinterpre-
tationen vermieden werden.

Behandlungsméglichkeiten

Wenn bei der Nachsorge fur EMAH Folgezustinde diag-
nostiziert werden oder sich Befunde voranschreitend ver-
andern, gibt es eine grofSe Bandbreite an Behandlungsmog-
lichkeiten. Diese umfasst unter anderem:

» medikament6se Therapie einer Herzschwiche
(zum Beispiel ACE-Hemmer, Betablocker,
Aldosteron-Antagonisten)

» medikamentose Therapie eines Lungenhochdrucks (zum
Beispiel Phosphodiesterase-5-Hemmer, Endothelin-Re-
zeptor-Antagonisten, Prostacyclin-Analoga)

» medikament6se Therapie eines Bluthochdrucks
(zum Beispiel ACE-Hemmer, Sartane, Calcium-
Antagonisten, Betablocker)

» Behandlung von Herzrhythmusstorungen
durch elektrophysiologische Intervention im
Herzkatheterlabor

» Behandlung von Herzrhythmusstorungen
durch Herzschrittmacherimplantation



Nachsorge

» Schutz vor moglichen bosartigen Herzrhythmus- » Schutz vor einer durch Herzrhythmusstorungen ver-

storungen durch Implantation eines elektrischen ursachten Gerinnselbildung mit Medikamenten zur
Kardioverters (ICD) Blutverdiinnung (Antikoagulation)
» medikamentose Therapie von Herzrhythmusstorungen » gezielte Behandlung von Herzklappenfehlfunktionen

oder Gefifiveranderungen durch interventionelle oder

operative Mafsnahmen (Abbildung 1)

(zum Beispiel Betablocker, Natrium-, Kalium- und Cal-
ciumkanalblocker und weitere Antiarrhythmika)

Restbefunde und Folgezustande

Angeborener Herzfehler

Restzustande

Folgezustande

Angeborene Aortenstenose

» Restgradient

» Klappeninsuffizienz
» Ventrikeldysfunktion

Vorhofseptumdefekt

» Rest-Shunt
» RV-Dysfunktion

» PAH
» (Vorhof-)Rhythmusstérungen

Ventrikelseptumdefekt

» Rest-Shunt
» PAH

» Linksherzinsuffizienz

» PAH

» Herzrhythmusstérungen
» Blockbilder

» Trikuspidalinsuffizienz

Aortenisthmusstenose

» Restgradient
» arterielle Hypertonie
» bikuspide Aortenklappe

» Re-/Reststenose
» Aortenaneurysmata
» arterielle Hypertonie

Fallot'sche Tetralogie

» Restgradient Uber RVOT
» Restdefekte

» Pulmonalklappeninsuffizienz
» RVOT-Stenosen

» Herzrhythmusstérungen

» Blockbilder

» Rechtsherzdysfunktion

Transposition der groBen Gefal3e

» RV als Systemventrikel

» Trikuspidalklappeninsuffizienz
» RVOT-Stenose

» Rest-Shunt

» Baffle-Obstruktionen/Leckage
» Herzrhythmusstérungen

Fontan-Zirkulation

» Rest-Shunt
» Ventrikeldysfunktion

» Obstruktionen

» Thromben

» EiweiBverlustsyndrom
» (Low-flow-)PAH

» Ventrikeldysfunktion /
AV-Klappen-Dysfunktion

» Herzrhythmusstérungen
» Fontan-Versagen

Conduits

» Rest-Shunt
» Ventrikeldysfunktion

» Degenerationen
» Endokarditis

Tabelle 1: Typische Rest- und Folgezustande der im Alltag haufig vorkommenden angeborenen Herzfehlern bei EMAH. AV = atrio-ven-
trikulare Klappen (Einlassklappen, Mitral- und Trikuspidalklappe); PAH = pulmonalarterielle Hypertonie; RV = rechter Ventrikel; RVOT =
rechtsventrikuldrer Ausflusstrakt, right ventricular outflow tract. (Modifiziert nach Huntgeburth und Brockmeier, herzblatt 4.2018)



Versorgungsstruktur

Computertomographie eines Sauglings mit
Darstellung einer unbehandelten
Aortenisthmusstenose

Aortenisthmus-
stenose Hauptschlagader-

d lbogen

Kernspintomographie (MRT) eines EmaH nach
Dpe‘[atiun einer Aortenisthmusstenose im

an der Operationsstelle

&

Hauptschlagader-

{:]boge-n

\

Behandlung durch
Stentimplantation mit
einem Ballonkatheter

Kontrastmittelgefiilite
Hauptschlagader nach
Stentimplantation

Abb. 1: GefaRveranderungen kénnen in der Regel durch eine
Herzkatheterintervention behandelt werden.
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Hinzu kommen die medikamentésen Behandlungsmog-
lichkeiten bei allgemeinen Risikofaktoren fiir Herz-Kreis-
lauf-Erkrankungen, insbesondere fiir die Einstellung des
Blutfettstoffwechsels (Cholesterin).

Nicht herzbedingte Herz-Kreislauf-Erkrankungen

Herz-Kreislauf-Erkrankungen fuhren in Deutschland die
Krankheitsstatistik an und Herzpatienten sind die grofSte
Patientengruppe — aber nur weniger als ein Prozent dieser
Gruppe sind EMAH. Dennoch haben EMAH zumindest
dhnliche Risiken fir Herz-Kreislauf-Erkrankungen wie
Menschen ohne angeborene Herzfehler, und Bluthoch-
druck, Rauchen, Ubergewicht und Diabetes sind auch
fur EMAH Risikofaktoren. Mit zunehmendem Alter des
EMAH muss die Nachsorge diesem Umstand Rechnung
tragen. Das Spektrum der Herz-Kreislauf-Erkrankungen
umfasst:

» Herzkranzgefiafiverkalkungen und -verengungen
(koronare Herzkrankheit)

» Herzklappenverkalkung

» Herzschwiche (Herzinsuffizienz)

» Herzrasen (tachykarde Herzrhythmusstérungen)
» langsamer Herzschlag (AV-Block)

» Bluthochdruck

In der Praxis bedeutet dies, dass beispielsweise bei einem
tber 50-jihrigen Patienten, der nach Korrektur einer
Fallot’schen Tetralogie eine Herzleistungsschwiche ent-
wickelt, auch an eine koronare Herzerkrankung gedacht
werden muss.

Besonderheiten einzelner haufig vorkommender
Herzfehler

» Shuntvitien: Vorhofseptumdefekte (ASD), Ventrikel-
septumdefekte (VSD), atrioventrikulire Septumdefekte
(AVSD), Ductus arteriosus (PDA)

All diese Herzfehler werden in der Regelversorgung im
Sauglings- oder Kindesalter korrigiert, indem durch ope-
rative oder interventionelle Mafinahmen eine normale
Kreislaufphysiologie hergestellt wird.



Im Herzen verbleiben je nach durchgefithrter Behandlung
Flickmaterialien (Patches), Narben aufgrund des operativen
Zugangs zum Herzen und des Anschlusses der Herz-Lun-
gen-Maschine, oder Katheterimplantationsmaterialien (z. B.
ASD- und VSD-Schirme, PDA-Schirme und -Spiralen).

Im Langzeitverlauf haben EMAH nach Korrektur eines
Shuntvitiums im Vergleich zu Menschen ohne angebore-
nen Herzfehler ein hoheres Risiko fur die Entwicklung von
Herzrhythmusstorungen, eines Lungenhochdrucks oder
einer Herzschwiche.

» Aortenisthmusstenose

Die Aortenisthmusstenose wird regelhaft durch unter-
schiedliche operative oder herzkatheterinterventionelle
Mafsnahmen im Siuglings- oder Kindesalter behandelt.
Das Behandlungsergebnis ist entweder eine vollstandige
anatomische Normalisierung oder sie geht mit dem Ver-
bleib von anatomischen Besonderheiten, moglicherweise
auch mit dem Verbleib geringer Restverengungen, einher.

» Fallot’sche Tetralogie

Die Fallot’sche Tetralogie wird in der Regel im Sauglings-
alter operativ repariert: durch Patch-Verschluss des Ven-
trikelseptumdefektes, durch Resektion subpulmonalen
Muskelgewebes, durch Kommissurotomie (Erweiterung)
der Pulmonalklappe und durch Patch-Erweiterung der
Pulmonalarterien plus/minus transpulmonaler Patch-Er-
weiterung.

EMAH nach Korrektur einer Fallot’schen Tetralogie tra-
gen je nach AusmafS der primiren Fehlbildung und je nach
erreichtem Operationsergebnis unterschiedlich grofse Ri-
siken, Herzrhythmusstorungen oder eine Herzleistungs-
schwiche zu entwickeln. Bei der Nachsorge eines EMAH
nach Korrektur einer Fallot’schen Tetralogie liegt ein be-
sonderes Augenmerk auf der Beurteilung der Pulmonal-
klappenfunktion und der Grofle und Funktion des rechten
Ventrikels, was gegebenenfalls auch kernspintomographi-
sche Untersuchungen beinhaltet.

» Transposition der groffen GefafSe

Die Transposition der grofien Gefifle wurde bis in die
Achtzigerjahre durch Vorhofumkehr-Operationen behan-
delt (Senning- oder Mustard-Operationen) und seither mit
der arteriellen Switch-Operation, die im Neugeborenenal-
ter durchgefiihrt wird.

In der Nachsorge von EMAH nach Vorhofumkehr-Opera-
tionen bestehen andere Besonderheiten als nach der arte-
riellen Switch-Operation. Nach Vorhofumkehr-Operatio-

Nachsorge

nen stehen die Beurteilung der rechten Herzkammer als
Hauptherzkammer sowie das haufig auftretende Problem
von Herzrhythmusstorungen im Vordergrund. Nach der ar-
teriellen Switch-Operation liegt das Augenmerk vor allem
auf der Beurteilung der Hauptschlagaderklappe und der
Hauptschlagaderwurzel. Ob die arterielle Switch-Ope-
ration auch mit einem erhohten Risiko fir eine koronare
Herzerkrankung einhergeht, muss sich in der Zukunft erst
zeigen.

» Fontan-Zirkulation

In der Fontan-Zirkulation vereinen sich operative Behand-
lungen unterschiedlicher univentrikuliarer angeborener
Herzfehlbildungen (Einkammerherzen).

Die Nachsorge umfasst die Beurteilung der Herz- und
Herzklappenfunktion und gegebenenfalls deren medika-
mentoser Behandlung sowie die Therapie eventueller Herz-
rhythmusstérungen, bei bradykarden Herzrhythmussto-
rungen auch mit Implantation eines Herzschrittmachers.
Sie beinhaltet zudem die Einschitzung des Herzzeitvolu-
mens, um die mogliche Entwicklung einer Low-flow-Wi-
derstandserhohung im pulmonalen Kreislauf zu erkennen,
die gegebenenfalls eine medikamentose Therapie und eine
Antikoagulation zur Verhinderung von Gerinnselbildun-
gen erfordert.

Fazit

Viele EMAH erreichen einen langanhalten-
den, hervorragenden Gesundheitszustand
im Sinne eines vollstandigen psychischen,
physischen und sozialen Wohlbefindens.
Aber ein angeborener Herzfehler kann defi-
nitionsgemal’ nicht geheilt, sondern allenfalls
gut repariert werden. So ist fur EMAH eine
lebenslange Nachsorge erforderlich, um im
Langzeitverlauf auftretende Folgezustande
und Besonderheiten gegebenenfalls fruh-
zeitig und gezielt behandeln zu kénnen und
um ernsthafte Beschwerden maglichst zu
vermeiden. Die Vielzahl der angeborenen
Herzfehlbildungen, ihre unterschiedlichen
Auspragungsgrade und die Uber Jahrzehnte
entwickelten und veranderten Operations-
und Interventionsmethoden bedingen die
Notwendigkeit der Nachsorge durch speziali-
sierte EMAH-Kardiologen.
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Diagnostik- und Therapiemaglichkeiten

Mit einem Magneten das Herz untersuchen —

Herz-MRT bei angeborenen Herzfehlern

Dr. Dr. Christian Meierhofer, Klinik fUr angeborene Herzfehler

und Kinderkardiologie, Deutsches Herzzentrum Munchen

In der Medizin gibt es stets Neuerungen — diese machen
auch im Bereich der Bildgebung angeborener Herzfehler
glicklicherweise nicht halt. So geht die Anwendung der
Herz-Magnetresonanztomographie (MRT) zwar schon
auf die Achtziger- und Neunzigerjahre des letzten Jahr-
hunderts zuriick, hat aber erst in den letzten 15 Jahren
einen enormen Schub fir die tigliche Routine erlebt.
Dies spiegelt sich sowohl in den stetig steigenden Unter-
suchungszahlen wider als auch in der wachsenden Anzahl
der in diesem Untersuchungsverfahren geschulten Arzte.

In der Diagnostik angeborener Herzfehler hat sich die
kardiovaskulire Magnetresonanztomographie zu einem
festen Standbein entwickelt. Sie erhebt dabei nicht den
Anspruch, andere etablierte Methoden wie zum Beispiel
den Herzultraschall abzulosen, sondern vielmehr die dia-
gnostischen Moglichkeiten zu erweitern und in den Berei-
chen zu ergidnzen, in denen man mit den urspriinglichen
Methoden an Grenzen stofSt.

Die Stirke der kardiovaskularen Magnetresonanztomo-
graphie (auch Herz-MRT, Herz-MRI, Herz-Kernspinto-
mographie, Herz-NMR oder jetzt haufig CMR genannt)
ist, dass sie himodynamische Aspekte von Herz- bezie-
hungsweise GefiafSerkrankungen sehr gut erfassen kann.
Damit sind Parameter gemeint wie Schlagvolumen, Ven-
trikelgrofSe, Flussverhaltnisse, Herzzeitvolumen, also dy-
namische, iiber die Zeit/Herzschlag veranderliche Werte.
Sie ermoglicht es zudem, die Herzfunktion und Herzgro-
3e sowohl fiir die rechte als auch fiir die linke Herzkam-
mer exakt darzustellen. Ebenso kann der Blutfluss in den
Gefiflen bestimmt werden. In der Betreuung von Patien-
ten mit angeborenen Herzfehlern hilft das haufig bei der
Einschitzung des Herzfehlers und dessen Himodynamik.

24

So ergibt sich eine wertvolle Erginzung zur echokardio-
graphischen Untersuchung, vor allem weil die Schallbe-
dingungen fiir den Herzultraschall im Erwachsenenalter
teilweise eingeschriankt sein konnen.

Wie wird die Herz-MRT-Untersuchung
durchgefuhrt?

Das Herz ist das einzige sich bewegende Organ des Kor-
pers, daher sind fur die Herzuntersuchungen bestimmte
Voraussetzungen zu beachten. Zur genauen Erfassung der
Herzbewegung ist die gleichzeitige Aufzeichnung eines
EKGs sowie das Befolgen von Atemkommandos seitens
des Patienten notwendig, um unscharfe Bilder durch die
Atembewegungen zu vermeiden.

Die MRT-Untersuchung lisst sich in jedem Alter durch-
fiihren und ist bei entsprechender Fragestellung auch
wiahrend der Schwangerschaft ab dem zweiten Trime-
non moglich. Die Untersuchung dauert je nach klinischer
Fragestellung zwischen 10 und 60 Minuten, in seltenen
Ausnahmen auch einmal linger. Ab einem Alter von funf
Jahren lidsst sie sich meist problemlos ohne Sedierung
(Dammerschlaf) durchfiithren, wobei in Ausnahmefillen
auch kleinere Kinder mit drei und vier Jahren schon gut
bei der — meist auf die Hauptfragestellung verkiirzten —
Untersuchung mitmachen. Sollte eine Sedierung notwen-
dig sein, erhalten die Patienten ein kurzwirksames Schlaf-
mittel fur die Dauer der Untersuchung. Hierfiir missen
sie niichtern sein. Sedierungen konnen gelegentlich auch
im Erwachsenenalter erforderlich sein, wenn eine uniiber-
windbare Angst vor der MRT-Rohre (Klaustrophobie)
besteht.



Was zeigt die Herz-MRT?

» Anatomie

Wie bei zahlreichen anderen diagnostischen Verfahren
lasst sich im Rahmen der kardialen MRT-Untersuchung
die Anatomie von Herz und Gefiflen darstellen (Abbil-
dungen 1-10). Die Stirke der MRT ist ein exzellenter Ge-
webekontrast. Die raumliche Auflosung ist sehr gut und
auch Strukturen unter einem Millimeter kénnen mit guter
Qualitdt dargestellt werden. Die zeitliche Auflosung ist im
Vergleich zu anderen Untersuchungsmethoden wie Ultra-
schall oder Herzkatheter unterlegen. Der Vorteil besteht al-
lerdings darin, dass man ungehindert Strukturen einsehen
kann, die im Ultraschall nur teilweise sichtbar oder zum

Beispiel durch das Brustbein oder die Lunge verdeckt sind.

Herz-MRT

Im Vergleich zur Herzkatheteruntersuchung konnen die
Bilder des Herzens nichtinvasiv (das heifSt ohne Eingriff),
ohne Rontgenstrahlung und meist auch ohne Kontrast-
mittel gewonnen werden. An der Hauptschlagader (Aor-
ta) lassen sich zum Beispiel die anatomischen Strukturen,
die Groflenverhaltnisse, der Verlauf durch den Korper wie
auch Erweiterungen und Einengungen zeigen. Magnet-
resonanz-Angiographien (Darstellung mithilfe von Kont-
rastmitteln) sind ebenfalls moglich, sind aber bei der Ver-
wendung von speziellen 3D-Sequenzen hiufig nicht mehr
notwendig.

Abb. 1: MR-Angiographie mit Dar-
stellung eines BT-Shunts (Blalock-
Taussig-Shunt, siehe Pfeil) bei
einem Saugling

Abb. 3: Rechter Aortenbogen mit Kommerell'schem Divertikel (Pfeil), links von
hinten, rechts von vorne betrachtet

Abb. 2: MR-Angiographie der DKS-Anastomose (Damus-Kaye-Stansel) und Aortenanatomie
bei hypoplastischem Linksherzsyndrom bei einem Saugling

Abb. 4: Darstellung von lin-
kem Vorhof, Mitralklappe,
linkem Ventrikel (Pfeil) und
Teil der aszendierenden
Aorta

Abb. 5: Darstellung des
erweiterten Aorten-
bulbus (Pfeil) bei
einem Patienten mit
Marfan-Syndrom ohne
Kontrastmittel
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Diagnostik- und Therapiemoglichkeiten

Gut zu wissen!

MRT - Physikalische Grundlage:

Bei der MRT wird der Eigendrehimpuls (Spin) vom Atomkern von Wasserstoff (auch andere Atomkerne
sind moglich) genutzt. Diese Atomkerne (Protonen) wirken wie kleine Magnete. Der MRT-Scanner wirkt als
grol3er Magnet. Mithilfe von veranderbaren Magnetfeldern (Gradienten), Radiosignalen, die in den Kérper
eingesandt und wieder empfangen werden, kann man Bilder des Kdrpers berechnen.

Der Nobelpreis des Jahres 2003 in der Medizin fur ,Abbildungen mit Magnetresonanz* erging an Paul C.
Lauterbur (USA) und Peter Mansfield (England).

Abb. 6: (a) Extremes Aortenaneurysma (Erweiterung) der Aorta ascendens; ~ Abb. 7: Rekonstruktion des rechtsventrikuldren Ausfluss-
(b) Intimaflap der Aortenwand (kleiner Einrif3 der innersten Schicht der traktes (Pfeil), 3D-Sequenz
Aortenwand; Pfeil)

Abb. 8: Volumen Rendering (VRT) Abb. 9: Allograftstenose Abb. 10: Extreme Vergrof3erung

des Herzens, 3D-Sequenz (Pfeil) der rechten Herzkammer (Pfeil)
bei Ebstein'scher Anomalie im
Vergleich zur linken Herzkam-
mer (Stern)
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» Volumina, Herzfunktion und Masse der
Herzmuskulatur

Eine weitere Starke der Herz-MRT Untersuchung besteht
in der Messung von GrofSe und Funktion der Herzkam-
mern. Diese Messungen beruhen auf einer relativ einfachen
Methode. Technisch nimmt man das Herz in zahlreichen
Schichten auf und bestimmt dann in jeder einzelnen Schicht,
manuell bis halbautomatisch, die Grofse der entsprechen-
den Herzkammer (Abbildungen 11, 12). Dies geschieht
mittels der Vermessung der Fliche der Herzkammern und
des Herzmuskels in allen entsprechenden Schichten (Ab-
bildung 11). Dadurch, dass jede einzelne Schicht eine vor-
eingestellte Dicke besitzt, lasst sich in jeder Schicht durch
Multiplikation der Fliache mit der Schichtdicke das Schicht-
volumen bestimmen. Durch Addieren aller Schichtvolumi-
na erhdlt man schliefSlich das Gesamtvolumen der Herz-
kammern und auch das Volumen der Herzmuskulatur. Das

Herz-MRT

Volumen der Herzkammern wird in unterschiedlichen
Herzphasen (Systole/Diastole) erfasst, somit ldsst sich aus
der Volumendifferenz das Schlagvolumen der Herzkam-
mern (Blutvolumen, das mit jedem Herzschlag ausgewor-
fen wird) und daraus die exakte Herzfunktion in Prozent
berechnen (Auswurffraktion, EF). Die Herzmasse/Ventri-
kelmasse ldsst sich aus dem Volumen der Herzmuskulatur
berechnen.

Um alle Bilder uiber den Herzzyklus aufnehmen zu kon-
nen, wird wahrend der Untersuchung das EKG benotigt.
Gleichzeitig muss der Patient die Luft anhalten, damit die
Bilder nicht verwackeln. Die Messung von Ventrikelgrofe
und -funktion mittels MRT ist in der Medizin weiterhin
der Goldstandard, auch wenn die 3D-Echokardiographie
und die Herz-CT (Computertomographie) sehr gute Er-

gebnisse zeigen.

Abb. 11: Volumetrie;
Schichtaufnahme des
Herzens

Abb. 12: Konturierung der
linken Herzkammer in
axialen Schichten (links)
und alternativ in Kurzachse-
Schichten (rechts)
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» Blutfluss

Die Herz-MRT-Untersuchung erlaubt eine exakte Mes-
sung des Flusses in Blutgefifsen (Abbildungen 13-17).
Durch eine Messung des Blutflusses in der Lungenschlag-
ader lasst sich zum Beispiel feststellen, wie viel von dem
aus dem Herzen gepumpten Blutvolumen aufgrund einer
undichten Pulmonalklappe in die Herzkammer zuriick-
fliefst. Bei der selektiven Messung des Blutflusses in der
rechten und linken Pulmonalarterie lasst sich dann die
Verteilung des Blutes in die rechte und linke Lunge genau
bestimmen. Hierfiir waren frither Untersuchungen mittels
radioaktiver Stoffe (Szintigraphie) notwendig. Neben der
Pulmonalarterie lasst sich der Blutfluss auch in allen an-
deren GefifSen bestimmen.

Mit diesem Prinzip kann der Fluss in Gefiflen wie Aorta
und Pulmonalarterie, der Riickfluss/Undichtigkeit von
Herzklappen, der Fluss in den groffen Korpervenen oder
Lungenvenen und auch der Fluss tiber Kollateralen (Um-

gehungskreisldufe) gemessen werden. Gelegentlich sind

direkte Messungen einzelner GefifSe durch Bildartefakte
(zum Beispiel bei implantierten Stents in Pulmonalgefa-
Ben) nicht moglich. Oft kann in solchen Situationen iiber
die Bestimmung von Fliissen in anderen gut messbaren
Gefiflen das nicht messbare Gefif§ indirekt berechnet
werden (zum Beispiel die KollateralgefidfSe bei klassischer
Fontanzirkulation und bei totaler cavo-pulmonaler Ana-
stomose, TCPC).

Mittlerweile ist es auch moglich, den Blutfluss in allen
Raumrichtungen gleichzeitig uber die Zeit (Herzzyklus)
zu messen (4D-Flussmessungen). Hiermit lasst sich der
Blutfluss in der Hauptschlagader und auch in allen ande-
ren Gefifsen visualisieren und Parameter wie Pulswellen-
geschwindigkeiten, Wandschubspannung in Gefiflen und
Verlust von kinetischer Energie des Blutes bestimmen.
Viele Aspekte der 4D-Flussmessung sind aber noch in Er-
forschung und derzeit nicht in der tdglichen klinischen
Routine etabliert.

Abb. 13: Flussmessungen. Linker Bildteil: Pulmonalarterie mit
Messebene; rechts oben: gemessenes Magnitudenbild mit ana-
tomischer Bildinformation; rechts unten: Phasenkontrastbild
mit Information Uber die Geschwindigkeit des Blutflusses;
(Pfeil = Pulmonalarterie)

Abb. 14 Links: Flussauswertung mit Messung des Blutflusses in der
Pulmonalarterie; rechts oben und unten: Messebenen in rechter und
linker Pulmonalarterie

Abb. 15: Messung der Trikuspidalinsuffizienz bei Ebstein-Anomalie
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Abb. 16: Messunﬁ der Trikuspidalinsuffizienz bei Ebstein-Anomalie
nach Cone-Plasti



» Gewebecharakterisierung

Unterschiedliche MRT-Sequenzen konnen Gewebe mit
und ohne Kontrastmittel in unterschiedlicher Intensitat
(also unterschiedlichen Grauwerten) und Kontrastabstu-
fungen darstellen. Somit lassen sich Narben im Herzen,

die durch eine Herzmuskelentziindung (Myokarditis,
Abbildung 18), durch eine Minderdurchblutung (Herz-

Abb. 17: 4D-Blutfluss in der Aorta bei bikuspider Aortenklappe

T2 [Edemal)

atger Gd
grlgnhlmmnt

Abb. 18: (a) Diagnostik der Herzmuskelentzindung (Myokardi-
tis), unterschiedliche Gewichtung der verwendeten Sequenzen;
(b) T2-Mapping zur Odemdarstellung

Abb. 19: Tumordiagnostik, hier Diagnose eines Rhabdomyoms
(Pfeil) im Sauglingsalter

Herz-MRT

infarkt) oder durch Ablagerungen entstanden sind, dar-
stellen. Auch Herztumore, die im Prinzip selten sind,
zeichnen sich in der Herz-MRT deutlich ab, da sich ver-
schiedene Gewebearten wie Muskelgewebe, Fettgewebe
und Bindegewebe unterscheiden lassen (Abbildung 19).

Was bringt die Zukunft?

Der Drang der Forschung, neue Erkenntnisse zu gewin-
nen und diese in der klinischen Routinediagnostik umzu-
setzen, wird auch in der Zukunft ungebrochen sein. Die
zukunftige MRT-Untersuchung profitiert von teils starke-
ren Scannern mit neuen, innovativen Technologien und
schnelleren Untersuchungssequenzen.

Eine neue Generation von MRT-Scannern, die seit Kur-
zem erst erhiltlich ist, kann in noch kiirzerer Zeit Bilder
generieren und tiber verbesserte Verfahren (Compressed
Sensing, iterative Rekonstruktion) Bilder und Filme des
Herzens erstellen, sodass die Messung von Ventrikelvo-
lumina und deren Funktion in unter einer Minute bald
Standard werden kann. Ein weiterer Vortelil ist, dass da-
mit keine Atemstopps mehr benotigt werden.

Auch die detaillierte Auswertung der gemessenen MRT-
Bilder, die derzeit bei angeborenen Herzfehlern noch
zeitintensiv ist, hat schon von zahlreichen Neuerungen
profitiert und wird davon in Zukunft weiterhin gewin-
nen. Aktuell stehen schon Algorithmen zur Verfiigung,
um halbautomatisch bis vollautomatisch sowohl Herz-
volumina, -funktion und -masse als auch den Blutfluss
zu bestimmen. Hat in der Vergangenheit eine detaillier-
te Auswertung noch, je nach Fragestellung, bis zu einer
Stunde mittels Postprocessing (Nachbearbeitung und
Aufbereitung) der MRT-Bilder beansprucht, so ist derzeit
bei angeborenen Herzfehlern durch neue Software eine
Auswertung in 15 bis 20 Minuten zu erreichen. Neue Al-
gorithmen verwenden Verfahren, die aus dem Bereich der
Kiinstlichen Intelligenz stammen und von Auswertung zu
Auswertung besser werden, sodass die Zeiten sich noch
einmal verkiirzen werden.

Der Trend in der kardialen Magnetresonanztomographie
geht eindeutig zu schnelleren Scannern, zur Darstellung
kleinerer Strukturen, zu Untersuchungen ohne Kontrast-
mittel und zur Online-Auswertung. Somit ist die MRT-
Untersuchung eine wertvolle, erginzende Methode zur
Herz- und Gefaf§diagnostik, deren Starke in der Beurtei-
lung von Himodynamik liegt und die uns auch in Zu-
kunft noch zum Staunen bringen wird.
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Katheterbasierter Pulmonalklappenersatz

(PPVI) bei angeborenen Herzfehlern

Priv.-Doz. Dr. Dr. Johannes Nordmeyer, Klinik fir Angeborene Herzfehler - Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Berlin

Bei einer Reihe von angeborenen Herzfehlern ist die
Lungenschlagader-Klappe (sogenannte Pulmonalklappe,
Abbildung 1) nicht normal ausgebildet und zeigt eine Ver-
engung (Abbildung 2) oder einen undichten Herzklappen-
schluss. Daher ist im Sduglings- oder Kindesalter ein herzchi-
rurgischer Eingriff notwendig, um einen unbeeintrachtigten
Blutkreislauf wiederherzustellen. Dabei wird bei einer Herz-
klappenrekonstruktion die korpereigene Pulmonalklappe
mit Hilfe von Gewebeflicken wiederhergestellt bzw. bei ei-
nem Herzklappenersatz die korpereigene Herzklappe durch
eine kiinstliche biologische Klappe ersetzt. Hierbei werden
zumeist sogenannte Homograft-Klappen (Transplantat von
humanem Spender) oder Heterograft-Klappen (klappen-
tragende Gefaflprothese aus Schweine- oder Rindergewebe)
verwendet. Die Ergebnisse der Chirurgie angeborener Herz-
fehler sind heutzutage sehr gut, dennoch entstehen hiufig
nach mehreren Jahren bis Jahrzehnten im Erwachsenenalter
erneut Storungen der Pulmonalklappenfunktion durch Ab-
nutzung des eingesetzten Materials.

Da die Abnutzung des eingesetzten Materials haufig lang-
sam voranschreitet, vergeht oftmals ein lingerer Zeitraum,
bevor eine Einschrinkung der Pulmonalklappenfunktion
bemerkt wird und die Patienten tiber Beschwerden wie
Herzrhythmusstérungen klagen oder sich EKG-Verinde-
rungen zeigen (Abbildung 3). Daher sollten sich Patienten
nach chirurgischer Korrektur der Pulmonalklappe regel-
mifSig bei einem Spezialisten fiir angeborene Herzfehler —
idealerweise mit der Zusatzqualifikation ,,Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern (EMAH)“ — zu Kontrolluntersu-
chungen vorstellen. Solche Kontrolluntersuchungen werden
von EMAH-Spezialisten im niedergelassenen Facharztbe-
reich sowie durch die tiberregionalen EMAH-Zentren bzw.
EMAH-Schwerpunktkliniken angeboten. Hierbei konnen
frithzeitig Einschrankungen der Pulmonalklappenfunktion
erkannt werden, um bereits vor der Entwicklung von Be-
schwerden zu handeln (sogenannte praventive Strategie).
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Wann ist ein Pulmonalklappenersatz notwendig?

Es sollte in einem schrittweisen Verfahren untersucht wer-
den, ob eine Behandlung der Pulmonalklappe notwendig
ist und — falls ja — welches Behandlungsverfahren sinnvoll
ist. Eine ausfithrliche Diagnostik ist dabei entscheidend, um
neben dem eigenen Empfinden des Patienten (= subjektive

Die Pulmonalklappe

Pulmonalklappe

Abb. 1: Uber die Pulmonalklappe gelangt sauerstoff-
armes Blut aus der rechten Herzkammer (RV) in die
Pulmonalarterie (PA).



Symptome) auch Untersuchungsergebnisse (= objektive
Messwerte) einfliefSen zu lassen. Hierzu eignen sich Unter-
suchungen des Herzrhythmus (EKG-Diagnostik), moderne
Ultraschalldiagnostik des Herzens (Echokardiographie)
und eine objektive Untersuchung der korperlichen Leis-
tungsfahigkeit (Spiroergometrie). Auch eine dreidimen-
sionale Darstellung des Blutkreislaufes mithilfe einer Ma-
gnetresonanztomographie des Herzens (Kardio-MRT)
stellt ein wichtiges Untersuchungsverfahren dar. Oftmals
weisen Patienten mit einem undichten Klappenschluss der
Pulmonalklappe trotz selbst empfundener Beschwerde-
freiheit bereits eine objektiv nachweisbare Einschrinkung
ihrer korperlichen Leistungsfihigkeit auf. Patienten mit
vorwiegender Verengung der Pulmonalklappe weisen hin-
gegen bereits frithzeitige Symptome auf.

In den Leitlinien der nationalen und internationalen Fach-
gesellschaften finden sich Angaben dariiber, welche Be-
funde vorliegen miissen, damit ein Pulmonalklappenersatz
—unabhingig von der Verfahrensart — sinnvoll ist. Im Falle
einer undichten Pulmonalklappe gilt eine Klappenundich-

Normale (A) und verengte (B) Pulmonalklappe
im Quer- (oben) und Langsschnitt (unten)

=

%3

A (Normale Pulmonalklappe, 6ffnet sich weit)

X{ °X
» &

B Verengte, dysplastische Pulmonalklappe, Klappensegel
sind missgebildet und bewegen sich nur minimal

Abb. 2

Katheterbasierter Pulmonalklappenersatz

Abb. 3: Das EKG zeigt eine deutlich veranderte Ausbreitung des
Herzstroms im Bereich der Herzkammern im Sinne eines kom-
pletten Rechtsschenkelblocks

tigkeit von Uber 30 Prozent als bedeutsam; im Falle einer
verengten Pulmonalklappe ist ein systolischer Druck in
der rechten Herzkammer von tiber 60 mmHg bedeutsam;
liegt tiberdies noch einer der folgenden Befunde vor, ist ein
Pulmonalklappenersatz notwendig:

» Symptome (eingeschrankte korperliche
Leistungsfahigkeit)

» Auftreten einer bedeutsamen Herzrhythmusstorung

» deutliche Vergroflerung der rechten Herzkammer
(oder Zunahme im Verlauf)

» deutliche Einschrinkung der Pumpfunktion der rechten
Herzkammer (oder Zunahme im Verlauf)

Welche Behandlungsverfahren gibt es fir einen
Pulmonalklappenersatz?

Fir den Pulmonalklappenersatz kann heutzutage neben
dem konventionellen, herzchirurgischen Verfahren bei ge-
eigneten Patienten auch ein herzkatheterbasiertes Verfah-
ren durchgefithrt werden. Bei der konventionellen Herz-
chirurgie ist die Offnung des Brustkorbes notwendig, um
den Pulmonalklappenersatz durchzufiihren. Der Chirurg
nédht unter Sicht eine neue Pulmonalklappe ein. Bei einem
herzkatheterbasierten Pulmonalklappenersatz (PPVI, aus
dem Englischen, abgekiirzt fiir ,,Percutaneous Pulmonary
Valve Implantation®) ist keine Offnung des Brustkorbes
notwendig, da die benotigten Materialien tiber die Blutge-
fiafse vorgeschoben werden konnen (Abbildung 3). Hierbei
verwendet der Operateur Rontgenstrahlen, um den Ein-
griff zu steuern.

Das herzkatheterbasierte Behandlungsverfahren stellt

einen kleineren Eingriff dar als die konventionelle Herz-
chirurgie. Die Patienten erholen sich im Regelfall schnell
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von diesem Eingriff und konnen rasch wieder in den Ar-
beits- und Lebensalltag zuriickkehren.

Wer eignet sich fiir diese Technologie?

Fur die derzeit verfugbaren Technologien zum herzka-
theterbasierten Pulmonalklappenersatz eignen sich vor
allem Patienten, die bereits in einer fritheren Herzope-
ration einen chirurgischen Pulmonalklappenersatz mit
einer kiinstlichen biologischen Herzklappe erhalten ha-
ben. Diese bereits eingesetzten kiinstlichen biologischen
Herzklappen eignen sich sehr gut als Ablageort fiir den
herzkatheterbasierten Pulmonalklappenersatz, denn die
kunstlichen Herzklappen konnen zu einer sicheren Ver-
ankerung der PPVI-Herzklappe beitragen.

Patientinnen und Patienten ohne eine kiinstliche biologi-
sche Herzklappe eignen sich mit der derzeitig verfiigbaren
Technologie nur in Ausnahmefillen fur eine PPVI, da das
Gewebe im Pulmonalklappenbereich sehr dehnbar ist und
somit eine sichere Verankerung der PPVI-Herzklappe er-
schweren oder gar unmoglich machen kann.

Es muss sichergestellt werden, dass durch den Herzkathe-
tereingriff keine Strukturen innerhalb oder aufSerhalb des
Herzens verletzt werden. Dabei spielen die Herzkranzarte-
rien eine besondere Rolle, weil sie bei angeborenen Herz-
fehlern einen ungewohnlichen Verlauf aufweisen konnen.
Somit konnte beispielsweise ungewollt eine Herzkranz-
arterie durch die Implantation einer PPVI-Herzklappe
abgedriickt werden, was zu einer Minderversorgung des
Herzmuskels mit Blut fuhren konnte. Daher erfolgt im
Rahmen des Eingriffs eine sehr genaue Untersuchung der
Lagebeziehung der Herzkranzarterien und dem mogli-
chen Implantationsort fur eine PPVI-Herzklappe, bevor
die eigentliche Klappenimplantation durchgefithrt wird.

Wie geht der Eingriff vonstatten?

Die Herzkatheteruntersuchung (Abbildung 4) kann ent-
weder in einer leichten Narkose ohne Beatmung (soge-
nannte tiefe Sedierung) oder in einer Vollnarkose durch-
gefiihrt werden. Die Entscheidung iiber die Narkoseart
wird individuell und unter Einbeziehung der Erfahrungen
des durchfithrenden Zentrums getroffen. Ublicherweise
wird die Herzkatheteruntersuchung tiber die Leistenre-
gion durchgefithrt. Hierbei werden die grofSen GefafSe in
der Leiste (Niederdrucksystem = Vene und Hochdruck-
system = Arterie) mit einer Nadel angestochen und so-
genannte Schleusen eingelegt, die als Arbeitskanaile ver-
wendet werden. Uber die Schleusen kénnen dann die
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benotigten Materialien bis ans Herz vorgeschoben wer-
den. Die Leistenregion wird zuvor grofSziigig mit einer
ortlichen Betaubung (Lokalanisthesie) versehen, sodass
wihrend der Herzkatheteruntersuchung keine Schmerz-
haftigkeit besteht.

Zunichst werden die Blutdriicke in den Herzkammern
und der Lungen- und Hauptschlagader gemessen. Dann
wird mithilfe von Kontrastmitteldarstellungen unter-
sucht, ob eine Verengung oder ein undichter Herzklappen-
schluss der Pulmonalklappe vorliegt. Weiterhin werden
die GrofSenverhiltnisse im Bereich der Pulmonalklappe
und der Lungenschlagader unter Einbeziehung der Auf-
zweigungen in die linke und rechte Lungenschlagader
(Pulmonalarterien) dargestellt (Abbildung 5). Als nachs-
ter Schritt wird hiufig eine Ballondehnung (Dilatation)
im Bereich der Pulmonalklappe durchgefiithrt, um ein-
schitzen zu konnen, wie weit sich die erkrankte Pulmo-
nalklappe aufdehnen lasst. Gleichzeitig werden dazu die
Herzkranzarterien sorgfiltig dargestellt, um die Lage-
beziehung zwischen den Herzkranzarterien und dem
moglichen Implantationsort fur die PPVI-Herzklappe
einschitzen zu konnen. Wird an jedem Kontrollpunkt
der Herzkatheteruntersuchung ,griines Licht* erteilt,
kann grundsitzlich ein herzkatheterbasierter Pulmonal-
klappenersatz durchgefithrt werden. Nun wird anhand
der vorliegenden Befunde individuell entschieden, welches

Abb. 4: Beim Herzkatheterverfahren wird ein grol3es Leistengefal}
angestochen und eine Schleuse, ein diinner biegsamer Schlauch,

eingefihrt. Uber diesen kénnen dann die bendtigten Materialien

bis ans Herz vorgeschoben werden.



Material fiir den PPVI-Herzklappenersatz am besten ge-
eignet ist. Die heute eingesetzten Verfahren zum herzka-
theterbasierten Pulmonalklappenersatz beinhalten Herz-
klappen, welche in sogenannte Stents eingendht sind; das
sind Drahtkorbchen, welche sich zusammenfalten und
tber einen flissigkeitsgefillten Ballon wieder aufdehnen
lassen, um den Stent an der gewtiinschten Stelle verankern
zu konnen. Diese Drahtgestelle werden im Regelfall tiber
die groflen Blutgefiafle in der Leistenregion bis ans Herz
vorgeschoben und an der gewtiinschten Stelle verankert.

Es gibt derzeit zwei zugelassene PPVI-Herzklappen, die
Melody-Klappe (Firma Medtronic; Abbildung 6 A und D)
und die Sapien-Klappe (Firma Edwards, Abbildung 6 B
und E). Diese beiden PPVI-Herzklappen unterscheiden sich
unter anderem in den verfigbaren Grofsen, wobei die Me-
lody-Klappe bis zu einem Klappendurchmesser von 22 mm
eingesetzt werden kann und die Sapien-Klappe bis zu ei-
nem Klappendurchmesser von 29 mm.

Eine weitere, neuartige PPVI-Herzklappe zur Behandlung
einer Pulmonalklappen-Undichtigkeit ist derzeit nicht
zugelassen und kann nur im Rahmen einer Zulassungs-
studie in wenigen Behandlungszentren innerhalb Europas
eingesetzt werden. Diese sogenannte VenusP-Klappe (Ab-
bildung 6 C und F) besteht ebenfalls aus einem metalli-
schen Drahtgestell, jedoch aus einer selbstexpandierbaren

Katheterbasierter Pulmonalklappenersatz

Metall-Legierung, bei welcher sich der Stent wie bei einer
Springfeder von alleine ausdehnt.

In den letzten Jahren hat sich herausgestellt, dass es bei
vielen Patienten von Vorteil ist, vor dem Einsetzen der
eigentlichen PPVI-Herzklappe noch einen weiteren Stent,
der keine Klappe trigt, einzusetzen. Dieses sogenannte
»Prestenting“-Verfahren fuhrt zu einer Stabilisierung der
PPVI-Klappe und kann somit das Implantationsergebnis
verbessern. Nachdem die PPVI-Herzklappe eingesetzt
wurde, wird zunichst sichergestellt, dass die Herzkranz-
gefifle nicht durch die eingesetzte PPVI-Herzklappe abge-
driickt wurden und eine ausreichende Durchblutung zei-
gen (Abbildung 6 A). Weiterhin werden nach Einbringen
der PPVI-Herzklappe nochmals mithilfe von Kathetern
Druckmessungen (Abbildung 7) und Kontrastmittelgaben
durchgefiihrt, um den Erfolg des Eingriffes tiberpriifen
zu konnen. In einigen Fillen ist es dann noch notwendig,
dass die PPVI-Herzklappe mit einem Hochdruckballon
nachgedehnt wird.

Was ist nach dem Eingriff zu beachten?

Nach der Herzkatheteruntersuchung werden alle Kathe-
ter und Schleusen entfernt und ein steriler Druckverband
wird in der Leistenregion fur etwa 24 bis 48 Stunden
angelegt, um eine Nachblutung zu verhindern. Immer

Abb. 5: Anatomische Darstellung der rechten Herzkammer (RV) sowie der Pulmonalklappe (Kreis) und der rechten und linken
Lungenschlagader (PA). Im linken Bild Darstellung mithilfe von Rontgenkontrastmittel im Herzkatheterlabor, im rechten Bild
Darstellung mithilfe der Magnetresonanztomographie (MRT).
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hiufiger werden auch neuartige Gefaflverschlusssysteme
verwendet, die das Risiko einer Nachblutung weiter ver-
ringern konnen. Bei einem komplikationslosen Eingriff
konnen die Patienten die Klinik nach etwa fiinf Tagen be-
reits wieder verlassen.

Nachdem die Patienten aus der Klinik nach Hause ent-
lassen wurden, sollten sie sich noch etwa zwei Wochen
lang korperlich schonen. AufSerdem wird empfohlen, dass
die Patienten zwei Wochen nach dem Eingriff nicht ba-
den oder schwimmen gehen, um die Wundheilung in der
Leistenregion nicht zu gefihrden. Ein Duschbad mit sorg-
faltigem Abtrocknen der Punktionsstelle ist jedoch beden-
kenlos durchfiihrbar.

Die meisten Zentren empfehlen die Durchfithrung einer
milden Blutverdiinnung mit Acetylsalicylsaure (ASS) zu-
mindest fiir einen mittelfristigen Zeitraum von sechs bis
zwolf Monaten. Da keine kontrollierten Studienergebnis-
se tiber die Notwendigkeit und Dauer einer blutverdiin-
nenden Therapie vorliegen, gibt es jedoch keine einheit-
lichen Leitlinien zu diesem Thema.

Patientinnen und Patienten mit angeborenen Herzfehlern
haben ein erhohtes Risiko fiir das Auftreten einer infek-
tiosen Herzinnenhautentziindung (Endokarditis). Dieses
Risiko ist auch nach dem Einsatz von PPVI-Herzklappen
vorhanden. Die Patienten sollten daher darauf achten,
dass mogliche Risikofaktoren fiir die Entwicklung einer
infektiosen Endokarditis vermieden werden. Es besteht
daher die Empfehlung, eine gute Mund- und Hauthygie-
ne einzuhalten. Nihere Informationen zur Endokarditis-
Prophylaxe finden sich im ,,Herzpass®, der den Patienten
bei der Entlassung nach Hause ausgehindigt werden soll-
te (siehe bitte ,, Ausweis fiir Endokarditis-Prophylaxe“ der
Deutschen Herzstiftung). Ein typisches Zeichen fiir das
Vorhandensein einer infektiosen Endokarditis ist das Auf-
treten von hohem Fieber. In den haufigsten Fillen stellt
sich dabei als Ursache fiir das Fieber eine andere Infek-
tionserkrankung wie beispielsweise ein Magen-Darm-
Infekt oder ein Infekt der oberen Atemwege heraus. In
seltenen Fillen besteht jedoch tatsichlich eine infektiose
Endokarditis und diese Erkrankung bedarf einer schnel-
len und intensiven Behandlung.

Abb. 6: Herzklappen flr das PPVI-Verfahren: Die Melody-Klappe (A und D) und die Sapien-Klappe (B und E) sind in Deutschland zu(?e-
lassen. Die VenusP-Klappe (C und F) wird derzeit nur in Studien verwendet. In der oberen Bildreihe sind die originalen Bilder aus der
Herzkatheteruntersuchung gezeigt. In der unteren Bildreihe wird das Verfahren der sogenannten Fusions-Bildgebung dargestellt; hierbei
kann bereits vor dem Herzkathetereingriff anhand von dreidimensionaler Bildgebung (Magnetresonanztomographie oder Computerto-
mographie) der optimale Ablageort fur die PPVI bestimmt werden (Kreismarkierungen) und dann mit den ,live”-Bilddaten der Herzkathe-
teruntersuchungen kombiniert werden. Mit diesem modernen Verfahren kann die Prazision des Eingriffes noch weiter erhéht werden.
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vor PPV

nach PPVI

— Aorta
— RV

Abb. 7: Druckmessungen vor und nach dem katheterbasierten
Herzklappenersatz bei einem Patienten mit hochgradiger Veren-
gungh(Stenose) der Pulmonalklappe. Links zeigen sich anndhernd
gleiche systolische Druckverhaltnisse im Bereich der rechten
Herzkammer (RV) und der Kérperschlagader (Aorta) als Ausdruck
der Druckbelastung der rechten Herzkammer durch die verengte
Pulmonalklappe. Rechts zeigt sich nach Einsatz der PPVI ein deut-
licher Abfall der Druckbelastung der rechten Herzkammer durch
die Beseitigung der Engstelle im Bereich der Pulmonalklappe, der
systolische Druck der rechten Herzkammer betragt nur noch etwa
ie Halfte des Drucks der Kdrperschlagader.

Wie lange ist die PPVI-Herzklappe haltbar?

Da der herzkatheterbasierte Pulmonalklappenersatz (PPVI)
erst seit etwas mehr als zehn Jahren durchgefithrt wird,
konnen nur eingeschrankte Aussagen tiber die langfristige
Haltbarkeit der PPVI-Herzklappen getroffen werden. Es
gilt aber als sehr wahrscheinlich, dass sich auch das Ma-
terial der PPVI-Herzklappen mit der Zeit abnutzen wird
und zu einer begrenzten Haltbarkeit fithrt, so wie es bei
den chirurgisch eingesetzten Pulmonalklappen der Fall
ist. Daher ist auch bei Patientinnen und Patienten nach
dem Einsatz einer PPVI-Herzklappe mit Folgeeingriffen
zu rechnen. Es ist daher wichtig, auch nach Einsatz einer
PPVI-Herzklappe regelmifsige Kontrolluntersuchungen
beim EM AH-Spezialisten wahrzunehmen.

Anhand der derzeit verfligbaren wissenschaftlichen Daten-
lage ist es wahrscheinlich, dass die Patienten in den meisten
Fillen deutlich tiber funf Jahre mit der PPVI-Herzklappe
ohne weiteren Eingriff leben konnen. Welche Faktoren die
Haltbarkeit der PPVI-Herzklappen beeinflussen, ist bisher
nicht eindeutig geklirt. Es gibt aber Hinweise darauf, dass
das akut erzielte Ergebnis bei der eigentlichen PPVI-Herz-
klappenimplantation eine wichtige Rolle spielt. Lasst sich
bei der Implantation der PPVI-Herzklappe beispielsweise
eine bestehende Engstelle vollstindig beseitigen, so zeigt
sich insgesamt eine bessere Haltbarkeit der PPVI-Herz-
klappe im Vergleich zu den Patienten, bei denen die Eng-
stelle nicht vollstindig beseitigt werden konnte.

Katheterbasierter Pulmonalklappenersatz

Fazit

Eine gut funktionierende Pulmonalklappe ist
wichtig, um die Funktion der rechten Herz-
kammer (Ventrikel) auch mittel- und lang-
fristig zu erhalten und um dem Auftreten von
Symptomen entgegenwirken zu kdnnen. Bei
der Behandlung spielt der herzkatheterbasier-
te Pulmonalklappenersatz (PPVI) eine immer
grolier werdende Rolle. Er kommt im Regelfall
ohne eine Vollnarkose aus und die Patien-
tinnen und Patienten kdnnen nach etwa funf
bis sieben Tagen das Krankenhaus verlassen.
Eine sehr gute Nachsorge mit regelmaligen
Kontrolluntersuchungen beim EMAH-Spezia-
listen ist notwendig, um das erzielte Ergebnis
auch mittel- und langfristig beibehalten zu
konnen. Bezuglich der Notwendigkeit der Ein-
nahme einer blutverdiinnenden Medikation
besteht derzeit keine eindeutige Empfehlung,
jedoch wird in den meisten Zentren fur min-
destens sechs bis zwolf Monate eine milde
blutverdinnende Therapie mittels Acetylsali-
cylsaure (ASS) empfohlen.

Mehrere Studien haben gezeigt, dass die
Lebensqualitat und die klinische Belastbarkeit
nach dem Einsatz einer herzkatheterbasierten
Pulmonalklappe (PPVI) verbessert werden.
Der wesentliche Zusatznutzen dieser Techno-
logie besteht jedoch in der Tatsache, dass die
Patientinnen und Patienten vermutlich insge-
samt weniger offene herzchirurgische Eingrif-
fe im Laufe ihres Lebens bendtigen werden.

Patientinnen und Patienten ohne kunstliche
biologische Herzklappe eignen sich mit der
derzeitig verfugbaren Technologie nur in
Ausnahmefallen fur eine PPVI, da die GrolRen-
verhaltnisse und die Dehnbarkeit des Gewe-
bes im Pulmonalklappenbereich eine sichere
Verankerung erschweren oder gar unmoglich
machen. Zukunftige Entwicklungen in dem
schnell wachsenden Feld der herzkatheterba-
sierten Herzklappentechnologie konnten aber
auch dieser Patientengruppe die Moglichkeit
fur einen herzkatheterbasierten Pulmonal-
klappenersatz bieten.
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,Durch meinen Herzklappenersatz ist mein Leben fast
normal. Ich habe eine Freundin und treibe aktiven Sport
wie Radfahren und Surfen. “




Herzklappenersatz

Leben nach Herzklappenersatz bei

angeborenen Herzfehlern

Prof. Dr. Ingo Dahnert, Universitatsklinik fur Kinderkardiologie und EMAH-Zentrum, Herzzentrum Leipzig

Welche Herzklappen gibt es und was sind
ihre Aufgaben?

Das Herz und seine vier Herzklappen
Das Herz verfiigt normalerweise tiber vier Herzklappen.
Diese arbeiten als Ventile, die dafiir sorgen, dass das Blut
bei der Fillung und Entleerung der vier Herzkammern
nur in die richtige Richtung und nicht wieder zuriick-
fliefSt. Sie befinden sich zwischen den Herzvorhofen und
den Herzkammern sowie zwischen den Herzkammern
und den Hauptschlagadern und sind unterschiedlich auf-
gebaut (Abbildung 1). Hier sollen zunichst die normalen
Verhiltnisse beschrieben werden, bei manchen angebore-
nen Herzfehlern kann es viel komplizierter sein.

Das Herz besteht aus vier durch Herzmuskel gebildeten
Hohlen: zwei Vorhofen (RA, LA) und zwei Hauptkam-
mern (RV, LV). Rechter Vorhof und rechte Kammer pum-
pen das sauerstoffarme und kohlendioxidbeladene Blut,
das durch die Hohlvenen (Blutadern, VCS, VCI) aus dem
Korper zuriickkehrt, in die Lungenschlagadern (Pulmo-
nalarterien, PA). Diese verteilen es in die Lungen, wo es
Sauerstoff aufnimmt und Kohlendioxid abgibt. Das aus
der Lunge tiber die Lungenblutadern (Pulmonalvenen,
PV) zuriickkehrende, sauerstoffreiche Blut wird von lin-
kem Vorhof (LA) und linker Kammer (LV) in die Kérper-
hauptschlagader (Aorta, AO) gepumpt. Von dort verteilt

es sich uiber die Arterien (Schlagadern) in alle Organe des
Korpers, wo es den Sauerstoff an das Gewebe abgibt und

schlieflich in die Korpervenen zuriickfliefst. 1 Trikuspidalklappe PA Pulmonalarterie

(Lungenschlagader)
2 Pulmonalklappe

Die Trikuspidalklappe (,,dreizipflige Klappe“) ist eine ) RA rechter Vorhof
Segelklappe und befindet sich zwischen dem rechten Vor- 3 Mitralklappe RV rechter Ventrikel
hof und der rechten Herzkammer (1). Sie besteht aus drei 4 Aortenklappe (Kammer)

grofsen Segeln, die tiber zahlreiche Sehnenfiden mit Mus- I-|\_|O Aortah ead LA linker Vorhof
kelbtindeln der rechten Herzkammer verbunden sind. (Hauptschlagader) LV linker Ventrikel
Wahrend der Fillungsphase (Diastole) o6ffnet sich die Abb. 1 emirs?)

Trikuspidalklappe weit fiir das aus dem Korper zuriick-

31



Diagnostik- und Therapiemoglichkeiten

Welche Herzklappenerkrankungen
gibt es?

Herzklappen kénnen undicht sein und
nicht (mehr) richtig schlieBen, sodass
Blut entgegen der normalen Flussrich-
tung zurlckstrémt, obwohl sie geschlos-
sen sind. Diese Fehlfunktion nennt man
Insuffizienz. Sie fUhrt zu einem ver-
mehrten Energieverbrauch und einer
Fehlbelastung des Herzmuskels, weil
das zurlckstrémende Blut wahrend der
nachsten Herzaktion erneut vorwarts
gepumpt werden muss und im Ergebnis
sinnlos hin- und herpendelt (Pendel-
volumen). Es kommt zu einer Ver-
groBerung der Rdume vor und hinter
der betroffenen Klappe und zu einem
Druckanstieg vor und einem Druckabfall
hinter der geschlossenen Klappe.

Herzklappen kénnen verengt sein und
nicht (mehr) richtig 6ffnen, sodass sie
einen Stromungswiderstand fur das hin-
durchgepumpte Blut darstellen. Diese
Fehlfunktion nennt man Stenose. Sie
fuhrt zu einem vermehrten Energiever-
brauch und einer Fehlbelastung des
Herzmuskels, weil das Blut mit hoherer
Kraft durch die Klappe gepresst werden
muss. Es kommt zundchst zu einer Ver-
dickung des Herzmuskels und zu einem
héheren Druck vor und hinter der
geoffneten Herzklappe (Druckgradient).
Wenn der Herzmuskel nicht mehr in der
Lage ist, den erh6hten Druck aufzubrin-
gen, kommt es zu einer Erweiterung des
Raumes vor der betroffenen Klappe.

Klappeninsuffizienz und Klappensteno-
se kénnen auch gleichzeitig vorliegen,
man spricht dann von einem kombi-
nierten Herzklappenfehler. Es kénnen
mehrere Klappen betroffen sein. Im Er-
gebnis entwickelt sich eine Herzschwa-
che (Herzinsuffizienz), die dadurch
gekennzeichnet ist, dass das Herz
(zunachst unter Belastung und spater
auch in Ruhe) nicht mehr in der Lage
ist, den zur Versorgung der Organe er-
forderlichen Blutfluss zu gewahrleisten.
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stromende, sauerstoffarme Blut, das sich im rechten Vorhof
gesammelt hat, und lasst es in die rechte Herzkammer ein.
Wahrend der Austreibungsphase (Systole) schliefst sich die
Trikuspidalklappe und verhindert, dass dieses Blut in den
rechten Vorhof und die Hohlvenen zuriickgedriickt wird,
wihrend sich die rechte Herzkammer zusammenzieht. Die
Trikuspidalklappe arbeitet aktiv und passiv: Sehnenfiden
und Muskelbiindel verstellen die Segel aktiv und verhindern
deren Durchschlagen; Blutstrom und Druckunterschiede
sorgen fiir weite Offnung bzw. vollstindigen Verschluss.

Die Pulmonalklappe (,,Lungenklappe®) ist eine Taschen-
klappe und befindet sich zwischen der rechten Herzkam-
mer und der Lungenschlagader (2 auf Abbildung Seite
37). Sie besteht aus drei Taschen, die sich wihrend der
Austreibungsphase flach der Gefifswand anlegen und das
Blut ohne Widerstand aus der rechten Herzkammer in die
Lungenschlagader fliefSen lassen. Dabei wird die elastische
Lungenschlagader aufgedehnt. Am Ende der Fillungspha-
se schliefSt sich die Klappe, wenn der Druck in der rechten
Herzkammer abnimmt. Sie bleibt wihrend der Fullungs-
phase geschlossen und verhindert, dass das Blut aus der
sich wieder elastisch zusammenziehenden Lungenschlag-
ader in die rechte Herzkammer zurtickstromt. Die Pulmo-
nalklappe arbeitet passiv, Offnen und Schlieflen werden
durch Blutstrom und Druckunterschiede bewirkt.

Die Mitralklappe (Mitra = zweispitzige Bischofsmiitze) ist
eine Segelklappe und befindet sich zwischen dem linken
Vorhof und der linken Herzkammer (3 auf Abbildung Seite
37). Sie besteht aus zwei grofSen Segeln, die iiber Sehnenfa-
den mit zwei fingerféormigen Muskelbiindeln (Papillarmus-
keln) in der linken Herzkammer verbunden sind. Wahrend
der Fiillungsphase offnet sich die Mitralklappe weit fur
das aus der Lunge einstromende, sauerstoffreiche Blut, das
sich im linken Vorhof gesammelt hat, und lasst es in die
linke Herzkammer ein. Wihrend der Austreibungsphase
(Systole) schliefit sich die Mitralklappe und verhindert,
dass dieses Blut in den linken Vorhof und die Lungenvenen
zuriickgedriickt wird, wihrend sich die linke Herzkam-
mer zusammenzieht. Die Mitralklappe arbeitet aktiv und
passiv: Sehnenfiden und Papillarmuskeln verstellen die Se-
gel aktiv und verhindern deren Durchschlagen; Blutstrom
und Druckunterschiede sorgen fiir weite Offnung bzw.
vollstindigen Verschluss.

Die Aortenklappe (,,Korperschlagaderklappe®) ist eine Ta-
schenklappe und befindet sich zwischen der linken Herz-
kammer und der Korperhauptschlagader (4 auf Abbildung
Seite 37). Sie besteht aus drei Taschen, die sich wihrend
der Austreibungsphase flach der Gefifiwand anlegen und



das Blut ohne Widerstand aus der linken Herzkammer in
die Korperhauptschlagader (Aorta) fliefSen lassen. Dabei
wird die elastische Aorta aufgedehnt. Am Ende der Ful-
lungsphase schliefSst sich die Klappe, wenn der Druck in
der linken Herzkammer abnimmt. Sie bleibt wahrend der
Fullungsphase geschlossen und verhindert, dass das Blut
aus der sich wieder elastisch zusammenziehenden Aorta
in die linke Herzkammer zurtuckstromt. Die Aortenklap-
pe arbeitet passiv, Offnen und Schliefen werden durch
Blutstrom und Druckunterschiede bewirkt.

Die Herzklappen bilden sich

in der funften bis siebten
Schwangerschaftswoche her-
aus und offnen bzw. schliel3en
sich im Verlaufe eines langen
Menschenlebens mehr als
drei Milliarden Mal.

Alle vier Herzklappen sind Teile der Herzinnenhaut (En-
dokard). Sie bestehen aus einem zarten Geriist aus zwel
Bindegewebsschichten, das an der Herzwand in einen bin-
degewebigen Klappenring iibergeht und tiberall von einer
diinnen Schicht GefafSinnenhaut (Endothel) iberzogen ist.
Sie weisen keine eigenen BlutgefafSe auf.

Trikuspidal- und Pulmonalklappe arbeiten im Lungen-
kreislauf unter niedrigerem Druck als Mitral- und Aor-
tenklappe im Korperkreislauf.

Welche Ursachen fiihren zu Herzklappen-
erkrankungen?

Bei jungen Menschen in Europa und Nordamerika sind
Fehlbildungen der Klappen selbst sowie andere Fehlbil-
dungen des Herzens und des Gefaf$systems die haufigsten
Ursachen fiir Herzklappenerkrankungen.

Weltweit haufigste Ursachen fiir Herzklappenerkrankun-
gen sind allerdings entziindliche Erkrankungen, die unter
anderem die Herzinnenhaut (Endokard) betreffen und
deshalb als Endokarditis bezeichnet werden. AufSerhalb
Europas spielen iibertragbare Erkrankungen wie Schar-
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lach, Diphtherie und Mandelentziindung (Angina tonsil-
laris) als Ursache eines rheumatischen Fiebers eine sehr
grofse Rolle, hierzulande sind diese Klappenerkrankun-
gen aufgrund der guten medizinischen Versorgung sehr
selten geworden. Auch im Rahmen von rheumatischen
(Autoimmun-)Erkrankungen kann es zu entziindlichen
Herzklappenerkrankungen kommen.

Eine gefihrliche Sonderrolle spielen bakterielle Entziin-
dungen (bakterielle Endokarditis), die bei Patienten mit
bestimmten angeborenen Herzfehlern und postoperativen
Zustanden haufiger auftreten als bei herzgesunden Men-
schen. Bei ihnen kommt es nicht nur zu starken Zersto-
rungen der Herzklappen und des umgebenden Herzge-
webes, sondern es konnen sich zusatzlich keimbesiedelte
Gebilde an den Klappen bilden, die sich l16sen und durch
den Blutstrom in das Gehirn und andere Organe gelan-
gen, wo sie einen plotzlichen Gefifsverschluss mit Gewe-
beuntergang (Infarkt/Schlaganfall) und gleichzeitig eine
eitrige Entzindung (Abszess) verursachen konnen.

In Europa fiuhren hiufig hoher Blutdruck, Herzinfarkt,
Erweiterungen der Herzhohlen und Herzmuskelerkran-
kungen zu Herzklappenerkrankungen. Fortgeschrittene
Erkrankungen einer Klappe konnen dann die anderen
Klappen ebenfalls in Mitleidenschaft ziehen. SchliefSlich
treten in hoherem Alter hiufig Abnutzungserscheinun-
gen und Verkalkungen des Klappenapparates allein oder
in Kombination mit den bereits genannten Faktoren als
Ursachen von Klappenerkrankungen auf.

Welche Herzklappenerkrankungen gibt es im
Zusammenhang mit angeborenen Herzfehlern?

Im Zusammenhang mit angeborenen Herzfehlern gibt es
zahlreiche Herzklappenerkrankungen. Zum einen gibt es
zahlreiche angeborene Fehlbildungen bei jeder der Klap-
pen. Man unterscheidet dabei isolierte angeborene Fehl-
bildungen der Herzklappen von solchen, bei denen die
Verianderung der Herzklappen Teil einer komplexeren
Fehlbildung ist. Beispiele isolierter angeborener Herzklap-
penfehler sind die angeborene Pulmonalklappenstenose
und die angeborene Aortenklappenstenose. Ein Beispiel
komplexerer Fehlbildungen ist die Fallot’sche Tetralogie,
bei der nicht nur eine Pulmonalklappenstenose, sondern
auch Verengungen unterhalb der Klappe in der rechten
Herzkammer und oberhalb der Klappe in der Lungen-
schlagader vorliegen und immer gleichzeitig ein grofSer
Kammerscheidewanddefekt besteht.
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Ein anderes Beispiel ist der atrioventrikulidre Septumdefekt
(AV-Kanal, AVSD), bei dem nicht nur Defekte (Locher)
der Vorhof- und Kammerscheidewand vorhanden sind,
sondern anstelle von zwei Klappen zwischen Vorhofen
und Kammern nur eine gemeinsame Klappe angelegt ist.
Diese unterscheidet sich stark von normalen Herzklappen
und weist oft eine Insuffizienz auf. Erst bei der operativen
Korrektur ldsst der Herzchirurg zwei Klappen entstehen,
die man spater Trikuspidal- und Mitralklappe nennt.

Zum anderen gibt es angeborene Herzfehler, bei denen
eine Klappe an sich normal angelegt ist, aber durch die
krankhaften Kreislaufverhiltnisse iiberlastet oder anders
geschadigt wird, sodass sich frither oder spater sekundar
ein Klappenfehler entwickelt. So entsteht zum Beispiel bei
einer hochgradigen Pulmonalstenose durch die Druck-
belastung der rechten Herzkammer auch eine Trikuspi-
dalklappeninsuffizienz, bei einem persistierenden Ductus
arteriosus (vorgeburtlich notwendige, nach der Geburt
krankhafte Verbindung zwischen Korperschlagader und
Lungenschlagader) durch die Volumenbelastung der lin-
ken Herzkammer auch eine Mitralklappeninsuffizienz.
Manchmal findet dieser Prozess bereits vor der Geburt
statt, sodass man gar nicht sinnvoll unterscheiden kann,
ob es sich bei dem Klappenfehler um eine primire Fehlbil-
dung oder ein sekundares (erworbenes) Problem handelt.

Bei komplexen Herzfehlern kann die Erkrankung einer
Klappe auch daraus resultieren, dass andere Klappen
sowie ganze Herzhohlen nicht vollstindig angelegt sind
oder fehlen. So gibt es bei einigen Herzfehlern statt vier
nur drei Herzklappen (z. B. Pulmonalatresie mit Ventri-
kelseptumdefekt) oder gar nur zwei (z. B. hypoplastisches
Linksherzsyndrom).

Im Rahmen der chirurgischen oder katheterinterventio-
nellen Behandlung angeborener Herzfehler miissen oft
auch die Klappen selbst behandelt oder zumindest als
Zugangswege benutzt werden. Dabei bleiben Teile der
Fehlbildung bestehen und es entstehen neue Verinderun-
gen und Narben, die in der Folge (erneut) zu Klappen-
erkrankungen fithren konnen. Beispielsweise fithrt weder
die chirurgische Operation (Kommissurotomie) noch die
katheterinterventionelle Behandlung (Ballonvalvuloplas-
tie) einer angeborenen Aorten- oder Pulmonalstenose zu
einer gesunden Klappe, sondern sie verringert lediglich
das AusmafS der Verengung und hinterldsst gleichzeitig
eine gewisse Schlussunfahigkeit, sodass damit zu rechnen
ist, dass frither oder spiter erneut eine bedeutsame Klap-
penerkrankung auftritt.
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Wie werden Herzklappenerkrankungen im Rahmen
angeborener Herzfehler festgestellt?

Zunichst wird der Arzt die Beschwerden und Symptome
erfragen und das Ausmafd der Einschrankung der Leis-
tungsfihigkeit einschitzen. Sehr wichtig ist die korperli-
che Untersuchung. Bei fast allen Herzklappenerkrankun-
gen entstehen durch den Klappenfehler Verinderungen
der Herztone und Herzgerdusche, die beim Abhoren des
Herzens mit dem Stethoskop gehort werden konnen. Wei-
tere Hinweise sind tastbare Veranderungen der Wand des
Brustkorbs (Schwirren, veranderter Herzspitzenstof). Sel-
ten entwickelt sich eine Vorwélbung der Brustwand (Herz-
buckel). Auch Veranderungen der Herzfrequenz und der
Pulsqualitit konnen festgestellt werden. Trommelschlegel-
finger und Uhrglasnigel sind heute selten geworden. Bei
der Blutdruckmessung geben Veranderungen des oberen
(systolischen) und unteren (diastolischen) Wertes, beson-
ders aber ihre Differenz (Amplitude) Hinweise auf Herz-
klappenfehler. Das Elektrokardiogramm (EKG) ist nicht
sehr prazise, zeigt aber krankhafte Verinderungen der
Grofle von Herzhohlen, der Herzmuskelmasse, der Herz-
muskeldurchblutung und Storungen der elektrischen Er-
regungsausbreitung an. In der Thoraxrontgenaufnahme
erkennt man VergrofSerungen des Herzens und der herz-
nahen Gefifse sowie Veranderungen der Lungendurchblu-
tung und -beliiftung, die Riickschliisse zulassen. Mit einer
Ultraschalluntersuchung des Herzens (Echokardiographie)
konnen sowohl die Klappen selbst als auch die Herzhoh-
len und die durch sie hindurchfliefenden Blutstrome dar-
gestellt und vermessen werden. Wenn die Untersuchung
durch die Brustwand (transthorakal) nicht ausreichend ist,
hilft eine Untersuchung von der Speiseréhre aus (transoso-
phageal) weiter. Bei speziellen Fragestellungen, besonders
zur rechten Herzkammer, gibt eine Magnetresonanztomo-
graphie zusitzliche Auskiinfte. Computertomographien
und Herzkatheteruntersuchungen werden nur noch sel-
ten zur Diagnostik benotigt. Die Ergebnisse aller Unter-
suchungen werden sorgfaltig dokumentiert, damit sie im

Abb. 2: Aortenklappenprothesen: links eine mechanische Klappe
aus Metall, rechts eine biologische Klappe aus tierischem Peri-
kardgewebe (Gewebe aus dem Herzbeutel)



Verlauf mit Folgeuntersuchungen verglichen und Verande-
rungen festgestellt werden konnen.

Wie werden Herzklappenerkrankungen im Rahmen
angeborener Herzfehler behandelt?

Fir die Behandlung von Herzklappenerkrankungen im
Zusammenhang mit angeborenen Herzfehlern kommen
viele Behandlungsmoglichkeiten in Betracht. Wenig ausge-
prigte Klappenstenosen und -insuffizienzen werden vom
Herz-Kreislauf-System oft lange Zeit kompensiert und be-
dirfen deshalb lediglich einer regelmifSigen Beobachtung.
Sekundire Klappeninsuffizienzen aufgrund erweiterter
Herzhohlen bilden sich oft wieder zuriick, wenn es gelingt,
die Ursachen zu beseitigen. Ein Beispiel ist die Riickbil-
dung einer Mitralinsuffizienz nach Einleitung einer medi-
kamentosen Herzinsuffizienztherapie oder nach Beseiti-
gung einer linger dauernden Herzrhythmusstorung.

Hohergradige Klappenstenosen konnen entweder durch
perkutane Katheterinterventionen (z. B. Ballondilatation)
oder durch offene chirurgische Techniken erweitert wer-
den. Hohergradige Klappeninsuffizienzen, kombinierte
Klappenerkrankungen und Klappenbeteiligungen bei
komplexen Herzfehlern bedirfen in der Regel einer chir-
urgischen Therapie. Vorrangiges Ziel dabei ist immer eine
Rekonstruktion und Erhaltung der korpereigenen Klap-
pe, wenn dies moglich ist. Nur wenn feststeht, dass sich
damit kein funktionell ausreichendes Ergebnis erreichen
lasst, muss ein Klappenersatz erfolgen. Zwischen Erhal-
tung und Ersatz anzusiedelnde chirurgische Techniken
sind das Einbringen eines Ringes zur Stabilisierung des
Klappenapparates oder der Aufbau der Klappe mithilfe
von Gewebe oder Sehnenfiden (Chordae) aus Fremdma-
terial (Rekonstruktion). Neue perkutane katheterinter-
ventionelle Verfahren zur Behandlung von Mitral- und
Trikuspidalinsuffizienzen, mit denen die Klappenringe
gerafft (Band) oder die Klappensegel zusammengeklam-
mert (Clip) werden, sind fiir angeborene Herzerkrankun-
gen noch nicht etabliert und wahrscheinlich nur sehr sel-
ten geeignet.

Welche Méglichkeiten gibt es fiir einen
Herzklappenersatz?

Falls eine eigene Herzklappe nicht erhalten werden kann
oder bei einem komplexen angeborenen Herzfehler gar
nicht angelegt war, muss sie durch eine kiinstlich herge-
stellte Klappe ersetzt werden. Grundsitzlich unterschei-
det man mechanische Klappen von biologischen Klappen
(Abbildung 2). Bei mechanischen Klappen besteht der
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SchliefSapparat aus technischen Werkstoffen (Metall, Ke-
ramik, Karbon). Der Klappenapparat ist an einem Naht-
ring befestigt, mit dem die Klappe in der erforderlichen
Position befestigt werden kann. Bei biologischen Klap-
pen wird entweder die Taschenklappe eines verstorbe-
nen Menschen oder eines Tieres (z. B. Kalb) im Ganzen
genutzt oder aber der einer Taschenklappe nachgebaute
SchliefSapparat besteht aus speziell behandeltem organi-
schem Material, z. B. tierischem Perikard (Gewebe des
Herzbeutels). Klappen von Menschen nennt man Homo-
grafts, Klappen mit tierischem Ursprung nennt man Xe-
nografts. Biologische Klappen haben entweder ebenfalls
einen Befestigungsring oder befinden sich bereits in einem
Gefafsstiick, mit dem sie in ihrer Position verankert wer-
den. Eine Sonderform des biologischen Klappenersatzes
ist die Ross-Operation fiir Aortenklappenerkrankungen,
bei der die korpereigene Pulmonalklappe entnommen und
wie ein Transplantat (Autograft) in Aortenposition ein-
gesetzt und anschlieSend die Pulmonalklappe durch ein
Xenograft ersetzt wird.

Konventionell erfolgt ein Herzklappenersatz offen chir-
urgisch unter Einsatz der Herz-Lungen-Maschine. Seit
einigen Jahren ist in ausgewihlten Fillen alternativ ein
perkutaner katheterinterventioneller Pulmonalklappener-
satz mit bestimmten biologischen Klappen moglich (siehe
Seite 30 ff.). Auch Fille der Ertiichtigung eines bereits vor-

Gut zu wissen!

Mit einer kunstlichen Herzklappe ist es beson-
ders wichtig, sich selbst gut zu beobachten und
sich beim Auftreten von Fieber, Infektionen,
Luftnot, Schwellungen der Beine, Herzrasen,
Blutungen oder anderen Beschwerden (instabi-
le Situation) unverzUglich einem Arzt vorzustel-
len. Selbstverstandlich sein sollten eine gesun-
de Lebensweise mit regelmaBiger korperlicher
Aktivitat und Sport im Rahmen der individuellen
Moglichkeiten sowie eine gute allgemeine
Korper- und insbesondere Zahnhygiene mit
regelmaliiger zahnarztlicher Prophylaxe. Alle be-
handelnden Arzte und Zahnarzte konnen durch
Vorlage des Endokarditis-Ausweises rasch uber
die vorliegende Situation informiert werden und
entsprechende Vorsichtsmalinahmen beach-
ten. Dazu gehort die prophylaktische Einnahme
eines Antibiotikums vor den im Ausweis aufge-
fUhrten Eingriffen.
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handenen biologischen Klappenersatzes durch katheterin-
terventionelle Implantation einer Klappe ,,in die Klappe*
sind beschrieben.

Mechanische und biologische Klappen haben verschiedene
Vor- und Nachteile. Allen Ersatzklappen gemeinsam ist,
dass sie nach Implantation im Kindesalter nicht mitwach-
sen, also frither oder spiter gegen grofSere ausgetauscht
werden miissen. Erste Berichte einzelner Zentren tiber die
Entwicklung sogenannter mitwachsender Klappen sind
noch nicht abschlielend beurteilbar. Ein wichtiger Risi-
kofaktor aller Ersatzklappen ist die erhohte Gefahr einer
bakteriellen Entzindung (Endokarditis-Risiko). Deshalb
erhalten alle Patienten mit kiinstlichen Herzklappen einen
sogenannten Endokarditis-Ausweis (Herzpass), in dem
auf die Notwendigkeit einer Antibiotikagabe zu bestimm-
(Endokarditis-Prophylaxe)
wird und fur den behandelnden Arzt oder Zahnarzt ent-

ten Anlissen hingewiesen

sprechende detaillierte Vorschliage aufgefithrt sind.

Das Thema sexueller Aktivitat
bleibt haufig ungefragt, ob-
wohl nicht selten Unsicherheit
und Bedenken bestehen.

Ein Vorteil mechanischer Klappen ist ihre technisch unbe-
grenzte Funktionstiichtigkeit, die unter Testbedingungen
mehr Offnungs- und Schliefvorginge erlaubt, als ein Men-
schenleben dauert. Ein Nachteil mechanischer Klappen
ist, dass sich an ihnen leicht Blutgerinnsel bilden koénnen.
Diese Gerinnsel konnten sowohl die Funktion der Klap-
pe beeintrachtigen als auch nach ihrer Ablosung Arterien
verstopfen und Infarkte oder Schlaganfille verursachen,
weshalb eine lebenslange Behandlung mit gerinnungs-
hemmenden Medikamenten (Antikoagulantien) erforder-
lich ist. Ein anderer, von manchen Menschen als Nachteil
empfundener Umstand ist, dass man ihre Bewegung in der
Umgebung als leises rhythmisches Klicken hort.

Im Gegensatz dazu benotigen biologische Klappen keine
oder nur kurzzeitig eine Behandlung mit Antikoagulantien
und bewegen sich unhorbar. Leider ist ihre Funktionsfa-
higkeit (mit Ausnahme des o. g. Autografts) dadurch zeit-
lich begrenzt, dass biologische Klappen ,altern®, das heifst
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verkalken, sich degenerativ verindern und dabei Veren-
gungen und/oder eine Schlussunfihigkeit entwickeln. Wie
schnell das geht, ist individuell sehr unterschiedlich. Allge-
mein kann man sagen, dass dieser Prozess bei Kindern und
jungen Menschen schneller voranschreitet als bei alteren.

Welche Klappe bei welchem Patienten eingesetzt werden
sollte, hiangt von vielen Einzelfaktoren ab und muss des-
halb immer ganz individuell entschieden werden, wobei
neben medizinischen Erwagungen auch personliche Pati-
entenwiinsche und die weiteren Lebensziele (Berufstitig-
keit, Freizeitgestaltung, Familienplanung) eine wichtige
Rolle spielen und berticksichtigt werden mussen.

Welche Einschréankungen und Risiken bestehen
nach einem Herzklappenersatz?

Zunichst einmal dient der Herzklappenersatz der Beseiti-
gung bzw. Milderung der vorher bestehenden Beschwer-
den und Symptome und fiihrt zu einer Verbesserung,
Okonomisierung und langfristigen Erhaltung der Herz-
Kreislauf-Funktionen. Den meisten Patienten wird es also
bereits kurze Zeit nach Operation und Abschluss der Hei-
lung spiirbar deutlich besser gehen als vor dem Eingriff.

Trotzdem gibt es einige Besonderheiten und Risiken zu
beachten. Wie nach jeder grofleren Operation sind re-
gelmifliige Kontrollen beim Hausarzt erforderlich, wo
korperliche Untersuchung, Blutdruckmessung, EKG und
Blutuntersuchungen (Blutbild, Entziindungswerte, bei
Antikoagulation Blutgerinnungswerte) erfolgen und ge-
gebenenfalls die medikamentose Einstellung angepasst
wird. Auflerdem sind in grofferen Abstinden regelmafsi-
ge kardiologische Untersuchungen erforderlich, bei denen
der Kardiologe die Funktion des Herzens einschlieSlich
der ersetzten Klappe(n) echokardiographisch beurteilen
und, falls notwendig, weitere Untersuchungen veranlas-
sen wird. Wenn der Kardiologe selbst kein EM AH-Spe-
zialist ist, sollte je nach Grunderkrankung und Befunden
zusitzlich alle ein oder zwei Jahre die Vorstellung in ei-
nem EMAH-Zentrum erfolgen.

Beim Vorliegen eines zu hohen Blutdrucks (Hypertonie)
sollte der Blutdruck regelmifSig selbst gemessen und ge-
gebenenfalls in Absprache mit dem Arzt die Medikation
angepasst werden.

Wenn eine Antikoagulation erforderlich ist, sind die tagli-
che Einnahme eines blutgerinnungshemmenden Medika-
ments und eine regelmifSige Bestimmung der Blutgerin-



nungswerte beim Hausarzt oder besser durch Selbstbe-
stimmung (z. B. mittels CoaguChek) erforderlich. Der
Messwert (Quick, INR) zeigt an, wie stark die Blutgerin-
nung herabgesetzt bzw. verlangsamt ist. Uber diesen Wert
wird gesteuert, welche Medikamentendosis als nichstes
eingenommen werden muss. So kann der arztlich vorge-
gebene Zielkorridor eingehalten werden, was einerseits
zuverldssig eine Gerinnselbildung (Klappenthrombose)
verhindert und andererseits Blutungskomplikationen vor-
beugt. Korperliche Aktivitat und Sport sind unter einer
gut eingestellten Antikoagulation ohne hoheres Risiko
moglich, lediglich verletzungstriachtige Sportarten und
Hobbys sowie Situationen mit Sturzgefahr sollten unbe-
dingt gemieden werden.

Das Thema sexueller Aktivitat bleibt haufig ungefragt, ob-
wohl nicht selten Unsicherheit und Bedenken bestehen. In
medizinischer Hinsicht stellt Sex eine leichte bis mittlere
korperliche Belastung dar, gegen die nichts spricht, wenn
eine stabile kardiovaskuldre Situation mit guter oder ma-
Big eingeschriankter Belastbarkeit besteht. In aller Regel
stellt ein Herzklappenersatz fiir Patienten mit angebore-
nen Herzfehlern nach Abschluss der Heilungsphase in
dieser Hinsicht kein zusitzliches Risiko dar. In Zweifels-
fallen erlaubt das Ergebnis der unten genannten standar-
disierten Belastungsuntersuchung dazu ebenso eine Aus-
sage wie zum Sport. Vorsicht ist allerdings geboten, wenn
sich die Belastbarkeit allgemein verschlechtert (instabile
Situation) oder Beschwerden wihrend der sexuellen Akti-
vitdt auftreten. Beides sollte Anlass fiir eine baldige kar-
diologische Untersuchung zur Suche nach den Ursachen
sein. Arztlichen Rat sollte man auch suchen, wenn man
den Verdacht hat, dass sich verordnete Medikamente ne-
gativ auf die Sexualitdt auswirken; diese Medikamente
sollte man auf keinen Fall eigenmichtig absetzen.

Eine besondere Situation besteht fiir Frauen im gebarfa-
higen Alter, die orale Verhiitungsmittel (Pille) einnehmen
und bei denen nach dem Herzklappenersatz eine Anti-
koagulation notwendig wird. Hier ist eine individuelle
Beratung zur gleichzeitigen ausreichenden Antikoagula-
tion und sicheren Verhiitung erforderlich, weil sich ge-
rinnungshemmende Medikamente und Pille gegenseitig
beeinflussen kénnen.

Bei Kinderwunsch oder Schwangerschaft unter oraler
Antikoagulation ist eine moglichst frithzeitige individuel-
le Beratung unverzichtbar. Ohne Planung kommen zu den
moglichen Risiken aufgrund des angeborenen Herzfehlers
noch die Gefahren einer instabilen Antikoagulation (Ri-
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siko sowohl fiir Blutung als auch fur Thrombose) hinzu
und die zur Antikoagulation eingesetzten Medikamente
konnen den Fetus dauerhaft schidigen. Hingegen konnen
bei geeigneten Voraussetzungen, sorgfiltiger Planung und
individueller Betreuung die Risiken fiir Schwangere und
Kind auch mit kiinstlicher Herzklappe und Antikoagula-
tion zwar nicht vollig ausgeschaltet, aber doch deutlich
verringert werden.

Wie ist die Belastbarkeit nach einem
Herzklappenersatz?

In aller Regel ist die Belastbarkeit nach einem Herzklap-
penersatz besser als vorher. In der ersten Zeit (drei Wo-
chen bei perkutanem, drei Monate nach offenem Klap-
penersatz) sollte man sich noch vorsichtig verhalten und
starke Belastungen (iiber 1 Watt/kg Korpergewicht) sowie
schweres Heben und Tragen (Gewichte iiber 10 kg) ver-
meiden. Nach operativen Eingriffen kann eine Anschluss-
heilbehandlung dabei helfen, schneller und unter medizi-
nischer Aufsicht mobil und aktiv zu werden. Im Anschluss
hiangt die individuelle Belastbarkeit in aller Regel nicht
mehr direkt mit dem erfolgten Herzklappenersatz zu-
sammen, sondern richtet sich nach dem Gesamtbefund
der Herzfunktion einschlieSlich Vorschiadigungen, Rest-
befunden und Herzrhythmus sowie eventuell bestehenden
Begleiterkrankungen. Es kann dann sinnvoll sein, die Be-
lastbarkeit mit einem standardisierten Testverfahren zu
messen (6-Minuten-Gehtest, Fahrradergometer, Spiroer-
gometer). Mit dem behandelnden Kardiologen ist indivi-
duell abzusprechen, ob und welche Grenzen eingehalten
werden missen oder ob sogar ein Trainingsprogramm
sinnvoll sein kann. Ganz allgemein gilt: Sportliche Aktivi-
tat ist fiir die Gesundheit und das Wohlbefinden besser als
korperliche Schonung. Dynamische Belastung (Wandern,
Radfahren, Joggen, Ballspiele) ist glinstiger als statische
(Bankdrucken, Gewichtheben,
ning). Eine Belastung, wihrend der man sich noch in gan-

Belastung Hanteltrai-
zen Sitzen unterhalten kann, fiihrt nicht zur Uberlastung.
Solche Faustregeln ersetzen jedoch keinesfalls die indivi-
duelle Beratung.

Wie lange hélt eine ersetzte Herzklappe
und was passiert dann?

Hier ist einerseits zwischen dem Ersatz im Kindes- und
im Erwachsenenalter und andererseits zwischen mechani-
schen und biologischen Klappen zu unterscheiden. Im Kin-
desalter ersetzte Klappen miissen unabhingig von ihrem
Funktionszustand regelhaft dann ausgetauscht werden,
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Darf man nach einem
Herzklappenersatz verreisen?

Fur Reisen ergeben sich flr Patienten mit
angeborenen Herzerkrankungen nach
Abschluss der Heilungsphase nach einem
Herzklappenersatz keine grundsatzlich
neuen Aspekte. Reisen innerhalb Deutsch-
lands stol3en auf keine Bedenken.

Vor innereuropaischen Auslandsreisen
sollten auf jeden Fall Blutdruck, Herzrhyth-
mus und gegebenenfalls die Antikoagula-
tion stabil eingestellt sein und es sollten
keine ungeklarten Beschwerden bestehen.
Flugreisen von bis zu vier Stunden Dauer
mit modernen Verkehrsflugzeugen stellen
in der Regel kein Problem dar. Natur-

lich bendtigt man einen fur den ganzen
Urlaubszeitraum ausreichenden Vorrat der
taglich einzunehmenden Medikamente.
Ansonsten stehen organisatorische Aspek-
te im Vordergrund: Fur den Fall der Falle
sollte man eine zuverlassige Auslandskran-
ken- und Ruckholversicherung haben und
zur Information fremder Arzte eine Kopie
des letzten Arztbriefs, den Endokarditis-
Ausweis und gegebenenfalls den Antiko-
agulationsausweis mit sich fuhren.

Vor interkontinentalen Reisen und Fligen
mit einer langeren Dauer als vier Stunden
sollte man facharztliche Beratung einho-
len, ebenso bei Reisen mit Aufenthalten
in Hohenlagen oberhalb von 2500 m uber
dem Meeresspiegel. Wahrend des Flu-
ges ist auf die Vermeidung von langeren
Zwangshaltungen zu achten. Es gibt gute
Tipps fur koérperliche Bewegung und Gym-
nastik zur Thromboseprophylaxe auch
wahrend des Fluges. Dazu gehort auch
eine reichliche nichtalkoholische Flussig-
keitszufuhr. Die Einnahme der verordne-
ten Medikamente muss auch im Urlaub
und trotz Zeitverschiebung fortgesetzt
werden. Vorab zu bedenken sind nicht
zuletzt sprachliche Verstandigung, allge-
meine hygienische Situation sowie Erreich-
barkeit und Qualitat der medizinischen
Versorgung im Reiseland.

1

wenn sie durch das Wachstum des Kindes zu klein und
damit zu eng geworden sind. Der erneute Klappenersatz
mit einer Klappe in Erwachsenengrofle muss in der Regel
offen operativ durchgefithrt werden, wobei der Zeitpunkt
langfristig geplant werden kann (elektive Operation).

Mechanische Klappen in ErwachsenengrofSe halten bei gut
eingestellter Antikoagulation und erfolgreicher Infektions-
prophylaxe prinzipiell ein Leben lang. Die haufigsten Griin-
de fir ihren Austausch sind eine Klappenthrombose oder
eine Infektion der Klappe. Beide Zustande stellen Notfalle
dar, die sich nur selten durch einen (immer stationiren)
medikamentosen Behandlungsversuch beheben lassen und
(fast) immer einen akuten erneuten offen operativen Klap-
penersatz unter erhohtem Risiko erfordern.

Biologische Klappen haben prinzipiell eine begrenzte Halt-
barkeit. Als Faustregel werden circa 15 Jahre angegeben,
wobei die individuelle Schwankungsbreite sehr grofS ist.
Die Alterung verlauft im Kindes- und Jugendalter schnel-
ler als bei dlteren Menschen. Auch die Auswirkungen der
Alterung (Verengung und/oder Schlussunfihigkeit) unter-
scheiden sich dadurch, ob sie zuerst oder stirker die Ta-
schen oder die Winde betreffen, in welcher Position sich
die ersetzte Klappe befindet und iiber welche Kompensa-
tionsmoglichkeiten das Herz-Kreislauf-System noch ver-
fugt. Die Notwendigkeit eines erneuten Klappenersatzes
kiindigt sich in der Regel langfristig an, der Eingriff kann
elektiv geplant werden. Traditionell erfolgte er offen chi-
rurgisch, kann heute jedoch in geeigneten Fallen vielfach
auch perkutan katheterinterventionell erfolgen (siehe Sei-
te 30 ff.). Anders ist es, wenn eine Infektion der Klappe
auftritt. Diese stellt immer einen Notfall dar. Ein (immer
stationdrer) medikamentoser Behandlungsversuch kann
zwar erfolgen, oft wird aber auch ein erneuter offen ope-
rativer Klappenersatz erforderlich werden. Nur in Fallen,
in denen die Infektion medikamentos ausgeheilt werden
kann, kommt unter Umstanden danach auch ein elektiver
perkutaner katheterinterventioneller Re-Klappenersatz in
Betracht, wobei noch zu wenig Daten dariiber vorliegen,
ob ein solches Vorgehen ein Risiko fiir ein erneutes Auf-
flammen der Infektion darstellt.
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Erkrankung des LungengefaBBbettes bei EMAH verstehen:

Pathophysiologie als Grundlage der Behandlung

Prof. Dr. Christian Apitz, Sektion Kinderkardiologie, Universitatsklinik fur Kinder- und

Jugendmedizin Ulm

Prof. Dr. Dr. Harald Kaemmerer, Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Minchen

Im Langzeitverlauf kann bei angeborenen Herzfehlern
(AHF) als Folge einer durch den Herzfehler ausgelosten
Erkrankung des LungengefafSbettes eine Druckerhohung
im kleinen Kreislauf (pulmonalarterielle Hypertension,
PAH) entstehen. Die pulmonalarterielle Hypertension
bei angeborenem Herzfehler (PAH-AHF) fithrt zu einer
Druckbelastung der rechten Herzkammer und zu einer
daraus resultierenden Hypertrophie des rechtsventrikula-
ren Myokards. Hierdurch konnen eine rechtsventrikuldre
Funktionsstérung und ein Rechtsherzversagen resultie-
ren. Der rechte Ventrikel und seine Funktion sind daher
wichtige Determinanten fiir die Langzeitprognose der Pa-
tienten mit PAH-AHF.

In der Regel liegt bei Patienten mit PAH-AHF ein prima-
rer Links-Rechts-Shunt (Kurzschlussverbindung zwischen
kleinem und groflem Kreislauf) zugrunde. Durch den
gesteigerten Blutfluss durch die Lunge kommt es in den
Lungenarterien zu einem erhohten Scherstress und einer
vermehrten Wanddehnung, die wiederum zu einer endo-
thelialen Dysfunktion (Funktionsstorung der GefafSin-
nenhaut) und einem zunehmenden Umbau (Remodeling)
der Lungenarterien und -arteriolen fithrt. Als Folge hier-
von resultiert ein erhohter LungengefafSwiderstand. Diese
Verinderungen sind zunichst durch entsprechende Mafs-
nahmen umkehrbar, gehen im Verlauf bei fortbestehen-
dem Shuntfluss aber in einen irreversiblen Zustand tiber.
Die fortgeschrittenste Form der PAH-AHEF ist das Eisen-
menger-Syndrom, welches durch eine inoperable Shunt-

In Deutschland werden
jedes Jahr uber 7000 Kinder
mit einem angeborenen
Herzfehler (AHF) geboren.
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umkehr (der urspriingliche Blutfluss vom linken in das
rechte Herz verlauft jetzt umgekehrt: vom rechten in das
linke Herz) mit Zyanose charakterisiert ist.

Zusitzlich konnen aber auch pulmonale Erkrankungen
oder Pathologien der linksseitigen Herzstrukturen zum Re-
modeling der LungengefifSe beitragen. Die PAH bei AHF
reprasentiert daher eine heterogene Subgruppe der pulmo-
nalen Hypertonie (PH) mit unterschiedlicher, vom zugrun-
deliegenden Krankheitsbild abhingender Prognose und er-
fordert daher eine differenzierte Therapiestrategie. Vor dem
Einsatz einer PAH-Medikation muss bei der PAH-AHF je-
doch immer zunichst die Operabilitat gepriift werden.

Hintergrund und Haufigkeit

In Deutschland werden jedes Jahr tiber 7000 Kinder mit
einem angeborenen Herzfehler (AHF) geboren. Die Zahl
der Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler (EMAH)
nimmt kontinuierlich zu. Aufgrund der erheblichen Fort-
schritte bei Diagnose und Behandlung erreichen heute in
den westlichen Liandern mehr als 90 Prozent aller Kin-
der, die an AHF erkrankt sind, das Erwachsenenalter. In
Deutschland leben etwa 300 000 Patienten mit AHF in
allen Altersklassen, von denen wiederum etwa 180 000
inzwischen erwachsen sind.

Wie hoch der Gesamtanteil von Patienten ist, die im Rah-
men eines AHF eine durch den Herzfehler ausgeloste Er-
krankung des Lungengefif$bettes mit Druckerhohung im
kleinen Kreislauf (pulmonalarterielle Hypertension, PAH)
entwickeln, ist nicht genau bekannt. In einer grofSen ka-
nadischen Langzeitstudie (iiber 15 Jahre) zu AHF, in die
38 430 Patienten eingeschlossen waren, wiesen 5,8 Pro-
zent eine PAH auf. Im niederlindischen CONCOR-Re-
gister lag die Pravalenz der PAH bei 4,2 Prozent der 5970
eingeschlossenen Patienten. Bei 1 Prozent der Betroffenen



bestand eine durch pulmonalvaskulidre Widerstandserho-
hung bedingte Shuntumkehr mit Zyanose (Eisenmenger-
Syndrom). Von den 1824 Patienten in diesem Register, die
wegen eines Septumdefektes fiir eine PAH pradisponiert
waren, hatten 6,1 Prozent eine PAH (davon mehr als die
Hilfte ein Eisenmenger-Syndrom). Von den Patienten
mit verschlossenem Septumdefekt hatten 3 Prozent eine
PAH. Geht man davon aus, dass etwa 5-10 Prozent al-
ler Erwachsenen mit AHF im Laufe ihres Lebens eine
PAH entwickeln, so kann man in Deutschland mit bis zu
30 000 Patienten mit PAH-AHF rechnen, von denen bis
zu 20 000 im Erwachsenenalter sind. Interessanterweise
entwickelt sich bei Frauen im Rahmen eines AHF haufiger
eine PAH als bei Mannern, ein Phinomen, das man auch
von anderen Formen der PAH kennt.

Pathophysiologie der PAH-AHF

Fine PAH ist nach der neuesten Definition (Nizza 2018")
durch eine Erhohung des (invasiv gemessenen) pulmonal-
arteriellen Mitteldrucks auf iiber 20 mmHg und einen
Lungengefiflwiderstand ab 3 Wood-Einheiten definiert.
Die Diagnose basiert im Wesentlichen auf der Beurtei-
lung dieser himodynamischen Werte, und die klinische
Prisentation umfasst iiberwiegend Symptome der daraus
resultierenden Rechtsherzinsuffizienz.

Diesen Symptomen geht jedoch eine schrittweise voran-
schreitende Erkrankung der Lungenarterien und -arte-
riolen voraus, die Uber Jahre hinweg klinisch unbemerkt
verlaufen kann. Bei der Diagnosestellung ist die Arterio-
pathie hiufig bereits in ein irreversibles Stadium tiberge-
gangen, bei der eine gezielte PAH-Therapie nur noch das
Fortschreiten der Krankheit verlangsamen, die Krankheit
aber nicht mehr heilen kann.

Die PAH bei angeborenen Herzfehlern (PAH-AHF) weist
in pathophysiologischer Hinsicht besondere Merkmale
auf. Bei diesen Patienten wird die Arteriopathie in der Re-
gel durch einen erhohten pulmonalen Blutfluss getriggert,
verursacht durch einen Links-Rechts-Shunt aufgrund ei-
nes intra- oder extrakardialen Defekts.

Pathologischer Umbau (Remodeling) des
LungengefaRbettes bei PAH-AHF

Das normale Lungenarterien-GefifSsystem ist aufge-
baut wie ein Baum mit feinen Verastelungen, sodass der
Blutfluss zu den einzelnen Lungenblischen (Alveolen) in
gleichen MafSen zugeteilt wird. Ein nicht-restriktiver un-
gehinderter Links-Rechts-Shunt, wie bei einem groflen
Ventrikelseptumdefekt (Loch in der Herzkammerscheide-

Erkrankung des LungengefaBbettes

Remodeling

Frithes Stadium

Vasokonstriktion

Hypertrophie der
glatten Muskulatur

Intimale
Proliferation .
4

Ausgepragte Veranderung

Hypertrophie der
glatten Muskulatur

Adventitiale und
intimale Proliferation

Plexiforme
Lasionen

Abb. 1: Umbauvorgange an den Lungengefé[&en
bei PAH (modifiziert nach Gaine 2000?)
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wand), setzt den pulmonalarteriellen GefifSbaum einem
erhohten Blutfluss und Druck aus.

Die erhohte himodynamische Belastung irritiert den Blut-
fluss im pulmonalarteriellen GefafSbaum und fiihrt zu ei-
ner Hochregulierung von flussabhingigen Genen. Diese
wiederum 16sen Signale aus, die eine Funktionsstérung
der GefiafSinnenhaut verursachen. Verianderungen des
Aufbaus der Zelloberfliche und der Endothelzellen sind
eine der ersten sichtbaren strukturellen Verinderungen,
gefolgt von Neo-Muskularisierung der in der Regel nicht
muskularisierten azinaren Arterien und Media-Hypertro-
phie der priazinidren Arterien (unter Azinus versteht man
den Bereich in der Lunge am distalen Ende des Bronchial-
baumes unter Einbeziehung der Lungenblidschen, der so-
genannten Alveolen, in welchem der Sauerstoffaustausch
stattfindet). Die Media-Hypertrophie erhoht die Steifheit
der und verringert die physiologische Stromungsdamp-
fung der proximalen Lungenarterien.

Wenn der Blutfluss weiter gestort bleibt, entsteht das so-
genannte neointimale Remodeling (krankhafter Umbau
der GefifSinnenhaut), das pathohistologische Charakte-
ristikum fiir jede Form der progressiven PAH, was zur
zunehmenden Einengung und schliefSlich zum Verschluss
des GefifSlumens fiihrt.

Diese Veridnderungen der Arteriolen beeinflussen die
Struktur und Funktion des gesamten LungengefafSbaums.
Im Rahmen der PAH-AHF konnen diese Verdnderungen in
allen verschiedenen Auspragungen gefunden werden: vom
Beginn der Erkrankung und deren noch reversiblen Phase
im Sduglings- und im Kindesalter bis hin zur Entwicklung
zu einer fortgeschrittenen, irreversiblen Krankheit.

Einen wichtigen Einfluss auf die pathobiologischen Ver-
anderungen bei PAH hat dariiber hinaus das Ungleichge-
wicht von gefafsverengenden und gefiflerweiternden Subs-
tanzen. Dabei ist die PAH auf molekularer Ebene durch
einen Uberhang vasokonstriktiver (gefifiverengender)
Faktoren, wie etwa Endothelin-1, die Bildung von Wachs-
tumsfaktoren, entziindliche Mediatoren und Gerinnungs-
faktoren sowie von reaktiven Molekiilen (z. B. reaktiven
Sauerstoffspezies, ROS) gekennzeichnet.

Genetische Pradisposition
In der Pathogenese speziell der familidren Formen der
PAH spielen genetische Faktoren eine zentrale Rolle, ins-

besondere Mutationen bestimmter Rezeptoren des TGF
(Transforming Growth Factor) §3-Signalwegs. Auch bei
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PAH-AHF konnen diese Mutationen vereinzelt nach-
gewiesen werden. Verschiedene Mutationen des ,,Bone
Morphogenetic Protein Receptor 1I“ (BMPR2) kommen
bei etwa 75 Prozent der familiiren PAH-Patienten vor
und konnen auch bei circa 25 Prozent der sporadischen
PAH-Patienten nachgewiesen werden. Bei einigen PAH-
Patienten wurden auch andere Mutationen wie z. B. der
»Activin Receptor-Like Kinase 1“ (ALK-1) beschrieben.

Riickbildungsfahigkeit (Reversibilitat) der
LungengefdBveranderungen

Die frithzeitige Diagnose eines Shuntvitiums ermoglicht
die Erkennung einer PAH in einem frithen Stadium. Ein
rechtzeitiger Shunt-Verschluss kann die PAH-Entwick-
lung verhindern bzw. die bereits entstandene PAH wieder
rickbilden, d. h. zur kompletten Ausheilung der Lungen-
gefiflveranderungen fithren (Abbildung 2).

Der heilende Effekt des Shunt-Verschlusses scheint jedoch
ab einem bestimmten Punkt (,,Point of no return®) verlo-
ren zu gehen. Nach Uberschreiten dieses Grades kann sich
die PAH offensichtlich nicht mehr riickbilden und besteht
auch nach der Operation fort oder tritt Monate bis Jahre
nach der Operation wieder auf, dann sogar oftmals rasch
progressiv. Das frithzeitige Erkennen des Shuntvitiums bei
Patienten mit PAH-AHF vor Entstehung eines irreversib-
len Gefiafsumbaus ist daher entscheidend fiir die Moglich-
keit einer operativen Behandlung des Herzfehlers.

Die Beurteilung der potenziellen Riickbildungsfihig-
keit der Lungengefifiveranderungen ist daher wichtiger
Bestandteil der Therapieentscheidung bei Patienten mit
PAH-AHF und basiert hauptsichlich auf der klinischen
Beurteilung des Patienten und der invasiven Messung
im Herzkatheterlabor. Insbesondere die Interpretation
der hierbei erhaltenen himodynamischen Variablen er-
fordert viel Erfahrung. Die Bewertung der Reversibili-
tdt stitzt sich hierbei auf die Beurteilung verschiedener
klinischer Variablen (einschlieflich Alter, Art der PAH,
zentrale Zyanose bei Anstrengung, Polyglobulie, akzen-
tuierte pulmonale Komponente des zweiten Herztons,
assoziierte Begleiterkrankungen wie z. B. genetische oder
Chromosomenanomalien), Laborvariablen (einschlieflich
Hiamoglobin, Himatokrit) und die himodynamische Be-
urteilung durch Echokardiographie und Herzkatheterisie-
rung. Die Herzkatheteruntersuchung gilt in der Regel als
richtungsweisend fir die Beurteilung der Reversibilitit.



Rechter Ventrikel bei PAH-AHF

Eine PAH fithrt zu einer erhohten rechtsventrikuldren
Nachlast und einer adaptiven Hypertrophie des rechtsven-
trikularen Myokards. Die chronischen Anpassungsmecha-
nismen erlauben sogar unter Umstidnden die Entwicklung
von Blutdruckwerten im rechten Ventrikel wie im grofSen
Blutkreislauf. Ein Funktionsverlust eines chronisch druck-
belasteten rechten Ventrikels tritt dann ein, wenn die herz-
eigene Blutversorgung iiber die Herzkranzgefifle fir den
hypertrophierten und dilatierten Ventrikel nicht mehr aus-
reicht und zusitzlich die linksventrikulare Funktion nach-
lasst. Die durch chronische Druckbelastung bedingten
Verinderungen der Geometrie beider Herzkammern und
die Interaktion zwischen den Ventrikeln uiber das inter-
ventrikuldre Septum tragen zur Entwicklung der Rechts-
herzinsuffizienz bei. Durch die druckbedingte systolische
Abflachung des interventrikuliren Septums in Richtung
auf die linke Herzkammer kommt es zur diastolischen
Fuillungsstorung der linken Herzkammer.

Im Gegensatz zur idiopathischen PAH, bei der keine
Kurzschlussverbindung auf Herz- oder Gefifsebene be-
steht, kann bei Patienten mit PAH-AHF, insbesondere
bei Eisenmenger-Patienten, der Shunt-Defekt als Uber-
druckventil wirken, was im Einzelfall vor einer akuten
Rechtsherzdekompensation und der damit verbundenen
lebensbedrohlichen Synkope schiitzen kann. Dies geht al-
lerdings auf Kosten der arteriellen Sauerstoffsattigung, da
der Rechts-Links-Shunt zur Untersittigung des arteriellen
Blutes mit Sauerstoff fihrt.

Eisenmenger-Syndrom

Verallgemeinernd wird das Eisenmenger-Syndrom als
schwerste Form der PAH bei AHF angesehen. Beim Ei-
senmenger-Syndrom wechselt ein primarer Links-Rechts-
Shunt aufgrund eines pulmonalarteriellen Widerstandes,
der den systemischen Gefifiwiderstand iiberschreitet, zu
einem Rechts-Links-Shunt und verursacht als klinisches
Leitsymptom eine Zyanose. Mit welcher Haufigkeit Shunt-
vitien zu einer Eisenmenger-Reaktion fithren, ist abhin-
gig vom Patientenalter sowie von der Grofle und Lage des
Shunts (Venen-, Vorhof-, Ventrikel- oder arterielle Ebene).
Bei post-trikuspidalen Shuntvitien (Ventrikel- oder ar-
terielle Ebene) beginnt die pulmonale Gefiflerkrankung
schon im Sauglingsalter. Der unter physiologischen Be-
dingungen postnatal abfallende pulmonale GefifSwider-
stand und der Anstieg der pulmonalen Perfusion kann
durch einen zusitzlichen Links-Rechts-Shunt so beein-
flusst werden, dass die glatte LungengefifSmuskulatur

Erkrankung des LungengefaBbettes

nach der Geburt hypertrophiert bleibt und einer pulmo-
nalen Uberzirkulation entgegenwirkt. Patienten mit ven-
trikularen oder arteriellen Shunts (z. B. nicht-restriktiver
Ventrikelseptumdefekt, nicht-restriktiver persistierender
Ductus arteriosus) entwickeln meist innerhalb der ersten
zwei Lebensjahre ein Eisenmenger-Syndrom. Bei signifi-
kantem Shuntvitium in Assoziation mit einer Trisomie 21,
d. h. mit zusatzlicher genetischer Disposition zur PH, ist
mit einer Eisenmenger-Reaktion schon im Sauglingsalter
zu rechnen. Ziel ist es daher, vor allem himodynamisch
wirksame, nicht-drucktrennende Shuntvitien innerhalb
der ersten vier bis sechs Lebensmonate operativ oder in-
terventionell zu korrigieren. Patienten mit pra-trikuspida-
len Shunts entwickeln hingegen meist nur bei zusitzlicher
genetischer Disposition eine fixierte PAH, meist erst weit
nach dem zweiten Lebensjahrzehnt. Der Grund hierfir
ist, dass die Shuntmenge bei einer Kommunikation auf
Vorhofebene vom Verhiltnis zwischen links- und rechts-
ventrikuldarer Dehnbarkeit (Compliance) abhidngt und da-
durch limitiert ist.
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Entwicklung eines Eisenmenger-Syndroms

Links-rechts Shunt

Belastung der pulmonalen Strombahn (Volumen + Druck)

Endotheliale Dysfunktion und vaskuldres Remodeling
Proliferation der glatten Muskelzellen, Zunahme der extrazelluldren
Matrix, intravaskuldre Thrombose

Zunahme des Lungenwiderstands

Invertierter Shunt: Rechts-links

Zyanose (Eisenmenger-Syndrom)

Abb. 2: Pathophysiologie des Eisenmenger-Syndroms
(modifiziert nach Vongpatanasin et al. 1998)
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,Wichtig fUr mich sind ein geringes Stresslevel und ein
guter Blutdruck. Eine gesunde Lebensweise, Yoga und
Meditation unterstttzen mich dabei. “




Herzinsuffizienz

Herzinsuffizienz bei EMAH: Was ist anders

bei Diagnostik und Therapie?

Prof. Dr. Dr. Gerhard-Paul Diller und Prof. Dr. Helmut Baumgartner, Klinik fur Kardiologie IIl -
Angeborene Herzfehler (EMAH) und Klappenerkrankungen, Universitatsklinikum Munster

Die zunehmende Zahl und die natiirliche Alterung der
erwachsenen Patienten mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) fihrt auch zu einem erheblichen Anstieg der
EMAH-Patienten, die eine Herzinsuffizienz (Herzschwi-
che) entwickeln. Es ist bekannt, dass die Haufigkeit der
Herzinsuffizienz mit dem Alter deutlich zunimmt. Patien-
ten, die eine Herzinsuffizienz entwickeln, haben ein etwa
funffach erhohtes Risiko, frithzeitig zu versterben. Be-
sonders von Herzinsuffizienz betroffen sind Patienten mit
Einkammerherzen und Patienten mit sogenannten syste-
mischen rechten Ventrikeln (z. B. Transposition der gro-
BSen Gefifle nach Vorhofumkehroperation nach Mustard
oder Senning). Viele EMAH leiden unter eingeschrinkter
korperlicher Leistungsfihigkeit, Luftnot oder Wasserein-
lagerungen (Odeme).

Die Ursachen der Herzinsuf-
fizienz bei EMAH sind viel-
schichtig. Haufig ist die Pump-
funktion der Herzkammern
eingeschrankt.

Die Ursachen der Herzinsuffizienz bei EMAH sind viel-
schichtig. Haufig ist die Pumpfunktion der Herzkam-
mern eingeschrinkt (Abbildung 1). Dies kann primar
durch eine Schidigung der Herzmuskulatur oder sekun-
dar durch Klappenfehler, offene Defekte in den Herz-
scheidewinden (Shuntvitien) oder erhohte Widerstinde
im Kreislaufsystem bedingt sein. Bei EMAH muss stets
eine solche sekundire Ursache der Herzinsuffizienz zu-
verldssig ausgeschlossen werden. Deshalb sind Diagnose

und Behandlung durch spezialisierte Arzte und Kliniken,
die sowohl die erforderliche apparative Ausstattung wie
auch die Expertise auf diesem Gebiet besitzen, erforder-
lich. Meist ist bei EMAH, die sich erstmalig mit einer
Herzinsuffizienz vorstellen, neben den iiblichen Untersu-
chungen auch eine spezialisierte Ultraschalluntersuchung
der Herzens erforderlich, haufig gefolgt von GrofSgerate-
untersuchungen (z. B. Computertomographie oder Mag-
netresonanztomographie des Herzens) sowie Labor- und
Belastungsuntersuchungen. Je nach Befund kann es auch
notwendig sein, eine Herzkatheteruntersuchung zur
Klarung der Ursachen durchzufiihren. Sollten relevante
sekunddre Ursachen der Herzinsuffizienzsymptome ge-
funden werden, kann im Einzelfall eine interventionelle
oder chirurgische Behandlung diese zugrunde liegenden
Ursachen beseitigen und zur Beschwerdebesserung fiih-
ren. Zum Teil sind Herzinsuffizienzsymptome auch durch

Herzinsuffizienz

Gesundes Herz

. Das Blutvolumen, das von der rechten Herzkammer bei
einem Herzschlag in die Lungenschlagader gepumpt wird.

. Das Blutvolumen, das von der linken Herzkammer bei einem
Herzschlag in die Aorta (Kérperschlagader) gepumpt wird.

Abb. 1: In der rechten Darstellung pumpen die vergréRerten
Herzkammern nicht ausreichend Blut in den Kreislauf.
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Herzrhythmusstérungen bedingt, und auch diese miissen
zuverldssig ausgeschlossen und, wenn vorhanden, konse-
quent behandelt werden. Bei EMAH mit Herzinsuffizienz
ist weiterhin eine umfassende internistische Abklirung
zu empfehlen. Gelegentlich konnen Schilddriisenerkran-
kungen oder Blutarmut (Andmie) die Ursache der Herz-
insuffizienzsymptome sein. Als Folge der Herzinsuffizienz
kann es zudem zu Leber- und Nierenschiden kommen.
So konnen insbesondere Patienten mit Einkammerherzen
(z. B. nach Fontan-Operation) im Spatverlauf relevante
Leberschiden entwickeln, die einer umfassenden inter-
nistischen Untersuchung und Behandlung bediirfen. Vor
Einleitung einer Herzinsuffizienztherapie ist die Kenntnis
des zugrunde liegenden Herzfehlers und aller vorangegan-
genen Behandlungen unabdingbar.

Ubersicht iiber hiufig verwendete diagnostische
Verfahren

EKG

Die Herzstrombestimmung ist ein Standardverfahren der
Kardiologie und ist bei Verdacht auf Herzinsuffizienz im-
mer durchzufiihren. Bei besonderen Fragestellungen kann
auch eine Langzeit-EKG-Untersuchung (z. B. tiber 24 Stun-
den) niitzlich sein.

Ultraschalluntersuchung des Herzens
(Echokardiographie)

Diese ist bei allen EMAH mit Herzinsuffizienzsympto-
men erforderlich. Eine einfache Bestimmung der Links-
herzfunktion ist nicht ausreichend. Vielmehr muss die
Anatomie vollstindig geklart werden, Shunt-Verbindun-
gen missen erkannt und alle Herzklappen im Detail beur-
teilt werden. Bei Patienten mit komplexen Herzfehlern ist
es zudem wichtig, Spatkomplikationen nach chirurgischer
Therapie zu erkennen. Dies kann z. B. helfen Klappen-
fehler auszuschlieflen. Bei ausgewihlten Fragestellungen
ist auch der Einsatz von Kontrastmittel oder die Unter-
suchung unter Belastungsbedingungen notwendig. Insbe-
sondere bei speziellen Fragestellungen und bei Patienten
mit Vorhofscheidewanddefekten ist eine transosophagea-
le Echokardiographie (Ultraschalluntersuchung von der
Speiserohre aus) haufig erforderlich.

Rontgenuntersuchung

Obwohl die Rontgenuntersuchung an Bedeutung verloren
hat, ist es nach wie vor ein niitzliches Verfahren, um die
HerzgrofSe und insbesondere Verdnderungen der Lunge zu
beurteilen. Ein Rontgenbild der Brust identifiziert Lungen-
stauungen und Ergusse. Die Position und GrofSe des Her-
zens, die Grofle der Lungen- und Hauptschlagader werden
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ermittelt. Eine besondere Bedeutung kommt bei bestimm-
ten Fragestellungen auch der Computertomographie zu.

Kardiale Magnetresonanztomographie (MRT)

Die MRT-Untersuchung ist der Goldstandard fiir volu-
metrische Messungen, zur Bestimmung der Ventrikel-
funktion, der GefifSbeurteilung sowie zum Nachweis von
Narben im Herzmuskel (Myokardfibrose).

Herzkatheteruntersuchungen

Die Herzkatheteruntersuchung liefert detaillierte himo-
dynamische Daten (Fluss- und Druckdaten) zur Berech-
nung des pulmonalen Gefiflwiderstandes sowie vor der
Durchfiihrung interventioneller und operativer Maf$nah-
men. Weitere Einsatzmoglichkeiten sind die Beurteilung
der Herzfunktion (insbesondere diastolische Funktion),
der Druckgradienten und der Shunt-Quantifizierung. Eine
Darstellung der Herzkranzgefifse (Koronarangiographie)
und die Beurteilung von extrakardialen GefifSen wie z. B.
aortopulmonalen Kollateralen kann angezeigt sein.

Belastungsuntersuchung (Spiroergometrie)

und Lungenfunktionstest

Der kardiopulmonale Belastungstest ist ein wertvolles dia-
gnostisches Instrument und liefert Informationen zum Ri-
siko fiir spatere Komplikationen und zur Gesamtprogno-
se. Die korperliche Belastbarkeit ist bei EMAH insgesamt
haufig reduziert. Der erwartete maximale Sauerstoffver-
brauch unterscheidet sich bei verschiedenen Herzfehlern.
Es besteht jedoch eine gute Korrelation zwischen der kor-
perlichen Belastbarkeit und der Mortalitat.

Insbesondere EMAH mit Werten des maximalen Sauer-
stoffverbrauchs (VO2) unter 15 ml/min/kg haben eine
erhohte Sterblichkeit. Ein Lungenfunktionstest ist not-
wendig, um eine begleitende Lungenerkrankung nachzu-
weisen.

Laboruntersuchungen

Bei Verdacht auf Herzinsuffizienz sollte eine komplette
Laboruntersuchung, einschliefflich Blutbild, Nierenfunk-
tion, Leberfunktion, Eiweifs- und Albuminbestimmung,
Eisenstoffwechsel und Schilddriisenfunktion erfolgen.

Laboruntersuchungen konnen behandelbare Nebener-
krankungen identifizieren. Zudem haben Blutarmut (An-
amie), Nieren- und Leberfunktionsstorungen, Hypoalbu-
minamie, Hyponatriimie und Eisenmangel prognostische
Bedeutung. Die sogenannten natriuretischen Peptide ste-
hen im Zusammenhang mit der Schwere und Prognose
der Erkrankung bei Herzinsuffizienzpatienten mit erwor-



bener Herzerkrankung. Natriuretische Peptide (insbeson-
dere BNP und N'T-pro BNP) liefern aber auch bei angebo-
rener Herzerkrankung wichtige klinische Informationen
und sollten entsprechend routinemafSig bestimmt werden.

Therapie der Herzinsuffizienz

Sollte sich im Rahmen der Untersuchungen herausstellen,
dass die Herzfunktion eingeschrankt ist, kommt neben
einer medikamentosen Therapie auch der Einsatz speziel-
ler Schrittmacher und Herzunterstiitzungssysteme infra-
ge. Der Nutzen dieser MafSnahmen muss im Einzelfall, je
nach Herzfehler und Ursache der Herzinsuffizienz, ent-
schieden werden.

Zudem sollten unterstiitzende Mafinahmen wie Ein-
schrinkung der tiglichen Trinkmenge und korperliche
Schonung erwogen werden. Im Unterschied zu Patien-
ten mit erworbenen Herzfehlern ist der Stellenwert der
medikamentosen Herzinsuffizienztherapie bei EMAH
geringer. Dennoch werden diese Medikamente auch im
EMAH-Bereich eingesetzt. Bei Erhohung des Lungenge-
falwiderstandes sollte in der Regel eine spezifische The-
rapie mit Vasodilatatoren (Medikamente, die den Lun-
genwiderstand senken) eingeleitet werden. Diese Gruppe
von Medikamenten umfasst insbesondere Endothelin-
Rezeptor-Antagonisten, Phosphodiesterase-Hemmer und
Prostazyklin-Analoga. Zur Regulation des Fliissigkeits-
haushaltes und zur Vermeidung von Flussigkeitseinlage-
rung ist hdufig auch der Einsatz harntreibender Mittel
(Diuretika) erforderlich. Patienten sollten auch selbst in
regelmafligen Abstinden ihr Gewicht bestimmen und bei
Bedarf nach Riicksprache mit den behandelnden Arz-
ten eine Dosisanpassung der Diuretika vornehmen. Bei
Verschlechterung im Verlauf empfiehlt sich zudem eine
niedrige Hemmschwelle zu weiteren oder wiederholten
Untersuchungen, um neue Herz-Kreislauf-Komplikatio-
nen frithzeitig zu erkennen. Die Rehabilitation wird seit
Langerem bei Patienten mit erworbener Herzinsuffizienz
empfohlen. Tatsiachlich ist das tiberwachte Bewegungs-
training auch bei EMAH sicher und beglinstigt wahr-
scheinlich den Krankheitsverlauf positiv.

Sollte auch unter maximaler medikamentoser Therapie
keine stabile klinische Situation erreichbar sein, muss
frithzeitig die Moglichkeit eines mechanischen Herz-
unterstitzungssystems (sogenannter Ventricular Assist
Device, VAD) als Briickentherapie zur Herztransplan-
tation diskutiert werden. Bei hohem Risiko fiir einen
plotzlichen Herztod kommt auch der Einsatz eines im-
plantierbaren Kardioverter-Defibrillators (ICD-Aggregat)

Herzinsuffizienz

infrage. Dieses kann gegebenenfalls auch mit einer kardi-
alen Resynchronisationstherapie (CRT) kombiniert wer-
den, einer etablierten Behandlungsoption bei Patienten
mit elektromechanischer Dyssynchronie. Sollten alle die-
se Mafsnahmen nicht zum Erfolg fithren, muss bei hoch-
symptomatischen Patienten eine Herztransplantation er-
wogen werden. Die Ergebnisse der Herztransplantation
bei EMAH unterscheiden sich je nach Diagnose. In der
Regel sind die Ergebnisse an spezialisierten Zentren mit
entsprechender Expertise besser. Die Festlegung des op-
timalen Zeitpunkts der Herztransplantation ist nach wie
vor schwierig. Bei Patienten ohne entsprechende Optio-
nen sollte frithzeitig auch die Moglichkeit einer Palliativ-
behandlung angesprochen werden.

Fazit

Herzinsuffizienz ist ein zunehmendes Pro-
blem bei EMAH. Neben klassischen Symp-
tomen stellt die Herzinsuffizienz auch eine
lebensbedrohliche Komplikation in dieser
Patientengruppe dar. Obwohl es keine
grol3en klinischen Studien fur Herzinsuffi-
zienzmedikamente bei EMAH gibt, ist haufig
eine Therapie angezeigt. Vor Einleitung einer
solchen Therapie sollte eine eingehende
klinische, laborchemische und apparative
Abklarung erfolgen, um potenziell behebbare
andere Ursachen der Herzschwache auszu-
schlieBen. Bei Versagen der medikamento-
sen Therapie und ausgepragten Symptomen
ist eine fruhzeitige Therapie mit Herzunter-
sttzungssystemen sowie eine Listung zur
Herztransplantation zu erwagen. Zudem
profitieren EMAH von einer Anbindung an
entsprechend spezialisierte Zentren mit
Expertise bei angeborenen Herzfehlern und
Moglichkeiten der spezialisierten Herzinsuffi-
zienzbehandlung.
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,Mein Traum war Naturfotograf zu werden. Das viele
Reisen stellte immer ein Problem dar. Jetzt bin ich dank
meines EMAH-Spezialisten gut eingestellt und kann mit
Herzschrittmacher meinen Traum erfullen.”




Herzschrittmachertherapie

Herzschrittmachertherapie bei Erwachsenen

mit einem angeborenen Herzfehler

Dr. Matthias J. Miiller, PD Dr. David Backhoff, PD Dr. Heike Schneider,
PD Dr. Ulrich Krause, Prof. Dr. Thomas Paul, Klinik fur Padiatrische
Kardiologie und Intensivmedizin, Universitatsklinikum Gottingen

Die Herzschrittmachertherapie ist bei Patienten mit bra-
dykarden Herzrhythmusstorungen erforderlich. Hier-
unter versteht man Herzrhythmusstorungen mit einer
tempordr oder permanent abnorm verminderten Herz-
frequenz. Klinisch wichtigste Formen bradykarder Herz-
rhythmusstorungen sind die Schadigung oder der Ausfall
des normalen Impulsgebers, des Sinusknotens, das Brady-
kardie-Tachykardie-Syndrom (Ausfall des Sinusknotens
kombiniert mit Vorhoftachykardien) sowie der hochgra-
dige bzw. komplette atrioventrikulire Block (Storung der
Impulsiiberleitung von den Vorhofen auf die Kammern).
Die verminderte Herzfrequenz fiithrt durch die Minder-
durchblutung des Korpers zur Herzinsuffizienz, bei einer
Minderdurchblutung des Gehirns zu Schwindelgefiihl
oder zum plotzlichen Bewusstseinsverlust (Synkope). Es
besteht zudem ein deutlich erhohtes Risiko fir den plotz-
lichen Herztod.

issen!
Gut zu wissen! ~N

Durchfiihrung der Behandlung

Die Diagnostik von bradykarden Herzrhythmus-
storungen bei Erwachsenen mit einem an-
geborenen Herzfehler (EMAH) soll an Zentren
mit entsprechender Expertise durchgefuhrt
werden. FUr die effektive und sichere Herz-
schrittmachertherapie sind neben der apparati-
ven und personellen Ausstattung der Klinik ein
komplettes Verstandnis der Anatomie und der
Hamodynamik des angeborenen Herzfehlers
sowie die genaue Kenntnis der zuvor erfolgten
chirurgischen bzw. katheterinterventionellen
MaBnahmen notwendig.

Prinzip der Herzschrittmacher-
therapie

Eine medikamentdse Therapie ist bei
bradykarden Herzrhythmusstérungen
in keinem Fall sicher und ausreichend,
sodass eine elektrische Stimulation des
Herzens Uber einen speziellen Impuls-
generator, den Herzschrittmacher,
erforderlich ist. Hierfir werden in der
Regel eine Elektrode Uber die obere
Hohlvene in den rechten Vorhof und
eine weitere Elektrode in der rechten
Kammer platziert. Diese Elektroden
werden mit einem Schrittmachergene-
rator verbunden, der auf oder unter
dem rechten oder linken Brustmuskel
implantiert wird. Mit diesem transve-
nésen 2-Kammer-Schrittmachersystem
ist eine Bedarfsstimulation sowohl des
Vorhofs wie auch der Kammer méglich
(Abbildung 1A). Moderne Herzschritt-
macher kénnen zudem die korperliche
Aktivitat registrieren und die Stimula-
tionsfrequenz entsprechend anpassen.

Bei Patienten mit einer Herzinsuffizienz
kann die kardiale Resynchronisations-
therapie zu einer deutlichen Verbes-
serung der Pumpfunktion beitragen.
Hierbei wird eine zusatzliche Elektrode
in eine Vene der linken Herzkammer
eingefuhrt.

55



Diagnostik- und Therapiemoglichkeiten

Besondere Aspekte der Herzschrittmacher-
therapie bei Erwachsenen mit angeborenem
Herzfehler

Die bradykarden Herzrhythmusstorungen kénnen durch
den angeborenen Herzfehler selbst oder durch operative
bzw. katheterinterventionelle Eingriffe bedingt sein. Auf-
grund von Voroperationen bzw. durch die Art der Ope-
ration (z. B. Fontan-Operation) kann der venose Zugang
zum Herz erschwert oder ganzlich verwehrt sein. Bei Pati-
enten mit einem intrakardialen Shunt (verbliebene Verbin-
dungen zwischen dem grofsen und kleinen Kreislauf, z. B.
residuelle Ventrikelseptumdefekte) soll kein transvendses
Schrittmachersystem aufgrund des hohen Risikos einer
Thrombembolie implantiert werden. In diesen Fallen ist
die Implantation von speziellen epimyokardialen Herz-
schrittmacherelektroden (auf dem Herzmuskel befestigte
Herzschrittmacherelektroden) erforderlich. SchliefSlich

Empfehlungen zur Schrittmachertherapie

sollte bei der Implantation eines Schrittmachersystems
bei einem Erwachsenen bedacht werden, ob der Patient in
absehbarer Zukunft einen chirurgischen oder katheterin-
terventionellen Eingriff benétigt und ob die Implantation
eventuell mit diesem Eingriff kombiniert werden kann.
Auch sollte bedacht werden, ob die Schrittmacherelektro-
den eventuell ein Hindernis bei einem spéteren operativen
Eingriff wie einem Trikuspidalklappenersatz darstellen
konnen.

Indikationen zur Herzschrittmachertherapie
bei Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler

Die Indikationen fiir eine Schrittmachertherapie bei Pa-
tienten mit einem angeborenen Herzfehler unterscheiden
sich nicht wesentlich von denen bei Patienten ohne ange-
borenen Herzfehler und sind in der Tabelle 1 dargestellt:

Klasse 1

Eine Schrittmacherimplanta-
tion wird generell empfohlen
bei

Symptomatischer Bradykardie
bei AV-Block

Asymptomatischem hochgra-
digem AV-Block mit Einschran-
kung der ventrikuldaren Pump-
funktion, Ersatzrhythmus mit
verbreiterten QRS-Komplexen
bzw. ventrikularer Ektopie

Postoperativem AV-Block > 7
Tage

Symptomatischer Sinusknoten-
dysfunktion

Bradykardie-Tachykardie-Syn-
drom zur Verhitung von Vor-
hoftachykardien

Tabelle 1
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Klasse 2

Eine Schrittmacherimplanta-
tion wird uberwiegend
empfohlen bei

Postoperativem bifaszikularem
Block nach frih-postoperati-
vem komplettem AV-Block

Sinusbradykardie < 40/min.
bzw. Pausen > 3 sec. bei kom-
plexem angeborenem Herz-
fehler

Sinusknotendysfunktion oder
Verlust der AV-Synchronie mit
eingeschrankter Hdmodynamik

Klasse 3

Eine Schrittmacherimplanta-
tion wird nicht empfohlen bei

Vorubergehendem post-
operativem AV-Block

Asymptomatischer Sinusbrady-
kardie < 3 sec. bzw. Herzfre-
quenz > 40/min.



Implantation von Herzschrittmachersystemen
bei Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler

Die Implantation von Herzschrittmachersystemen bei Er-
wachsenen mit einem angeborenen Herzfehler setzt die
genaue Kenntnis der individuellen kardialen Anatomie
und der Situation der zufiihrenden BlutgefifSe voraus.
Auch wenn bei vielen Erwachsenen mit einem angebore-
nen Herzfehler die Implantation des Herzschrittmacher-
systems iiber die rechte oder linke Vena subclavia und
weiter tiber die obere Hohlvene wie bei Patienten mit
einem strukturell normalen Herzen erfolgen kann (Abbil-
dung 1A), ist dieser Zugangsweg zum Herzen bei einigen
Erwachsenen mit einem angeborenen Herzfehler nicht
moglich. Bei Menschen mit einer Fontan- oder Hemifon-
tan-Zirkulation wird die obere Hohlvene mit dem pulmo-
nalarteriellen GefafSsystem verbunden und so der direkte
venose Gefiafizugang aus der oberen Korperhilfte zum
Herzen unterbunden. Die transvenoése Anlage von Herz-
schrittmachersonden ist in der Regel dann nicht moglich.
Alternativ ist die epikardiale Implantation von Herz-
schrittmacherelektroden von auflen auf das Herz erfor-
derlich (Abbildung 1B). Die epimyokardiale Implantation
eines Herzschrittmachersystems stellt im Vergleich zur
transvenosen, endokardialen Implantation einen deutlich
grofleren chirurgischen Eingriff mit einem entsprechend

Herzschrittmachertherapie

lingeren Krankenhausaufenthalt und erhohter Morbi-
ditdt des Patienten dar. Des Weiteren ist die Platzierung
epimyokardialer Elektroden mit guten elektrischen Eigen-
schaften (gute Wahrnehmung, niedrige Reizschwelle) auf-
grund von Vernarbungen nach mehrfachen herzchirurgi-
schen Eingriffen oft schwierig.

Auch Patienten mit Verengungen (Stenosen) der zum Her-
zen fithrenden Venen bediirfen haufig zusatzlicher diag-
nostischer und therapeutischer MafSnahmen vor der trans-
venosen Implantation eines Herzschrittmachersystems.
Ein Beispiel fiir diese Patientengruppe stellen Patienten
mit einer d-Transposition der groflen Arterien nach Vor-
hofumkehr-Operation (Mustard- oder Senning-Operati-
on) dar. Die chirurgisch angelegten Vorhoftunnel (,,Baff-
le*), welche das sauerstoffarme Blut aus der oberen und
unteren Korperhilfte zu dem subpulmonalen morpholo-
gisch linken Ventrikel leiten, konnen Stenosen und sogar
Verschlisse entwickeln. Das venose Blut gelangt in diesen
Fillen tiber Umgehungskreisldufe (sogenannte Kollateral-
gefifle) zum Herzen. Uber die Kollateralgefifle konnen
keine transvenosen Herzschrittmachersonden implantiert
werden. Bei Patienten mit zu erwartenden venosen Gefafs-
engen sollte deshalb vor der Schrittmacherimplantation
eine detaillierte Darstellung der Gefifsanatomie erfolgen.
Bei der angiographischen Darstellung kann zeitgleich eine

Abb. 1 A: Transvendses 2-Kammer-Herzschrittmachersystem bei einer 20-jahrigen Patienten mit Subaortenstenose und Sinusknotendys-
funktion nach Aortoventrikuloplastik. Ein residueller Ventrikelseptumdefekt wurde vor der Implantation des Herzschrittmachersystems
mit zwei Amplatzer VSD-Occludern katheterinterventionell verschlossen (roter Pfeil).

B: Epikardiales 2-Kammer-Herzschrittmachersystem bei einem 23-jahrigen Patienten mit komplettem AV-Block bei Double Inlet Left Ven-
tricle und I-Transposition der grol3en Arterien nach Fontan-Operation. Das Herzschrittmacheraggregat ist im Oberbauch platziert.

(AE = Vorhofelektrode; PM = Schrittmacheraggregat; VE = Ventrikelelektrode)
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kathetergefithrte Wiedereroffnung des verengten oder
verschlossenen Gefifles sowie gegebenenfalls die Implan-
tation einer Gefaf3stiitze (Stent) durchgefithrt werden (Ab-
bildung 2A-C). AnschliefSend kann dann ohne Probleme
die transvenose Implantation eines Herzschrittmacher-
oder Defibrillatorsystems erfolgen (Abbildung 2D).

Auch die kardiale Resynchronisationstherapie (CRT) mit
3-Kammer-Herzschrittmachersystemen zur Optimierung
der elektromechanischen Funktion des Herzens ist bei
einigen Patienten mit einem angeborenen Herzfehler hilf-
reich. Bei einer bedeutsamen Anzahl dieser Patienten ist
aber aufgrund anatomischer Besonderheiten die typische
Elektrodenkonfiguration (Vorhofelektrode im rechten

Atrium, rechtsventrikuliare Elektrode am Septum und
Koronarvenensinus-Elektrode zur Stimulation des linken
Ventrikels, alle Elektroden transvenos endokardial) nicht
moglich. Die Implantationstechnik ist hier dann individu-
ell an die kardiale Anatomie und GefafSsituation anzupas-
sen. In vielen Fillen kann die Situation durch ein kombi-
niertes endo-epimyokardiales Hybridsystem gelost werden
(Abbildung 3). In anderen Fallen, wie z. B. bei Patienten
nach Fontan-Operation, ist haufig die Implantation eines
komplett epimyokardialen CRT-Systems erforderlich.

Residuelle intrakardiale Shunt-Verbindungen zwischen
dem groflen und kleinen Kreislauf, z. B. residuelle Ven-
trikelseptumdefekte, fithren zu einer signifikanten Erho-

Abb. 2: 36-jahriger Patient mit d-Transposition der grof3en Arterien nach Vorhofumkehr-Operation und Sinusknotendysfunktion,
Zustand nach Implantation eines transvendsen Einkammer-Vorhofschrittmachers im Kindesalter, nun progrediente
AV-Uberleitungsstérung, somit Indikation zur Implantation eines 2-Kammer-Herzschrittmachers

A: In der praoperativen Angiographie stellt sich der obere Mustardtunnel komplett verschlossen dar.

B: Das Kontrastblut aus der oberen Hohlvene (SVC) stromt Gber die erweiterte Vena azygos (Stern) zur unteren Hohlvene.

C: Angiographie nach Rekanalisation und Implantation eines Stents in den oberen Mustardtunnel (SMB) mit freiem

Kontrastblutabstrom zum systemvensdsen Vorhof

D: Zustand nach transvendser Implantation einer ventrikuldren Herzschrittmacherelektrode

(AE = Vorhofelektrode, PM = Schrittmacheraggregat, VE = Ventrikelektrode)

58



hung des Thrombembolierisikos nach Implantation endo-
kardialer Schrittmacherelektroden. Bei diesen Patienten
soll vor der Schrittmacherimplantation ein (gegebenen-
falls kathetergefiihrter) Verschluss der Shunt-Verbindun-
gen erfolgen. Alternativ ist die Implantation eines epimyo-
kardialen Schrittmachersystems angezeigt.

Programmierung des Herzschrittmachers bei
Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler

Die Programmierung des Herzschrittmachers soll die zu-
grunde liegende bradykarde Herzrhythmusstorung effek-
tiv behandeln und hierdurch einen méglichst physiologi-
schen Ablauf der elektrischen Erregungsausbreitung im
Herzen gewihrleisten, da anderenfalls eine Verschlechte-
rung der himodynamischen Situation des Patienten ein-
treten kann.

Die Wahl des Betriebsmodus des Schrittmachergenerators
richtet sich nach der zugrunde liegenden Herzrhythmus-
storung. Bei Patienten, bei denen das Herz die Herzfre-
quenz nicht in ausreichendem Mafse an die korperliche
Aktivitit anpassen kann, ist darauf zu achten, einen
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frequenz-adaptiven Modus, eine ,R-Funktion“ (rate re-
sponse), zu programmieren. Bei Patienten mit einer Si-
nusknotendysfunktion soll immer die Vorhofstimulation
angestrebt werden. Bei einigen Erwachsenen mit einem
angeborenen Herzfehler kann allerdings die Implantation
einer Vorhofelektrode aufgrund ausgepriagter Vernar-
bungen und Fibrosierungen des Vorhofgewebes schwie-
rig oder sogar unmoglich sein. In diesem Fall muss unter
Verlust der AV-Synchronitit eine Ventrikelstimulation im
aktivitatsgesteuerten VVI-R-Modus erfolgen.

Bei der Programmierung von Herzschrittmachern bei Er-
wachsenen mit einem angeborenen Herzfehler sind das
jungere Alter sowie der hohere korperliche Aktivitatsgrad
im Vergleich zu den ilteren Herzschrittmacherpatienten
mit einem strukturell normalen Herzen zu beriicksichti-
gen. Konkret bedeutet dies, dass die maximale Synchro-
nisations- bzw. Sensorfrequenz des Herzschrittmachers
in der Regel bei Erwachsenen mit einem angebore-
nen Herzfehler hoher zu programmieren sind, als es die
Werkseinstellungen der Gerite vorgeben. Bei der 2-Kam-
mer-Stimulation muss das AV-Intervall ausreichend lang
programmiert sein, um eine mogliche spontane AV-Uber-

epiRVE AE

L \

“endoLVE

Abb. 3: 48-jahriger Patient mit kongenital korrigierter Transposition der grof3en Arterien und Zustand nach Trikuspidalklappenersatz,
kompletter AV-Block, hochgradig eingeschrankte Funktion des rechten Systemventrikels und interventrikulare Dyssynchronie

(A Liegendaufnahme, B seitliche Aufnahme). Zur Primarprophylaxe des pldtzlichen Herztodes sowie zur kardialen Resynchronisations-
therapie wurde ein 3-Kammer-Herzschrittmacher-/ICD-System implantiert.

Die Vorhof (AE)- und linksventrikulare Elektrode (endoLVE) wurden transvends endokardial implantiert, zur Stimulation des rechten

Systemventrikels wurde eine epikardiale Elektrode platziert (epiRVE).
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leitung zu erlauben und eine unnétige Ventrikelstimula-
tion zu vermeiden. Ein langes AV-Intervall gewahrleistet
eine addquate Fullung der Ventrikel. Bei permanenter ven-
trikuldrer Stimulation wird zum einen die Batteriekapazi-
tat des Herzschrittmachers unnotig belastet, zum anderen
besteht bei einem hohen ventrikularen Stimulationsanteil
das Risiko einer schrittmacherinduzierten Kardiomyopa-
thie. Moderne Schrittmachersysteme bieten zur Vermei-
dung einer unnotigen ventrikuldren Stimulation spezielle
Betriebsmodi an, in welchen der 2-Kammer-Schrittma-
cher grundsitzlich in einem AAI- bzw. AAIR-dhnlichen
Modus arbeitet und nur bei Ausbleiben der spontanen
atrioventrikulidren Uberleitung in den DDD- bzw. DDDR-
Modus umschaltet und vice versa (z. B. Managed Ventri-
cular Pacing, MVP, Medtronic). Ein zu langes AV-Inter-
vall kann zum Auftreten von AV-Klappeninsuffizienzen
fithren. Eine Uberpriifung der individuellen Programmie-
rung mithilfe einer echokardiographischen Untersuchung
ist ratsam.

Bei Patienten mit rezidivierenden Vorhoftachykardien
kann die antitachykarde atriale Uberstimulationsfunk-
tion zur Terminierung der tachykarden Rhythmusstorung
eingesetzt werden. Bei Patienten mit intakter, uneinge-
schriankter AV-Uberleitung ist die Uberstimulationsfunk-
tion zur Behandlung von Vorhoftachykardien aber mit
duflerster Vorsicht anzuwenden, da durch die antitachy-
karde Uberstimulation bei schneller atrioventrikulirer
Uberleitung eine hohe Kammerfrequenz resultieren kann
mit dem Risiko von Kammerflimmern und dem plotzli-
chen Herztod.

Herzschrittmachernachsorge bei Erwachsenen
mit angeborenem Herzfehler

Jugendliche und Erwachsene mit einem angeborenen
Herzfehler, die mit einem Schrittmacher versorgt sind, be-
diirfen regelmafSiger ambulanter EM AH-kardiologischer
Untersuchungen. Nach Erst- bzw. Neuimplantation soll
generell die erste Nachuntersuchung nach vier Wochen
erfolgen, eine weitere nach drei Monaten. AnschliefSend
werden regelmifSige Kontrolluntersuchungen im Abstand
von sechs Monaten empfohlen. Eine detaillierte echokar-
diographische Untersuchung sollte mindestens alle zwolf
Monate durchgefithrt werden, um eine Einschrinkung
der Herzleistung durch eine permanente Ventrikelstimu-
lation rechtzeitig zu erkennen. Zusitzliche Schrittmacher-
kontrollen sollen nach einer externen Kardioversion, einer
Hochfrequenzstromablation, einem chirurgischen Ein-
griff, einer MRT-Untersuchung (im MRT-Modus) und bei
Anzeichen einer moglichen Fehlfunktion des Schrittma-
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chers oder unklaren Symptomen erfolgen. Die individu-
ellen Nachsorgeintervalle hangen von vielen Faktoren ab,
insbesondere vom kardiovaskuldren Status des Erwach-
senen mit einem angeborenen Herzfehler und der Begleit-
erkrankungen sowie der verbliebenen Batteriekapazitat
des Herzschrittmachers und vom Funktionszustand der
Elektroden.

Bei der Schrittmachernachsorge sollen per Telemetrie
die Funktionswerte (Impedanz-, Reizschwellen- und
Wahrnehmungswerte) der Elektroden uberpriift werden.
Auch soll der interne Speicher des Herzschrittmachers
auf Episoden von supraventrikuliren bzw. ventrikuldren
Tachykardien eingesehen werden. Dartber hinaus kann
die Haufigkeit der atrialen/ventrikuldren Stimulation im
Ereignisspeicher abgefragt und die Programmierung ad-
justiert werden. Ein weiterer wichtiger Parameter ist die
Batterierestlaufzeit. Potenzielle Fehlfunktionen und Kom-
plikationen sollen erkannt und behoben, alle Daten er-
fasst, dokumentiert und gespeichert werden.

Die zielgerichtete Anamnese soll Herzstolpern (Palpita-
tionen), Synkopen (plotzliche Bewusstlosigkeiten), die
korperliche Belastbarkeit, Zwerchfellzucken und Bewe-
gungseinschrinkungen erfassen. Die korperliche Untersu-
chung schliefst die Untersuchung der Schrittmachertasche
(Aggregat tastbar, verschiebbar, oberflichlich) ein, das
12-Kanal-EKG soll eine korrekte Schrittmacherfunktion
dokumentieren. In der Nachsorge soll der Arzt den nachs-
ten Kontrolltermin festlegen. Es wird in Zukunft zuneh-
mend moglich sein, einen Teil der Schrittmacherkontrol-
len telemetrisch per Internet oder Telefon durchzufuhren.
Prinzipiell ist im Alltag zu beachten, dass die Patienten
immer ihren Schrittmacherausweis bei sich fithren sollten.
Starkere Magnetfelder sollten gemieden werden. Mobil-
telefone und Multimedia-Gerite konnen genutzt werden,
es wird generell ein Abstand von 15 cm empfohlen, Sto-
rungen sind allerdings extrem selten. Zudem wird ein Ab-
stand zu groflen Lautsprechern, Induktionskochfeldern
und Werkzeugen mit starken Elektromotoren von etwa
einer Armlinge empfohlen. Hinweise einer Storung der
Herzschrittmacherfunktion durch elektronische Gerite,
die in modernen Kraftfahrzeugen verbaut sind, gibt es bis-
her nicht. Erwachsene mit einem angeborenen Herzfehler
mit Herzschrittmachern sollen sportlich aktiv sein. Hierbei
ist jedoch zu beachten, dass die Sportart in Abhingigkeit
von der kardialen Grunderkrankung gewahlt wird. Sport-
arten mit erhohter Verletzungsgefahr (Kontaktsport, Gera-
teturnen etc.) sollten gemieden werden, im Einzelfall bie-
ten Protektoren einen Schutz fiir den Herzschrittmacher.



Komplikationen der Herzschrittmachertherapie
bei Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler

Zu den haufigsten Komplikationen gehoren Probleme
oder Fehlfunktionen der Schrittmacherelektroden. Hierzu
zdhlen Dislokation (Verlagerung) der Elektrodenspitzen
im Herzen, Elektrodenbriiche und Isolationsdefekte. Zu-
dem kann es durch Vernarbungsvorgiange am Herzen so-
wie durch Medikamenteneinfluss oder Elektrolytverschie-
bungen zu Fehlfunktionen der Wahrnehmung und/oder
der Stimulation kommen. Bei den jungen Erwachsenen
mit einem angeborenen Herzfehler sind Elektrodenprob-
leme aufgrund des aktiveren Lebensstils und einem damit
erhohten mechanischen Stress der Elektroden haufiger als
bei dlteren Patienten. Dies trifft besonders auf epimyokar-
diale Elektroden zu. Gelegentlich kann es bei schlanken
Patienten und subkutan implantierten Herzschrittma-
chern zu einer Migration oder Erosion (Aufbrechen der
Haut tiber dem Schrittmachergehiuse) des Herzschritt-
machers kommen. Gelegentlich fiithrt die Manipulation
der Patienten an der Herzschrittmachertasche zur Fehl-
funktion. Dies wird im Englischen ,Twiddler‘-Syndrom
(twiddle = drehen, herumspielen) genannt.

Das Risiko einer Infektion der Herzschrittmachersysteme
ist bei Erwachsenen mit einem angeborenen Herzfehler
deutlich erhoht. Diese Infektionen sind in der Regel bak-
teriell bedingt und konnen lokal auf die Schrittmacher-
tasche beschrinkt sein. Sie kénnen aber auch zu einer
systemischen Infektion fiihren. Dies kann bei Befall der
Herzklappen oder von anderem Fremdmaterial im Her-
zen lebensgefahrliche Folgen haben (Endokarditis). Eine
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Abb. 4: Der sondenlose Herzschrittmacher MicraTM der Firma
Medtronic vereint alle Funktionseinheiten in einer Kapsel.

Herzschrittmachertherapie

Endokarditis erfordert eine intravendse Antibiotikathera-
pie uber vier bis sechs Wochen und macht in der Mehr-
zahl der Fille die Explantation des kompletten Schrittma-
chersystems inklusive der Elektroden mit anschliefSender
Neuimplantation erforderlich.

Ein weiteres Problem fir die jungen Erwachsenen mit ei-
nem angeborenen Herzfehler sind Verengungen oder gar
komplette Verschlisse der Venen durch die Elektroden.
Haufig sind die Schrittmachersysteme bereits in jiinge-
ren Jahren implantiert worden, das Schrittmachersystem
wird fiir den Rest des Lebens benétigt. Uber diesen langen
Zeitraum kann es durch erneute Implantation von Elek-
troden hiufiger zu Gefiaffverengungen kommen. Durch
die Akkumulation der moglichen Komplikationen tiber
die lange Lebensspanne der Erwachsenen mit einem an-
geborenen Herzfehler kommt es im Verlauf wiederholt zur
Notwendigkeit von Revisionen der Elektroden und/oder
des Generators.

Aussicht

Zur Verbesserung der Geratefunktion und zur Vermei-
dung von Komplikationen werden die Herzschrittmacher-
systeme stetig weiterentwickelt. Eine richtungsweisende
Innovation sind aktuell die sondenlosen Herzschrittma-
cher (,leadless pacemaker®), deren Funktionseinheiten
(Elektrode und Generator) in einer kleinen Kapsel vereint
sind (Abbildung 4). Die sondenlosen Herzschrittmacher
werden kathetergestiitzt in den rechten Ventrikel implan-
tiert. So konnen Komplikationen vermieden werden, die
durch die Lage der Herzschrittmachersonden im zufiih-
renden venosen Gefifs, im Vorhof, in der Herzkammer
und an der AV-Klappenebene verursacht werden. Fer-
ner besteht kein Risiko einer Infektion der Herzschritt-
machertasche. Seit der Erstimplantation im Menschen im
Dezember 2012 wurden bereits mehrere Tausend sonden-
lose Herzschrittmacher implantiert. Der in Deutschland
momentan einzige kommerziell erhiltliche sondenlose
Herzschrittmacher ,,MicraTM* hat eine kalkulierte Bat-
terielaufzeit von circa zehn Jahren, ist MRT-kompatibel
und mit 1,75 g der weltweit kleinste Herzschrittmacher.
Ausgewihlte Patienten, die ausschliefflich eine Kammer-
stimulation benotigen, konnen von einem sondenlosen
Herzschrittmacher profitieren.

Fir die jungen Erwachsenen mit einem angeborenen
Herzfehler kommen diese Systeme generell noch nicht in
Betracht, da zu erwarten ist, dass bei einer Leistung des
Schrittmachers von circa zehn Jahren und einer Lebens-
erwartung der Patienten von 70-80 Jahren mehr als funf
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Systeme in den rechten Ventrikel implantiert werden miss-
ten. Aktuell ist es technisch nicht geklart, ob und wie diese
Systeme nach lingerer Implantationszeit wieder entfernt
werden konnen.

Die nichste Stufe der Weiterentwicklung des sondenlo-
sen Herzschrittmachers wird eine zur Vorhofaktion syn-
chronisierte Kammerstimulation bei Patienten mit erhal-
tener Sinusknotenfunktion darstellen. Als konsequente
Fortentwicklung wire eine koordinierte Stimulation von
Vorhof und Kammer sowie die Moglichkeit der kardia-
len Resynchronisationstherapie (CRT) mittels sondenlo-
sem Herzschrittmacher denkbar. Hierzu wurden bereits
erste Berichte zur sondenlosen Stimulation der linken
Hauptkammer in Verbindung mit einem transvendsen
Herzschrittmacher-/ICD-System beim Menschen verof-
fentlicht. Ferner wurde im Tiermodell bereits eine anti-
tachykarde Stimulation bei Kammertachykardien mittels
sondenlosem Herzschrittmacher erprobt.

Der denkbar ideale Herzschrittmacher generiert ohne
Batterie und ohne Sonden einen stabilen physiologischen
Herzrhythmus, erneuert sich selbst und stellt kein Infek-
tionsrisiko dar. All diese Anforderungen kénnten ,,biologi-
sche Herzschrittmacher* erfiillen, welche Gegenstand der
aktuellen Forschung im Reagenzglas und im Tiermodell
sind. Im Prinzip werden hierbei Zellen so programmiert,
dass sie nach Einbringen in das Herz die Funktion des
Taktgebers tibernehmen.
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Herztransplantation und Herz-Lungen-Transplantation

bei Sauglingen, Kindern und Heranwachsenden

Prof. Dr. Michael Weyand, Herzchirurgische Klinik und Transplantationszentrum Erlangen-Nurnberg,

Universitdtsklinikum Erlangen

Die Herztransplantation (HTX) ist heutzutage ein etab-
liertes Verfahren zur Behandlung der terminalen Herz-
insuffizienz jedweder Ursache und fiihrt zu einer erheb-
lichen Prognoseverbesserung. Gleiches gilt mit deutlichen
Einschrinkungen auch fiir die kombinierte Herz-Lungen-
Transplantation (HLTX).

Seit der ersten Herztransplantation durch Christiaan Bar-
nard im Jahre 1967 in Kapstadt wurden weltweit bisher
nahezu 80 000 Herzen verpflanzt. Etwa 10 Prozent davon
bei Sduglingen, Kindern und Jugendlichen. Die ISHLT
(International Society for Heart and Lung Transplanta-
tion) fithrt seit Kurzem ein besonderes Register fiir Kinder
mit endgradigen Herzschwichen. Allerdings speisen der-
zeit noch keine Zentren aus Deutschland dort ihre Daten
ein. Unkorrigierbare angeborene Herzfehler stellen die
wesentliche Indikation bei Neugeborenen und Siduglingen
im ersten Lebensjahr dar; nach dem ersten Lebensjahr tre-
ten Kardiomyopathien wie bei Erwachsenen in den Vor-
dergrund, dicht gefolgt von palliierten Herzfehlern mit
versagendem Systemventrikel. In der Statistik der ISHLT
wird fiir die kindliche Transplantation eine Ein-Jahres-
Lebenserwartung von 80 Prozent, nach fiinf Jahren von
70 Prozent und nach zehn Jahren von 60 Prozent angege-
ben. Diese Erwartung wird in der Bundesrepublik durch
die Allokationsregelung und den krassen Spendermangel
unterschritten. Von den 257 Herzspenden im Jahre 2017
in der Bundesrepublik entfielen nur 21 auf Spender unter
18 Jahren. Spender im Neugeborenen- und Sauglingsalter
sind eine Raritdt. Entsprechend steigt die Wartezeit der
Betroffenen immer mehr an, trotz einer sofortigen Ein-
ordnung in die hochdringende Gruppe.

Entsprechende Mafinahmen zielen auf zwei Punkte ab:
zum einen auf die Erweiterung des Spenderpools und
zweitens auf das Uberleben der Kinder in der Warte-
zeit. Praktisch alle Zentren der Bundesrepublik haben
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die blutgruppeninkompatible Transplantation* und ein
Programm zum Einsatz mechanischer Kreislaufunterstiit-
zung aufgenommen.

Seit der ersten Herztrans-
plantation durch Christiaan
Barnard im Jahre 1967 in
Kapstadt wurden weltweit
bisher nahezu 80 000 Herzen
verpflanzt.

Indikation und Kontraindikation

Grundsitzlich sind alle endgradigen kardialen, pulmo-
nalen und gemischten Pathologien als Grunderkrankung
fur eine HTX oder HLTX zu erachten. Eine schwere
Einschrinkung der Leistungsfihigkeit ist zwingend not-
wendig. Wichtige Einschlusskriterien liegen in der absolut
fehlenden therapeutischen Alternative und der starken Be-
grenzung der Lebenserwartung.

Die Differenzierung zwischen angeborenen und erwor-
benen Erkrankungen wird auch bei der kindlichen Herz-
und Herz-Lungen-Transplantation getroffen. Zu den er-
worbenen Pathologien, die eine Indikation darstellen,
gehoren im Wesentlichen Kardiomyopathien aller Art.
Einige Kardiomyopathien, besonders mit restriktiver
Physiologie, treten besonders haufig im Kindesalter auf.
Lebensbedrohliche Arrhythmien finden sich im kind-



lichen Krankengut eher selten. Benigne Tumore und mit
Einschrankungen maligne Herztumore stellen ebenfalls
eher eine Randgruppe dar. Zunehmend hiufig finden
sich Empfanger nach einer frihen kindlichen Herz- und
Herz-Lungen-Transplantation fiir eine Retransplantation
auf europdischen und transatlantischen Wartelisten. Die
sekundire pulmonale Hypertonie nach Korrektur- oder
Palliationsversuch ist eine seltene Indikation zur kombi-
nierten Transplantation geworden. Ein erneuter kardialer
Eingriff und eine isolierte Lungentransplantation miissen
hier zunichst erwogen werden.

Unter den angeborenen Pathologien stehen kardiale De-
fekte ohne jede chirurgische oder interventionelle weitere
Therapieoption im Vordergrund. Bei der Mehrheit dieser
Patienten findet sich ein versagendes Systemventrikel. Die
primar pulmonale Hypertonie ist eine Domine der kom-
binierten Transplantation.

Wesentlicher ist der Ausschluss von Kontraindikationen.
Die Auswahl der potenziellen Empfanger muss hier gera-
de in Anbetracht des Spendermangels streng erfolgen und
die folgenden Parameter beriicksichtigen:

» Friuhgeburtlichkeit, niedriges Geburtsgewicht

» unklare kardiale Diagnose, da Therapieoptionen
verbleiben konnten

persistierende Azidose
» therapierefraktare Infektion

» neurologische Auffalligkeiten mit eingeschriankter
Prognose

» fakultative Einschrankungen der Nierenfunktion
» weitere schwerwiegende Organfehlbildungen
» Chromosomenaberrationen

» persistierende psychosoziale Stérungen im familidren
Umfeld

» und vor allem eine durch mannigfaltige
Voroperationen induzierte, therapeutisch schwer
angehbare Immunisierung

Die sekundire pulmonale Hypertonie fiihrt ab etwa sechs
bis acht Wood-Einheiten von der isolierten Herztransplan-

Herztransplantation

tation weg in die Gruppe der kombinierten Empfanger.
Generell erfordert ein thorakales Transplantationspro-
gramm im Kindesalter — mehr noch als bei Erwachsenen —
die Zusammenarbeit eines Teams von Organspezialisten
mit Immunologen.

Listung und Wartezeit

Nach der fachlichen Entscheidung zur Transplantation
muss eine dezidierte Information der Eltern uber die
Transplantation, die Wartezeit und die Nachsorge erfol-
gen. Eine Einwilligung der Eltern in die Listung ist schon
aus Grunden des Datenschutzes zwingend erforderlich.
Bis zum vollendeten 16. Lebensjahr werden die Kinder in
Deutschland gemafs den bestehenden Allokationsrichtli-
nien der Bundesirztekammer als HU-Empfianger einge-
stuft (HU = hochdringend). Eine besondere Dringlichkeit
wird dabei anerkannt, wenn die Kinder nicht aus statio-
ndrer Therapie entlassen werden konnen. Da die Warte-
zeit nur selten im Bereich weniger Monate oder darunter
liegt, ist eine besondere mentale und physische Forderung
der Kinder empfehlenswert.

Die Auswahl der Spender bleibt in Deutschland allein in
der Hand der verantwortlichen Transplantationschirur-
gen. Sie orientiert sich bei zwingender Blutgruppenkom-
patibilitit und Vernachlissigung des HLA-Musters an
Grofle und Gewicht des Spenders, ohne dessen Alter oder
andere Parameter zu beriicksichtigen. Dabei werden die
tblichen Toleranzen, die aus der Erwachsenentransplan-
tation bekannt sind, weit gedehnt. Das gilt insbesondere
fiir ein hdufiges sogenanntes ,,Oversizing“. HIV-Infektio-
nen des Spenders stellen derzeit eine obligate, Hepatitisin-
fektionen eine fakultative Kontraindikation dar. Gleiches
gilt fiir maligne Tumore mit Ausnahme von Hirntumoren,
da diese nur sehr selten metastasieren. Die Funktionalitit
des Spenderorgans unterliegt hirntodbedingten Einfliissen
und Schwankungen, sodass die Beurteilung der Qualitat
und die daraus folgende Akzeptanz erst unmittelbar vor
der Entnahme durch versierte Chirurgen erfolgen sollte.

Transplantation

Die eigentliche Transplantation, die Operation des Emp-
fangers, wird zunachst von logistischen Erwagungen ge-
pragt, die der Reduktion der erwarteten Ischimiezeit
(Zeitspanne, wihrend der zu transplantierende Organe
nicht mit Blut und damit mit Sauerstoff versorgt werden)
dienen. Hautschnitt und Beginn der HLM-Phase (Herz-
Lungen-Maschine) werden davon diktiert. Voroperationen
werden dabei mitberticksichtigt. Die eigentliche Transplan-
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tation beginnt mit der Exzision der erkrankten Organe.
Die Transplantation beginnt logischerweise dorsal mit der
Anastomosierung der linken Vorhofe und schreitet danach
zentral fort. In der Regel werden dabei die urspriinglichen
Techniken von Norman Shumway? (Abbildung 1) bei der
Herztransplantation und von Bruce Reitz® (Abbildung 2)
fiir die Herz-Lungen-Transplantation mit wenigen Modi-
fikationen angewandt. Beide Chirurgen haben fiir ihre je-

Abb. 1: Technik der Herztransplantation nach Norman Shumway.
Anastomosierung der linken und rechten Atria, es folgt die Ver-
bindung von Aorta pulmonalis und schlieBlich Aorta

Abb. 2: Technik der Herz-Lungen-Transplantation nach Bruce
Reitz. Nach einer En-Bloc-Entfernung von Herz und Lunge unter
akribischer Schonung der Nervi phrenici wird der vorbereitete
Organblock in das Mediastinum eingelegt und in der Reihenfolge
Rechtes Atrium, Trachea, Aorta anastomosiert.
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weiligen Gebiete in Stanford, CA Pionierarbeit geleistet,
die sich von der reinen Entwicklung einer chirurgischen
Technik auch tiber die immunologischen Folgeprobleme
erstreckte®.

Besonders bei der isolierten Herztransplantation miissen
dabei immer wieder Anpassungen an die spezielle kar-
diale Anatomie der Empfianger gemacht werden. Dies

Wesentlicher Bestandteil der
Nachsorge ist die regelmaliige
Kontrolle der Empfanger zum
Ausschluss einer Abstol3ungs-
krise und zum Ausschluss re-
levanter Nebenwirkungen der
Medikation.

erfordert im Einzelfall auch die Kommunikation mit
den Entnahmechirurgen. Hiufig wird in der kindlichen
Herztransplantation von der klassischen Shumway-Tech-
nik auf die sogenannte bicavale Variante gewechselt. Be-
sonders in der unmittelbaren Phase nach der HLM muss
der Denervation des Herzens und der Einschrankung des
Frank-Starling-Mechanismus aufgrund der meist langen
Ischimiezeit durch elektrische Anhebung der Herzfre-
quenz Rechnung getragen werden.

Nachsorge

Der Erfolg des Verfahrens hiangt neben der richtigen Aus-
wahl des Spenderorgans im Wesentlichen von der not-
wendigen Immunsuppression ab. Schon vor dem Beginn
der Operation wird mit der Gabe von immunsuppressiven
Medikamenten begonnen. Intra- und postoperativ wird
das Spektrum erweitert, wobei je nach Lage der Immuni-
sierung ein individuelles Medikationsschema fiir den ein-
zelnen Empfanger interdisziplindr entworfen wird.

Grundlage ist die Triage aus Cortisonderivat, einem Cal-
cineurinhemmer wie Ciclosporin oder Tacrolimus sowie
Mycophenolat Mofetil oder Azathioprin®. Manche Zent-
ren erganzen die Basismedikation zusitzlich um einen in-
itialen mehrtagigen Kurs eines Antithymozytenglobulins



im Sinne einer sogenannten Induktionstherapie. Deren
Wirkung wird an der peripheren Lymphozytenzahl und
deren Subsets gemessen.

Zunehmend sind die Kinder durch vorangegangenen
Kontakt mit Fremdblut bereits immunisiert. Das erfor-
dert zum einen die genaue Bestimmung des individuellen
HLA-Musters und dessen Beriicksichtigung bei der Trans-
plantation bis hin zum virtuellen oder echten Crossmatch
(Kreuzprobe), zum anderen die Anwendung von Mafs-
nahmen zur Reduktion zirkulierender Antikorper durch
Plasmapherese oder Plasmaaustausch.

In der initialen Phase werden selbstverstandlich Antibio-
tika intravenos verabreicht, im Falle einer Induktionsthe-
rapie bis zu deren Ende. Eine orale Candidaprophylaxe ist
ebenso Routine wie das Vorbeugen einer Pneumocystis-
Infektion mit Cotrimoxazol. Da die Immunsuppression
lebenslang fortgefithrt werden muss, ist eine Prophylaxe
mit Aciclovir zur Vermeidung einer viralen Infektion mit
Epstein-Barr-Viren ebenso lebenslang erforderlich.

Alle Immunsuppressiva haben nur eine sehr geringe thera-
peutische Breite. Haufige Nebenwirkungen betreffen die
Entwicklung einer Hypertonie und eine Reduktion der
glomeruldren Filtrationsrate. Beides wird auch bei Kin-
dern in einer Haufigkeit von 40-90 Prozent beobachtet
und den Calcineurin-Antagonisten zugeschrieben. Wo-
bei die Nephrotoxizitat bei Kindern geringer ausgepragt
scheint als bei erwachsenen Empfiangern. Ein — hiufig
passagerer — Diabetes ist ebenfalls dieser Substanzgrup-
pe geschuldet. Im Verlauf gentigen in der Regel diiteti-
sche Mafsnahmen zur Behandlung der Hyperglykamie.
Eine weitere bekannte Nebenwirkung beider Substanzen
ist eine Hypomagnesidmie. Die drohende Neigung zur
Arrhythmie zwingt zur oralen Substitution. Auch eine
Hypokalidmie wird, begiinstigt durch gleichzeitige Diu-
retikagabe, haufig beobachtet. Eine weitere, vorwiegend
dem Ciclosporin zugesprochene Nebenwirkung stellt die
Entstehung einer Gingivahyperplasie (Zahnfleischwuche-
rung) dar. Diese wird jedoch nach der Umstellung der ora-
len Zufuhr von Siften auf Kapseln deutlich seltener beob-
achtet. Eine Hypertrichose (ibermafiige Behaarung) tritt
in unterschiedlichem Ausmaf§ immer auf, nimmt jedoch
selten kosmetisch beeintrachtigende Ausmafle an.

Generell liegt immunsuppressionsbedingt eine verstarkte
Neigung zu Infekten vor. Impfungen sollten durchgefiihrt
werden, bisher bleiben Impfungen mit Lebendimpfstoffen
bei Organempfangern jedoch obsolet.

Herztransplantation

Da durch die regelmafSige orale Cortisoneinnahme das
Wachstum, das ansonsten altersentsprechend verlaufen
konnte, beeintrachtigt wird, haben praktisch alle Kinder-
herztransplantationszentren Protokolle zur Entw6hnung
binnen 6-18 Monaten entwickelt.

Wesentlicher Bestandteil der Nachsorge ist die regelmafsi-
ge Kontrolle der Empfianger zum Ausschluss einer Absto-
fungskrise und zum Ausschluss relevanter Nebenwirkun-
gen der Medikation. Eine unerkannte und unbehandelte
Rejektion fiihrt zwingend zum Organversagen und -ver-
lust. Alle Zentren verfiigen deswegen tiber Protokolle, die
Surveillance-Untersuchungen in regelmifSigen Abstinden
verlangen, wobei die Intervalle mit zunehmendem Ab-
stand zur Transplantation verlingert werden. Initial sind
wochentliche Kontrollen die Regel. Neben Blutentnah-
men, Echokardiographien und Spirometrien sind hier in-
vasive Untersuchungen des Transplantatgewebes, per En-
domyokardbiopsie oder Bronchoskopie gewonnen, derzeit
noch unerlasslich. Alle klinischen Hinweise, wie subfeb-
rile Temperaturen oder generelles Unwohlsein, erzwingen
eine zusitzliche invasive Diagnostik. Das invasiv gewon-
nene Material wird lichtmikroskopisch und immunbhisto-
chemisch untersucht und gradiert. Leichte Verinderungen
fuhren dabei zu einer vorgezogenen Kontrolle der Unter-
suchung. Relevante Befunde erzwingen die Behandlung
einer Abstoffungskrise. In der Regel reicht hier sowohl
im Falle der HTX als auch bei der HLTX die mehrtigige
Gabe eines Cortisonderivats aus. Sollten Kontrollen ein
Persistieren der Resektion belegen, kann der Cortisonkurs
wiederholt werden, oder es werden Antithymozytenglo-
buline bzw. andere spezifische Antikorper eingesetzt. Im
Falle des Nachweises von Antikorperablagerungen in den
immunhistochemischen Untersuchungen werden gegebe-
nenfalls extrakorporale Verfahren wie Photopherese oder
Plasmapherese notwendig, um die zirkulierenden Anti-
korper zu eliminieren. AbstofSungskrisen lassen sich nicht
generell vermeiden. Im eigenen Krankengut treten sie mit
einer Inzidenz von 1,7 im ersten Jahr auf. Sie sind jedoch
bei rechtzeitiger Erkennung und Therapie ohne direkte
langfristige organschidigende Folgen.

Ein zusatzliches spezifisches Problem aller Transplanta-
tionen solider Organe besteht in der sogenannten chro-
nischen Abstoffung, die sich am Herzen als Transplan-
tatvaskulopathie (Graft Vessel Disease, GVD) und an
der Lunge als obliterierende Bronchiolitis manifestiert.
Aufgrund der Denervierung sind klinische Zeichen wie
Angina pectoris nicht vorhanden. Am Herzen sind des-
wegen jahrliche Koronarographien notwendig. Die chro-
nische Rejektion fithrt im Endstadium zum Organverlust
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und ist in der Regel der Grund fiir eine erneute Listung
zur Transplantation. Verschiedene Pathomechanismen
werden diskutiert. Dazu gehoren die Denervierung der
Organe, Ischimie-Reperfusionsprobleme im Rahmen der
Transplantation, der Einfluss des immunologischen Trig-
gers viraler Infektionen des Organs, besonders durch das
Cytomegalievirus, vor allem aber die Reaktion des Im-
munsystems auf die Antigenprasentation der Endothelien.
Die humorale Seite des Immunsystems wird durch die ge-
iibte Immunprophylaxe nur gering beeinflusst. Antikor-
perbildung fiihrt in den Spendergeweben zur Proliferation
vor allem der glatten Muskulatur und letztendlich zum
Lumenverlust der Gefiafse am Herzen oder zur Verlinge-
rung der Diffussionsstrecke an der Lunge. Daraus resultie-
rend betrigt die sogenannte Graft-Halbwertszeit, die Zeit
bis zum durchschnittlichen Graft-Versagen, im Falle der
HTX elf Jahre und im Falle der HLTX deutlich darunter.

Experimentelle therapeutische Ansitze sind vorhanden,
insbesondere auf die Beteiligung der Thrombozyten am
pathologischen Prozess zielend. Prophylaxe und Therapie
einer Cytomegalovirus-Infektion werden von allen Zent-
ren durchgefiihrt. Die Ischamie-Reperfusionsproblematik
ist unzureichend erforscht. Die Bedeutung der Denervie-
rung ist unbekannt. Allerdings sind inzwischen Hinweise
auf eine zumindest partielle sympathische Reinnervation
vorhanden®.

Wesentliches Novum ist die Einfithrung neuer Immun-
suppressiva in die Dauertherapie. Sogenannte mTOR-Pri-
parate, die sich gegen den ,,mammalian Target of Rapa-
mycin“ wenden, sind seit einigen Jahren zugelassen und
werden zunehmend bei erwachsenen Patienten eingesetzt’.
Allerdings sind noch keine vergleichenden Studien iiber
Langzeiterfolge bekannt.

Lebensqualitat

Die Lebensqualitit ist in der Regel tiberraschend gut. Eine
Integration in soziales Umfeld wie Kindergarten oder
Schule und Sport ist immer moglich. Vor allem im Ver-
gleich zur Situation vor der Transplantation empfinden
die Kinder einen enormen Gewinn an Lebensqualitit.
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Herz(ens)probleme

Herzprobleme sind im Volksmund immer auch Herzens-
probleme. Kaum ein anderes Organ wird so haufig mit
dem Seelenleben in Verbindung gebracht, wie das mensch-
liche Herz. Dass das Herz schon seit jeher als Sitz der Seele
und der Gefiithle betrachtet wird, macht sich auch heu-
te noch in unserem Sprachgebrauch bemerkbar: Wir ha-
ben etwas auf dem Herzen, konnen jemanden ins Herz
schlieffen, mit ihm ein Herz und eine Seele sein oder je-
mandem das Herz brechen. Es ist wohl unumstritten,
dass die bahnbrechenden Fortschritte in der modernen
Medizin, insbesondere im Bereich der Kardiologie und

Psychische Belastungsstérungen bei EMAH

Herzchirurgie, Menschen mit angeborenen Herzfehlern
(AHF) ein Uberleben in frither noch aussichtlosen Situa-
tionen ermoglichen konnten. So erreichen heute mehr als
90 Prozent aller Kinder mit AHF das Erwachsenenalter
und derzeit leben mehr als 330 000 Erwachsene mit AHF
(EMAH) in Deutschland. Das sind inzwischen mehr Er-
wachsene als Kinder mit AHF.

Trotz dieser beeindruckenden Zahlen lief§ die rein natur-
wissenschaftliche und medizinische Ausrichtung die psy-
chische Situation vieler Betroffener lange aufSer Acht und
eine diesbeziigliche professionelle oder gar routinemafSig
angebotene Hilfe fiir Herzpatienten ist immer noch eine

40%
30% 34%
|
EMAH
20%
10% 15%
Allgemein
0% 3,5%
Depression Angst PTBS

Abb. 1: Psychische Belastungsstérungen bei EMAH im Vergleich zur Allgemeinheit (aus Andonian et al., 2018)

12



Seltenheit. Die relativ junge Verbindungsdisziplin ,,Psy-
chokardiologie®“ hat sich deshalb zum Ziel gesetzt, Zu-
sammenhidnge zwischen Herz und Psyche bei Menschen
mit AHF zu erforschen. Damit wird auch das bisherige
Krankheitsverstandnis im Sinne eines ganzheitlichen Be-
handlungskonzepts erweitert, um dadurch EMAH ein
maximales Maf§ an Lebensqualitit zu ermoglichen.

Der nachfolgende Artikel ist ein kleiner Beitrag zur Psy-
chokardiologie und soll Sie, liebe Leserinnen und Leser,
fur die Wichtigkeit psychologischer BegleitmafSnahmen im
Rahmen einer ganzheitlichen Herzmedizin sensibilisieren.

Waihrend manche Patienten lange mit unentdeckten leich-
teren AHF leben, erfordern schwerwiegende Vitien oft
frihe Eingriffe in Form von Operationen oder Herzka-
theterisierungen. Fur die Mehrzahl der Betroffenen ist das
Leben trotz einer gelungenen Operation mit dem Schick-
sal einer chronischen Herzerkrankung belastet. So hat
eine erhebliche Zahl von Patienten mit lebenslang beste-
henden Rest- und Folgezustinden sowie hinzukommen-
den Komorbiditdten zu kampfen, die nicht selten weitere
medizinische Eingriffe nach sich ziehen.

Die Betroffenen miissen sich in ein Leben einfinden, das
von einer Odyssee an Arztbesuchen, medizinischen Not-
fillen und wiederholten Krankenhausaufenthalten ge-
pragt ist. Obwohl es einigen gelingt durch aktive Maf3-
nahmen psychische Folgeschidden zu vermeiden und eine
angemessene Lebensqualitit zu erreichen, entwickeln sich
bei vielen Betroffenen im Verlauf psychische Probleme
wie Depressionen, Angste vor dem Fortschreiten der Er-
krankung, Gefithle von Autonomie- und Kontrollverlust
sowie von Hilf- und Hoffnungslosigkeit und Selbstwert-
und Identititsprobleme. Betroffenen Patienten fehlt oft
ein grundlegendes Gefiihl der Sicherheit und Normalitit,
welches eine wichtige Voraussetzung fiir die Entwicklung
einer autonomen und selbstverantwortlichen Lebensfiih-
rung und erfolgreichen Krankheitsbewaltigung darstellt.
Die in diesem Kontext vorgelegten epidemiologischen
Studien belegen, dass das Risiko fiir die Entwicklung
psychischer Auffilligkeiten bei EMAH im Vergleich zur
Normalbevélkerung deutlich erhoht ist. Einzelne Studien
berichten, dass etwa die Hilfte aller EMAH behandlungs-
beduirftige psychische Erkrankungen aufweisen (48 Pro-
zent), ein Wert der deutlich tiber dem der Allgemeinbevol-
kerung (35 Prozent) liegt. Depressionen, Angststorungen
und Posttraumatische Belastungsstorungen (PTBS) sind
bei EMAH kein Einzelfall (Abbildung 1). Sie fithren nicht

Psyche

selten in einen Teufelskreis, der eine aktive Teilnahme am
privaten und beruflichen Leben beeintrachtigt.

Eine Reihe von psychologischen Theorien liefert Grund-
lagen zum Verstindnis der psychischen Belastungen bei
EMAH, die von frithen Kindheitstraumata bis hin zu
neurologischen Verdnderungen im Gehirn reichen.

Nicht nur im Volksmund, sondern auch in der Medizin
ist die enge Verbindung zwischen Herz und Psyche mitt-
lerweile eine anerkannte Tatsache: Psychische Leiden und
Herzkrankheiten bedingen sich oft wechselseitig. Wih-
rend AHF eine Entwicklung psychischer Symptome aus-
losen oder verstarken, konnen sich umgekehrt anhaltende
Sorgen, Angste und Stress negativ auf den kardiovaskuli-
ren Krankheitsverlauf auswirken.

Langzeituntersuchungen bei nicht-angeborenen, erworbe-
nen Herzerkrankungen belegen, dass Depressionen und
Angststorungen mit einem deutlich schlechteren Krank-
heitsverlauf bis hin zu vorzeitiger Sterblichkeit korreliert
sind. Auf welchen Mechanismen dieser Zusammenhang
beruht, ist noch nicht vollstandig geklart. Bisher haben
sich zwei Erklarungsmodelle herauskristallisiert. Einer-
seits beglnstigt psychischer Dauerstress gesundheits-
schadigende Verhaltensweisen wie Fehlernihrung, Rau-
chen oder Bewegungsmangel. Betroffene konnen sich nur
schwer dazu motivieren, ihren Lebensstil zu verindern
und schreiben , herzgefihrdenden® Verhaltensweisen eine
wohltuende Wirkung zu (,,Frustfressen®, ,,Schokolade als
Seelentroster®). Nach neuesten Erkenntnissen sind vor al-
lem Rauchen und korperliche Inaktivitit fir ein erhohtes
kardiales Risiko verantwortlich. Auflerdem fiihrt chroni-
scher, psychischer Stress Uiber eine vermehrte Bildung von
Stresshormonen und komplexe neuropsychoimmunologi-
sche Mechanismen zu einer erhohten entziindlichen Akti-
vitdt im Korper, was sich wiederum negativ auf die Herz-
gesundheit auswirkt. Basierend auf dieser Erkenntnis ist
es denkbar, dass EMAH, die ihre psychischen Probleme
ignorieren, einen ungunstigeren Krankheitsverlauf haben.

Ein AHF muss sich nicht zwangsldufig negativ auf die
psychische Entwicklung auswirken. Im Gegenteil kann
es auch sein, dass Betroffene unter entsprechenden Um-
standen einen Entwicklungsschub vollziehen, indem sie
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einen konstruktiven Umgang mit krankheitsbedingten
Einschrankungen lernen und so auch in anderen Berei-
chen des Lebens vorankommen. So konnte nachgewiesen
werden, dass Betroffene trotz komplexer AHF iiber eine
gute Lebensqualitit verfiigen, insbesondere wenn diese in
der Kindheit entdeckt und behandelt werden. Viele Pati-
enten leiden mehr unter ihrer eigenen inneren Stimme als
unter den AHF-bedingten korperlichen Symptomen. Die
subjektive Bedeutung des Krankseins fiir jeden Einzelnen
spielt dabei eine wichtige Rolle im Behandlungserfolg.
Eine erfolgreiche Krankheitsbewailtigung (Stichwort ,,Co-
ping“) hingt von individuell ausgeprigten Faktoren ab,
zu denen der personliche Umgang mit Lebenskrisen, die
soziale Unterstiitzung sowie subjektive Krankheitsiiber-
zeugungen zihlen.

Aktuell widmet sich das Interesse der psychologischen
Forschung an EMAH der Frage, wie sich AHF auf die
Selbstwahrnehmung dieser Patienten auswirken (Krank-
heitsidentitit). Es ist anzunehmen, dass eine Schidigung
des Herzens nicht nur mit einer tiefgreifenden Erschiit-
terung der korperlichen, sondern auch der psychischen
und sozialen Integritdt einhergeht. Unterschieden werden
dabei vier verschiedene Dimensionen der Krankheitsiden-
titdt, die sich jeweils unterschiedlich auf den psychischen
Zustand und den Lebensstil der Betroffenen auswirken:

Vereinnahmung
Ablehnung
Akzeptanz
Bereicherung

Wihrend dauerhaftes Verleugnen der Erkrankung und
Vermeiden der Realitdt mit passiv-dngstlichem Verhalten
nach dem Motto ,hilft eh nichts“ einhergeht, ist Akzep-
tanz oder sogar Bereicherung mit einem inneren psychi-
schen Gleichgewicht und einem aktiven Umgang mit der
Erkrankung verbunden.

Auf Basis dieser Befunde geraten psychotherapeutische
und psychoedukative Hilfestellungen mit Fokus auf
Krankheitsverarbeitung immer mehr in den Vordergrund.

Fur eine erfolgreiche Krankheitsbewiltigung gibt es kein
Patentrezept, da jeder Mensch eine andere Vorgeschichte,
andere Bediirfnisse und andere Anspriiche an das Leben mit
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sich bringt. Oft entscheiden psychische Faktoren {iber den
Behandlungserfolg und den Krankheitsverlauf bei AHF.

In einem modernen Verstindnis von optimaler Behand-
lung sind damit Patienten nicht mehr passive Empfan-
ger drztlicher Ratschlige, sondern riicken vielmehr als
Hauptakteure und Experten ihrer eigenen Gesundheit in
den Mittelpunkt. Letztlich hangt der Ausgang ihrer The-
rapie von den Patienten selbst ab: Sie sind verantwortlich
fiir die Erhebung von Messwerten (z.B. Stresshormonen,
Blutdruck) und sie mussen die Behandlungsempfehlungen
umsetzen (z.B. korperliche Aktivitdt, gesunde Ernahrung).

Mit anderen Worten: Klagen schadet, Hoffen reicht nicht
— es gilt, durch Eigeninititive und aktives Vorgehen Zu-
trauen zum Herzen zu gewinnen und sich eine lebenswer-
te Lebensqualitit zu sichern. Nachfolgend sind einige An-
regungen gelistet, die gilinstige Voraussetzungen fiir eine
erfolgreiche Krankheitsbewiltigung schaffen und damit
langfristig die Prognose und Lebensqualitit der Patienten
positiv beeinflussen sollen.

Mangelndes Wissen tiber den eigenen AHF ist sowohl eine
Quelle fiir diffuse Angste und Sorgen, als auch ein Hin-
dernis fur die Verstindigung zwischen Arzt und Patient.
Eine umfassende Aufklirung und Beratung ist notwen-
dig, um EMAH bei der aktiven Krankheitsverarbeitung
zu unterstitzen, Unsicherheiten und Ungewissheiten aus
dem Weg zu raumen und ihr psychisches Wohlbefinden
dauerhaft zu verbessern. Psychoedukation bietet Patien-
ten Hilfe zur Selbsthilfe, damit sie moglichst bald selbst-
stindig mit den Aufgaben der Krankheitsbewiltigung
zurechtkommen. Eine besonders wichtige Rolle kommt
dabei Hausirzten zu, die oft als enge Vertrauensperson
wertvolle Aufklarungsarbeit leisten konnen. Diese sollten
Angste, Sorgen oder andere psychische Auffilligkeiten
frithzeitig erkennen, ansprechen und gegebenenfalls zur
weiteren psychologischen Betreuung weiterverweisen.



Ressourcen mobilisieren

Als Ressourcen werden alle Eigenschaften und Hand-
lungsmoglichkeiten eines Menschen bezeichnet, die fir
die Bewaltigung von Lebenskrisen forderlich sind. Es gilt
daher, vorhandene Ressourcen zu mobilisieren und neue
Ressourcen aufzubauen. Entsprechend konnte gezeigt
werden, dass eine aktive Teilnahme am Sozialleben nicht
nur die Lebensqualitit, sondern auch die Krankheitsprog-
nose von EMAH positiv beeinflusst. Eine besondere Rolle
wird auflerdem der korperlichen Aktivitit beigemessen.
Neben einer Verbesserung des psychischen Wohlbefin-
dens, konnten in klinischen Studien psychologische Effek-
te, wie eine verbesserte Leistungsfahigkeit, Stressabbau
und verbesserte Selbstakzeptanz nachgewiesen werden.

Stresskompetenz entwickeln

Anhaltende Sorge und Angste in Bezug auf AHF gehen
mit einem Zustand permanenter Anspannung einher. Es
ist wichtig, dass auf Phasen der Anspannung ausreichend
Zeit fiir Entspannung folgt, sodass sich korperliche und
geistige Energiereserven wieder auffiillen konnen. Stress-
kompetenz bedeutet nicht, im Schongang durch das Leben
zu gehen. Vielmehr geht es darum, Stressoren rechtzeitig
zu kontrollieren bzw. abzubauen, bevor sich ernsthaf-
te psychische Storungen manifestieren konnen. Das in
Deutschland mittlerweile populdrste Entspannungsver-
fahren ist die Progressive Muskelentspannung (PMR)
nach Jacobson, die auf dem Grundprinzip der bewussten
An- und Entspannung beruht. Andere wirksame Maf3-
nahmen zur Stressreduktion beinhalten gezielte Atem-
techniken oder autogenes Training.

Lebensstilverdnderungen angehen

Klinische Erfahrungen zeigen, dass eine alarmierend hohe
Anzahl von EMAH eine ungesunde Lebensweise fiihrt,
die von Bewegungsarmut und schlechter Ernidhrung ge-
pragt ist. Aufgrund der bestehenden Vorerkrankung
haben Ubergewicht und Adipositas in dieser Patienten-
gruppe besonders gravierende Konsequenzen auf die
Herzgesundheit. Ein AHF kann ein Grund dafir sein,
Lebensgewohnheiten zu verindern und die vielfiltigen
Funktionen des Herzens zu fordern statt zu schddigen.
Oft ist eine zusitzliche psychologische Unterstiitzung ge-
fordert, um Betroffene dazu zu motivieren, ihr kardiales
Risiko aktiv zu senken und die Herzgesundheit zu ihrer
Herzensangelegenheit zu machen.

Psyche

Fazit

Bislang ist nur ein geringer Prozentsatz von
EMAH in psychotherapeutischer Behandlung
und das, obwohl EMAH ein nachweislich
grol3es Interesse an psychotherapeutischen
Angeboten zeigen. Vor dem Hintergrund des
nachgewiesenen Zusammenhangs zwischen
psychischem Stress und negativen Gene-
sungseffekten, sind begleitende psycho-
logische Interventionen haufig indiziert. Sie
werden jedoch noch nicht routinemafig in
die Versorgung miteinbezogen. Hier besteht
noch sehr groRer Bedarf. Die Psychokar-
diologie hat zum Ziel, medizinische Be-
handlungserfolge der letzten Jahrzehnte im
Bereich von AHF zu stabilisieren, eine mog-
lichst optimale Genesung zu férdern und die
Lebenszufriedenheit betroffener Patienten
zu erhohen. Diese sollte in naher Zukunft
auch institutionell verankert werden.
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Angeborene Herzfehler (AHF) zihlen weltweit zu den
haufigsten Geburtsfehlern und betreffen jahrlich 1,35-1,5
Millionen Neugeborene. Dank technischer Fortschritte in
der modernen Medizin erreichen heute mehr als 95 Pro-
zent dieser Kinder das Erwachsenenalter. Nichtsdesto-
trotz sind diese Patienten chronisch herzkrank und leiden
unter den Folgen ihrer zugrunde liegenden Herzerkran-

kung. Wissenschaftliche Untersuchungen haben ergeben,
dass ein erheblicher Prozentsatz der Betroffenen einen un-
gesunden Lebensstil hegt, der von Bewegungsarmut, Ni-
kotin und schlechter Erndhrung gepragt ist. Zudem gilt es
als erwiesen, dass Patienten mit AHF hiufiger Komorbi-
ditidten wie Ubergewicht oder ein metabolisches Syndrom
entwickeln.

Bisherige Befundlage zur Privalenz von Ubergewicht und Adipositas bei AHF-Patienten

60%

50%

40%

Barbiero et al. (2014)'

Pinto et al. (2007)?

Shustak et al. (2011)?

Adipositas

Ubergewicht

Lerman et al. (2016)**

Abb. 1: Pravalenz von Ubergewicht und Adipositas bei AHF-Patienten (aus Andonian et al., 20195)
* Barbiero et al., Pinto et al., Shustak et al. untersuchten padiatrische AHF-Patienten nach CDC-Leitlinien
(Ubergewicht: BMI-Perzentile > 85-95 %, Adipositas: BMI-Perzentile > 95 %). Lerman et al. untersuchten EMAH

nach
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em Quetelet-Kaup-Index (Ubergewicht: 25 kg/m2 < BMI < 30 kg/m2, Adipositas: BMI > 30 kg/m2)



Ubergewicht und Adipositas erhohen das Risiko fiir das
Auftreten zahlreicher Folgeerkrankungen. Kardiovasku-
lare Risikofaktoren, wie Diabetes mellitus und metaboli-
sches Syndrom, werden durch Ubergewicht geférdert und
bereits vorhandene Risikofaktoren dadurch verstirkt.
Griinde fiir Ubergewicht und Adipositas findet man be-
reits in der frithen Kindheit, da ein zu hoher Body-Mass-
Index (BMI) im Kindesalter die Fettleibigkeit im Erwach-
senenalter begiinstigt. Laut einer kiirzlich erschienenen
Statistik der WHO ist die Anzahl tibergewichtiger Kinder
von 32 Millionen im Jahr 1990 auf 41 Millionen im Jahr
2016 gestiegen. Diese ,,Adipositas-Epidemie* hat insbe-
sondere fur Patienten mit AHF gesundheitsschidigende
Folgen. Studien belegen, dass ein Viertel aller Patienten
mit AHF tibergewichtig ist.

Griinde fiir die alarmierende Rate an Fettleibigkeit in die-
ser Patientenpopulation sind vielschichtig und aktuelle
Gegenmafinahmen nach wie vor liickenhaft. Das Problem
beginnt vermutlich bereits pranatal. Da Fettleibigkeit in der
Schwangerschaft bereits das Risiko auf ein Kind mit AHF
erhoht, haben AHF-Kinder hiufig adipose Miitter, deren
Erndhrungskultur die spatere Gewichtsentwicklung ihrer
Kinder mafsgeblich beeinflusst. Nach der Geburt haben
sich Bewegungsarmut und Uberfiitterung als Hauptgriin-
de fiir Ubergewicht in dieser Patientenpopulation heraus-
kristallisiert. Dem liegt zugrunde, dass zumindest ein Teil
der Kinder aufgrund eines Malabsorptionssyndroms oder
anderer gesundheitlicher Einschrinkungen wie zyanose-
bedingter Hypoxie oder pulmonaler Hypertonie unterer-
ndhrt sind. Daher besteht das Hauptziel aller Behandlungs-
strategien fiir die betroffenen Kinder mit AHF darin, durch
Verordnung einer hochkalorischen Erndhrung schnell das
altersentsprechende Wachstum und Gewicht zu erreichen
und zwar vielfach unabhingig von der Art oder Schwere
der jeweiligen Herzerkrankung. Obwohl nach einer erfolg-
reichen Operation und dem Erreichen des Zielgewichtes die
physische Belastbarkeit erhoht und die Kalorienzufuhr ver-
ringert werden kann, bleiben viele Patienten mit AHF bis
ins Erwachsenenalter inaktiv und behalten die Ubererniih-
rung bei. Das bestehende Familiensystem tragt durch stetige
Uberfiitterung und reglementierte Bewegung sowohl direkt
als auch indirekt durch ein ungesundes Vorbildverhalten
zur Entwicklung eines pathologischen Essverhaltens bei.
Das individuelle Essverhalten ist ein lebenslanger Lernpro-
zess, dessen Basis in der Familie wurzelt und spiter durch
die Gesellschaft gepragt wird. Vor diesem Hintergrund ist
Ubergewicht ein multifaktorielles Problem, das sowohl tra-
ditionelle Risikofaktoren umfasst als auch AHF-spezifische
Faktoren wie tiberbehiitende Eltern, gesundheitsschadigen-
de Lernprozesse und frithkindliche psychische Belastungen.

Ubergewicht und Adipositas

Ursachen von Adipositas bei
Patienten mit AHF

Adipositas bei Patienten mit AHF ist

die Folge eines komplexen Zusammen-
spiels aus genetischen und umweltbe-
dingten Einflussfaktoren, die in Abbil-
dung 2 schematisch dargestellt werden.

Nach dem aktuellen wissenschaftlichen
Kenntnisstand werden der kindliche
Stoffwechsel und spatere Nahrungsmit-
telpraferenzen bereits intrauterin durch
mutterliche Ernahrungsgewohnheiten

gepragt.

Nach der Geburt kann Erndhrung als
lebenslanger soziokultureller Lernpro-
zess konzeptualisiert werden, indem
die naturlichen Primarbeduirfnisse Hun-
ger und Sattigung zunehmend durch
kulturelle und familidre Lernprozesse
Uberformt werden.

Zusatzlich zu den nachteiligen gesund-
heitlichen Einflissen der heutigen
Industriegesellschaft Ubt die Familie als
zentrale Sozialisationsinstanz einen be-
sonderen Einfluss auf die Erndhrungs-
entwicklung und Genese einer Adiposi-
tas bei AHF-Patienten aus.

AHF-spezifische psychologische Fakto-
ren, wie Angste, Depressionen und ein
vermindertes Selbstwertgefuhl, kom-
men erschwerend hinzu und kénnen
das Risiko fur die Entwicklung einer
Adipositas erhéhen.

Da Fettleibigkeit ein zusatzliches kardiovaskulires Risiko
fir Menschen mit AHF darstellt, ist ein grundlegendes
Verstdndnis der Entwicklung von Fettleibigkeit bei AHF-
Patienten notwendig, um fruhzeitig praventive Gegen-
mafSnahmen einzuleiten. Der Artikel soll ein Anstofs fiir
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Leben mit angeborenem Herzfehler

Einflussfaktoren auf die Entwicklung von Adipositas bei AHF-Patienten

Uberfiirsorglicher Erziehungsstil

Lernprozesse

Gesundheitliche Aufklérung

Psychologische Faktoren

Pragung

Mutterleib Saugling Kleinkind

Geburt

Abb. 2: Modifiziert nach Ellrott, 2013°

einen holistischen Priventions- und Behandlungsansatz
sein, der Erndhrung und Psyche gleichermafSen ins Auge
fasst. Arzte und Psychologen werden dazu angehalten,
Gewichtsprobleme bei AHF Patienten ernster zu nehmen
und dem Herzkranken die moglichen Konsequenzen von
Ubergewicht deutlich zu machen.

Die Diagnose AHF bei der Geburt eines Kindes zerstort
fur Eltern zunichst den Traum eines gesunden Kindes
und fithrt zu Gefiithlen wie Trauer, Wut oder Angst. Die-
se sind Teil eines natiirlichen Bewiltigungsprozesses, der
mit zunehmender Anpassung an die Situation zu einem
posttraumatischen Wachstum fithren kann. Schwierigkei-
ten sich mit der Diagnose abzufinden kénnen die Fiirsor-
ge aber auch negativ beeinflussen. Auch wenn hinter der
Erziehung eines Kindes mit AHF das Ziel auf eine voll-
kommene Genesung steckt, so ist die Gefahr grofS, dass
durch einen uberfirsorglichen Erziehungsstil genau das
Gegenteil erreicht wird. Der Balanceakt fiir Eltern besteht
also darin, ihr Kind einerseits zu schiitzen, aber es nicht
tiber Gebiihr zu beschiitzen. Wissenschaftliche Unter-
suchungen haben gezeigt, dass gerade Miitter aus einer
ubertriebenen Fiirsorge heraus dazu tendieren, ihr Kind
in einem ungesunden Ausmafs zu kontrollieren. Diese Ver-
haltensweise kann darin begriindet sein, ein schlechtes
Gewissen kompensieren zu wollen, weil sie sich schuldig
an der Erkrankung des Kindes fithlen. Es kann aber auch
einfach nur aus Sorge um das Kind geschehen oder aus
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Adoleszenz Erwachsenenalter

falsch verstandener Liebe. Es gilt als erwiesen, dass tiber-
triebene mutterliche Fiirsorge die Wahrscheinlichkeit von
Ubergewicht bei Kindern erhoht.

In der Regel werden Kinder mit AHF von Geburt an nicht
nur iiberfiittert, sondern aus Sorge vor Uberlastung auch
daran gehindert, sich altersentsprechend und ausreichend
zu bewegen. Dies geschieht in der Regel mit der Absicht,
dem Kind eine altersgemifse Entwicklung von Normgro-
8e und Normgewicht zu ermoglichen. Viele Miitter sehen
in einem gut oder uberernihrten Kind einen Indikator
fur Gesundheit und Sicherheit. Deshalb steckt hinter dem
Fiittern eines Kindes mehr als nur die Befriedigung eines
Grundbedurfnisses. Nahrung wird zum Ersatz fiir Liebe
und Fursorge, von denen ein Kind nicht genug bekommen
kann. Uberfiittern in der Kindheit hat aber langfristig un-
erwunschte Nebenwirkungen, die den Patienten im Er-
wachsenenalter anfilliger fir Adipositas machen.

Eine grofle Verantwortung bei der Privention von Uber-
gewicht bei Kindern mit AHF kommt den Eltern zu und
basiert auf der Theorie des sozialen Lernens. Demnach
ist unser Verhalten erlernt, indem wir andere beobachten
und nachahmen. Diese Theorie spielt eine Schliisselrolle
in der Erndhrungserziehung eines Kindes. Es gilt als er-
wiesen, dass gerade Eltern in ihrer Rolle um die Fiirsorge
und das Wohl des Kindes einen groflen Einfluss auf dessen
Essverhalten und spateren Umgang mit Nahrung haben.



Da Miitter als erste Bezugspersonen ihrer Kinder in der
Regel auch fiir den Nahrungsmittelkonsum im Haushalt
verantwortlich sind, haben deren eigenes Gesundheits-
und Essverhalten einen enormen Einfluss auf die spite-
ren Gewohnheiten bzw. Vorlieben und Abneigungen des
Kindes. Da das Kind primidr durch Nachahmung lernt,
gibt die Mutter in Sachen Erndhrung unbewusst vieles
weiter, was auf der ,,Festplatte“ des Kindes abgespeichert
wird und spiter nur schwer wieder geléscht werden kann.
Eltern, insbesondere Miitter, tragen demnach in ihrem
Vorbildverhalten eine grofle Verantwortung gegeniiber
ihren Kindern. Wissenschaftliche Untersuchungen haben
ergeben, dass libergewichtige Miitter nicht nur fir das
Ubergewicht bei Kindern verantwortlich sind, sondern

bereits Fettleibigkeit in der Schwangerschaft das Risiko
auf ein Kind mit AHF erhoht. Kinder mit AHF haben
demnach hiufig adipose Miitter, deren Essgewohnheiten
sie kopieren. Es ist deshalb unabdingbar, dass man in der
Privention von Ubergewicht bei Kindern die Eltern mit in
die Verantwortung nimmt. Dies ist in besonderem MafSe
bei Frauen im gebarfiahigen Alter sowie nach der Geburt
eines Kindes mit AHF von Bedeutung, um die Gesundheit
des ungeborenen Babys nicht zu gefihrden oder ein schon
herzkrankes Kind nicht weiter zu belasten.

Das Wissen um Ernahrung und Bewegung ist ein essen-
zieller Bestandteil der Verantwortung eines jeden Men-
schen, der es sich zur Aufgabe macht, fir seine Gesundheit
zu sorgen. Studien belegen, dass nur eine Minderheit von
AHF-Patienten ausreichend tiber gesunde Ernahrung und
angemessenes Bewegungsverhalten informiert ist. Laut
Lentzner et al.” machten es sich nur 59 Prozent der Kar-
diologen zur Aufgabe, ihre Patienten umfassend iiber Ge-
wichtsmanagement aufzukliren, 63 Prozent klirten ihre
Patienten zumindest bei konkreten Fragestellungen zu den
Themen Diit und Erndhrung auf. Einer anderen Studie

Ubergewicht und Adipositas

zufolge zeigten Miitter von Kindern mit AHF signifikan-
te Wissensliicken in ihrem Verstandnis um die negativen
Auswirkungen falscher Ernidhrung und mangelnder Be-
wegung auf die Erkrankung ihrer Kinder. Eine verzerrte
Wahrnehmung der Eltern, die ihr Kind nach dem Motto
»je dicker, desto gesiinder” ernihren, stellt friihzeitig die
Weichen fiir eine spitere Fettleibigkeit bei ihren Kindern.
Gerade Kinder mit AHF konnen durch exzessives Fiittern
mit kiinstlicher Milch aus der Flasche zwar ihren kalori-
schen Bedarf schnell decken, laufen aber langfristig Ge-
fahr, das normale Sattigungsgefithl zu verlieren und im
Teenageralter anfilliger fur Essstorungen zu sein.

Es gilt als erwiesen, dass Kinder mit AHF — verglichen mit
gesunden Kindern — durch falsche Erndhrung und Bewe-
gungsarmut hiufiger an Adipositas erkranken. Trotzdem
propagieren unwissende Eltern einen inaktiven Lebensstil
fiir ihr herzkrankes Kind, was zum einen an der Ubervor-
sicht liegt und zum anderen an der mangelnden Kennt-
nis Uber ein angemessenes AusmafS an Bewegung fiir ihr
krankes Kind.

Um das Risiko fiir Ubergewicht und spitere kardiovasku-
lire Erkrankungen zu minimieren, ist es zwingend not-
wendig, dass Arzte eine konsequente Aufklirungsarbeit
zum Thema ,,gesunder Lebensstil bei AHF-Patienten® be-
treiben. So konnen schon im Vorfeld kardiovaskuldre Ri-
sikofaktoren angesprochen und MafSnahmen zur Gesund-
erhaltung ergriffen werden. Zeitmangel, das Fehlen einer
Ausbildung in dem Sektor sowie das dezidierte Aufgaben-
gebiet eines Kardiologen sind bislang die Stolpersteine fiir
eine konsequente Umsetzung dieser PraventionsmafSnah-
men zur Herzgesundheit.

Sowohl Kinder mit AHF als auch EMAH sehen sich mit
sehr komplexen medizinischen und psychologischen Pro-
blemen konfrontiert. Eine beachtliche Anzahl an EMAH
leidet an psychischen Belastungen, die sich in Angststo-
rungen und Depressionen niederschlagen konnen. Auf-
grund von Uberbehiitung und Kontrolle durch Eltern
fehlen EMAH in ihrer Sozialisation haufig Moglichkeiten
zur Selbstbestimmung. Daraus ergibt sich ein Mangel an
Erfahrungen, um auf sich selbst und die eigenen Fihigkei-
ten zu vertrauen. Eine Langzeitkonsequenz sind oft ein re-
duziertes Selbstwertgefiihl und Selbstvertrauen. Depressi-
onen, Angststorungen und ein geringes Selbstbewusstsein
wirken sich negativ auf das Erndhrungsverhalten aus und
erhohen das Risiko, eine Adipositas zu entwickeln. ,,Ko-
ronargefihrdenden“ Verhaltensweisen wie ,,Frustessen®
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Zusammenhang von psychosozialem Stress und kardiovaskularem Krankheitsverlauf

Fehlregulation
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Stressachse
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Gesundheits-
verhalten

Abb. 3: Modifiziert nach Schubmann, 20188

und Bewegungsarmut wird im Rahmen der Affektregu-
lation eine kurzfristig antidepressive Wirkung zugeschrie-
ben, die allerdings schnell in Scham- und Schuldgefiihle
umschliagt und ein negatives Selbstbild forciert. Die dar-
aus resultierende Antriebshemmung behindert die Eigen-
initiative zu gesundheitsfordernden Verhaltensweisen und
begiinstigt einen schwer zu durchbrechenden Teufelskreis.

Studien belegen auflerdem, dass chronischer Stress zu
Ubergewicht und Adipositas fiihrt (siehe Abbildung 3).
Fir diesen Zusammenhang werden zwei Stoffwechsel-
vorgange verantwortlich gemacht. Der chronische Stress,
dem ein Patient mit AHF ausgesetzt ist, fithrt dazu, dass
er sich hochkalorisch und ungesund erndhrt. In Verbin-
dung mit Bewegungsarmut werden die uUberschussigen
Kalorien im Korper in Form von Fettdepots gespeichert.
Neben dem Kalorientiberschuss bremst chronischer Stress
durch die hohe Cortisolausschiittung auch die Fettver-
brennung und sorgt dafiir, dass man permanent hungrig
ist. Einlagerungen von Viszeralfett aufgrund dieser endo-
krinen Storung erhohen das Risiko fiur kardiovaskuladre
Erkrankungen (Dyslipiddimie, Diabetes mellitus Typ 2,
metabolisches Syndrom). Patienten mit AHF und daher
vorgeschiadigtem Herzen sollten aufgrund dieser Mecha-
nismen besonders angehalten werden, Ubergewicht oder
Fettleibigkeit zu vermeiden.

Bis heute gibt es wenig Literatur zur psychologischen
Situation von EMAH. Die Praxis zeigt allerdings, dass
seelische Verstimmungen und ein damit verbundenes un-
glinstiges Gesundheitsverhalten bei der Behandlung von
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AHF-Patienten im Vordergrund stehen. Deshalb sollen
Fritherkennung, Aufklirung und Psychotherapieangebote
eingefithrt werden, um das Bewusstsein der Patienten zu
schirfen und sie zu ermutigen, die richtigen Entscheidun-
gen fiir ihre Herzgesundheit zu treffen.

Mit zunehmendem Alter haben auflerhidusliche Faktoren
einen starkeren Einfluss auf das Erndhrungsverhalten.
Unter ,,obesogener Umwelt“ versteht man Umweltfak-
toren, die unser Erndahrungs- und Bewegungsverhalten
bestimmen. Schlisselfaktoren wie Lebensmittelverarbei-
tung, Lebensmittelverteilung und Preise haben dazu ge-
fiihrt, dass Menschen immer hiufiger energiereiche Kost
konsumieren. Gleichzeitig hat die vom Menschen kiinst-
lich geschaffene Umwelt dazu gefiihrt, dass wir uns nicht
mehr ausreichend bewegen und somit zu wenig Energie
verbrauchen. Evolutionsbiologisch sind Menschen zwar
mit Uberlebensprogrammen fiir Hunger- und Diirreperio-
den ausgestattet, nicht aber fiir Essen im Uberfluss. Das
resultierende Ungleichgewicht im Energiehaushalt fiihrt
zu einer weltweiten epidemieartigen Zunahme von Adi-
positas. Dieses Prinzip gilt auch fir Patienten mit AHF,
wobei diese von den gesundheitlichen Konsequenzen un-
gleich hirter getroffen sind als die gesunde Normalbe-
vOlkerung. Eine Studie tiber Risikofaktoren fiir Arterio-
sklerose bei Kindern hat gezeigt, dass sich viele von ihnen
ungesund erndhrten, wobei ein hoher Konsum von gesiif3-
ten Getranken und fettreichen Lebensmitteln, aber nur
ein geringer Obst- und Gemiisekonsum bestand. AufSer-



dem verbrachten sie einen Grofsteil ihrer Zeit im Sitzen.
Andere Studien belegen, dass Patienten mit AHF nach er-
folgreicher Operation ein restriktiveres Bewegungsverhal-
ten als ihre Kontrollgruppe zeigten. Demzufolge galt im
Follow-up der Studie die Bewegungsarmut als der starks-
te Pridiktor fiir Ubergewicht. Da AHF-Patienten ohnehin
ein grofSeres Risiko fiir kardiovaskulire Erkrankungen
und vorzeitige Letalitit tragen, sollten Ubergewicht und
Adipositas im Rahmen einer praventiven kardiologischen
Versorgung verhindert werden.

Warum ist eine gesunde Erndhrung fur
AHF-Patienten so wichtig?

Der menschliche Darm ist von unzahligen Mikroorganis-
men besiedelt, die in der Nahrungsverwertung und der
Immunabwehr eine bedeutsame Rolle spielen. Dement-
sprechend fiithrt das, was wir essen, zu wichtigen Verande-
rungen in der Zusammensetzung des Darm-Mikrobioms
(Gesamtheit aller Mikroorganismen in unserem Verdau-
ungstrakt). Der Zusammenhang zwischen Verinderungen
des Mikrobioms und der Entstehung von Herz-Kreislauf-
Erkrankungen hat erst kiirzlich viel Aufmerksamkeit erhal-
ten. Studien haben besonders die Wirkung von Trimethyl-
amin-N-Oxid (TMAOQO) unter die Lupe genommen. TMAO
ist ein von Darmbakterien gebildetes Stoffwechselprodukt,
das beim Genuss von Milchprodukten, Eiern, Fisch oder
rotem Fleisch entsteht. Man hat entdeckt, dass ein erhoh-
ter TMAQO-Spiegel im Blut mit einem erhohten Risiko fiir
Herz-Kreislauf-Erkrankungen und einen frithzeitigen Tod
einhergeht. Dieser Zusammenhang unterstreicht die Wich-
tigkeit der Erndhrung in der Pravention bei AHF.

Der TMAO-Stoffwechselvorgang ist nur einer von vielen
ernihrungsbedingten Vorgingen, die negative Folgen fiir
das Herz-Kreislauf-System haben kénnen. Da es bis dato
erst wenige Studien zu diesem Thema gibt, existieren noch
keine definitiven Schlussfolgerungen zu der tatsichlichen
Bedeutung. Dennoch konnte auf Basis bisher gewonnener
Erkenntnisse eine pflanzenbasierte Ernihrungsform zuneh-
mend wichtig werden, da eine vegane oder vegetarische Er-
ndhrung mit einem signifikant niedrigeren TMAO-Spiegel
im Blut einhergeht als bei dem Verzehr tierischer Produkte.
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Fazit

Aufgrund der Fortschritte in der Medizin und
Technologie erreichen heute immer mehr
Kinder mit AHF das Erwachsenenalter. Zu-
satzlich zu den schon bekannten Risikofak-
toren fur Ubergewicht und Adipositas sieht
sich diese Patientengruppe oft mit weiteren
psychosozialen Erschwernissen konfron-
tiert, die ihr Risiko fur Fettleibigkeit erhchen
konnen. Ungesunde Lebensgewohnheiten
und Ubergewicht tragen dazu bei, den ohne-
hin schon fragilen kardiovaskularen Zustand
dieser Patienten negativ zu belasten und
weitere Folgeerkrankungen zu riskieren.

Der vorliegende Review ist ein erster Ver-
such, einen Zusammenhang zwischen AHF
und Ernahrung aufzuzeigen und Erklarungen
zu finden, warum diese Patientenpopulation
einen ungesunden Lebensstil pflegt. Die
gewonnenen Erkenntnisse kdnnen helfen,
problematische Einflisse auf das Gesund-
heitsverhalten von AHF-Patienten besser

zu verstehen und neue Ansatzpunkte fur
Praventivmalinahmen zu liefern. Pravention
und vernetztes Denken unter Einbeziehung
verschiedener wissenschaftlicher Facher,

z. B. Ernahrungswissenschaften und
Psychologie sowie auch Sportwissenschaften,
spielen eine Schltsselrolle zum Wohle von
AHF-Patienten. Deshalb sollten Patienten
dafur sensibilisiert und in der Folge motiviert
werden, durch gesunde Ernahrung und aus-
reichende Bewegung einen positiven Einfluss
auf ihre Herzgesundheit mitzugestalten.
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~Als herzkrankes Kind habe ich mit dem
Klettern angefangen und auch jetzt gibt
es fur mich nur einen Weg - und der geht
nach oben...

Klettern ist nicht die naheliegendste Sportart
bei einem Herzfehler, aber mein behandelnder
Arzt hat mich immer unterstitzt und ermutigt,
und jetzt weil$ ich: ALLES ist moglich! Man kann
weitaus mehr, als einem bewusst ist. Die eige-
nen Ressourcen sind immens! Trotzdem bin
ich mir durchaus meiner Grenzen bewusst und
halte immer wieder Rucksprache mit meinem
Kardiologen. Denn meiner Leidenschaft - dem
Klettern - mochte ich so lange wie moglich
nachgehen. Mein Gluck ist oben. “
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Korperliche Aktivitat und Training in der Pravention und

Sekundarpravention von kardiovaskularen Erkrankungen:

ein Thema fur Jugendliche und Erwachsene mit

angeborenem Herzfehler?

Prof. Dr. Birna Bjarnason-Wehrens, Institut fur Kreislaufforschung und Sportmedizin, Abt. praventive und
rehabilitative Sport- und Leistungsmedizin, Deutsche Sporthochschule KoIn

issen!
Gut zu wissen! ~

Bewegungsempfehlungen der Weltgesund-
heitsorganisation (WHO) fiir Erwachsene
(18-64 Jahre)

Erwachsene sollten mindestens 2 Stunden und
30 Minuten pro Woche aerobe Ausdaueraktivi-
taten mit moderater Intensitat oder mindestens
1 Stunde und 15 Minuten pro Woche aerobe
Ausdaueraktivitaten mit hoher Intensitat oder
eine adaguate Kombination von aeroben Aus-
daueraktivitaten mit moderater und hoher
Intensitat ausuben.

Die Ausdaueraktivitdten sollten jeweils mindes-
tens 10 Minuten dauern und am besten auf alle
Tage der Woche verteilt werden. Zusatzliche
gesundheitliche Effekte werden erzielt, wenn der
Umfang auf 5 Stunden (300 Minuten) pro Woche
mit moderater aerober Ausdaueraktivitat bzw.

2 Stunden und 30 Minuten pro Woche mit inten-
siver aerober Ausdaueraktivitat erhoht wird.

Ubungen zur Verbesserung der Muskelkraft al-
ler wichtigen Muskelgruppen sollten an mindes-
tens 2 Tagen pro Woche durchgeflhrt werden.
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Warum sind korperliche Aktivitat und
Training wichtig?

Regelmaflige korperliche Aktivitat ist ein sehr wirksa-
mer Schutzfaktor mit priaventiver Wirkung gegen die
Entstehung vieler Erkrankungen (z. B. koronare Herz-
krankheit, Zuckerkrankheit, Adipositas, Brust- und
Darmkrebs). Wer regelmifSig ausreichend aktiv ist, lebt
nicht nur gesiinder, sondern auch linger. Dies ist nicht
nur fiir gesunde Personen jeder Altersgruppe, sondern
auch fur viele Patientengruppen mit unterschiedlichsten
Herz-Kreislauf-Erkrankungen nachgewiesen. Korperliche
Inaktivitat gilt hingegen als ein wichtiger Risikofaktor,
der das Risiko zahlreicher Erkrankungen und eines friih-
zeitigen Todes erhoht. Die meisten Menschen kommen bei
ihren alltdglichen und beruflichen Aktivititen weitestge-
hend ohne intensivere Beanspruchungen der Muskulatur
und korperliche Aktivitiat aus. Wird diese nicht gezielt
in den Alltag integriert, kommt es zu einer chronischen
Unterschreitung der Reizschwelle, die zur Entwicklung
und Erhaltung einer wiinschenswerten Leistungsfihigkeit
notwendig ist. Die Weltgesundheitsorganisation (WHO)
empfiehlt daher eine korperliche Aktivitat von 150 Minu-
ten pro Woche, die bevorzugt mit einer aeroben Ausdau-
eraktivitdit mit moderater Intensitdt ausgefithrt werden
sollte (WHO 2010, siehe Kasten).



Die Studienergebnisse, die sich mit korperlicher Aktivi-
tat von EM AH-Patienten befassten, sind hier kontrovers
und zeigen Aktivititslevel zwischen normal bis deutlich
reduziert in allen Diagnosegruppen. Ein Grofdteil der
EMAH-Patienten bedarf keiner
kungen und alle asymptomatischen Patienten konnten

Aktivititseinschrin-

uneingeschriankt an freizeitorientierten Aktivitdten und
Training teilnehmen sowie die Aktivitaitsempfehlungen
der WHO befolgen. Personen, die diese nicht in vollem
Umfang befolgen koénnen, sollten in dem MafSe aktiv sein,
wie sie dies gut tolerieren.

In Rahmen einer deutschen Untersuchung fiithrten 330
Patienten (18-61 Jahre alt) mit unterschiedlichen ange-
borenen Herzfehlern eine Belastungsuntersuchung durch
und trugen sieben Tage einen Accelerometer, um die kor-
perliche Aktivitidt zu messen. Im Mittel waren die Patien-
ten 60 Minuten pro Tag mit einer moderaten Intensitit
aktiv. Die minimalen Aktivititsempfehlungen der WHO
wurden von 76 Prozent der Patienten erfullt. Die korper-
liche Leistungsfiahigkeit lag im Mittel bei 74 Prozent der
Normwerte. Ein hoherer Aktivititsumfang war mit einer
hoheren korperlichen Fitness verbunden.

Eine grofse Untersuchung, bei der 4415 Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern eine Belastungsuntersuchung
durchfiihrten, ergab bei 80 Prozent der Patienten eine re-
duzierte korperliche Leistungsfihigkeit. Es wurden deut-
liche Unterschiede sowohl zwischen als auch innerhalb
der Diagnosegruppen gefunden. Auch bei Patienten, bei
denen kein Grund fiir eine Aktivitatsreduzierung vorlag,
fanden sich deutlich reduzierte Werte. Diese Ergebnisse
sind wichtig. Eine frithere Untersuchung hat belegen kon-
nen, dass bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
eine niedrige korperliche Leistungsfihigkeit mit einem er-
hohten Risiko fiir Krankenhausaufnahme und frithzeiti-
ges Versterben verbunden ist.

Neben dem Schweregrad der Erkrankung und dem Vor-
handensein bedeutsamer Restbefunde konnen chrono-
trope Inkompetenz (das Herz schliagt bei korperlicher
Belastung zu langsam), reduzierte Lungenfunktion sowie
bei komplexen Herzfehlern Verinderungen der Skelett-
muskulatur zu einer reduzierten korperlichen Leistungs-
fahigkeit bei EMAH-Patienten beitragen. Ursachen fur
die reduzierte Leistungsfihigkeit konnen jedoch auch
durch Faktoren wie korperliche Dekonditionierung auf-
grund eines niedrigen gewohnheitsmafSigen korperlichen

Korperliche Aktivitat

Aktivitatsniveaus und mangelnde Bewegungserfahrung
in der Kindheit, falscher Wahrnehmung von Aktivitats-
beschrinkungen, Angstlichkeit sowie mangelndem Inter-
esse beeinflusst sein. Die Ursache fur ein inaktives Bewe-
gungsverhalten bei EMAH-Patienten wird insbesondere
in einer unzureichenden Aufklarung tiber die individu-
elle Bedeutung und die Moglichkeiten von korperlicher
Aktivitit und Training angesehen. Die Moglichkeit, an
Freizeitaktivitaten und anderen mit korperlicher Aktivi-
tdt verbundenen Titigkeiten teilnehmen zu konnen, ist
jedoch wesentlich mit der Teilhabe an einem moglichst
normalen und selbstbestimmten Leben und einer hohe-
ren Lebensqualitdt verbunden. Es ist daher wichtig, dass
EMAH-Patienten mit ihrem Arzt bei den regelmafSigen
Kontrolluntersuchungen tiber dieses Thema sprechen und
dass sie hierzu individuelle Empfehlungen und Beratung
einfordern.

Voraussetzung fur ein effektives und gefahrloses Training
ist die Bestimmung der Leistungsfahigkeit und der Be-
lastungstoleranz durch den behandelnden Kardiologen.
Dies muss im Rahmen einer griindlichen kardiologischen
Untersuchung erfolgen, u. a. mit einer Belastungsuntersu-
chung. Die Ergebnisse erlauben es, die individuelle Trai-
ningsbelastung sowie Parameter zur Belastungssteuerung,
wie z. B. eine optimale Trainingsherzfrequenz, zu bestim-
men. Weiter kann der Arzt anhand der Ergebnisse eine
individuell abgestimmte Beratung tiber Art, Umfang und
Intensitdt der moglichen und wiinschenswerten Aktivitdt
vornehmen.

Es ist wichtig, dass EMAH-Patienten das Thema korper-
liche Aktivitat und Training aktiv und bewusst bei ihrem
Kardiologen ansprechen und dieses Thema anhand aktu-
eller Untersuchungsergebnisse besprechen.

Die Effektivitat von Trainingsprogrammen fir EMAH-
Patienten ist leider wenig untersucht. Die vorhandenen
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Untersuchungen berichten insbesondere uUber Patienten
mit bedeutungsvollen Restbefunden und komplexen Herz-
fehlern. Diese Ergebnisse zeigen jedoch, dass EMAH-Pa-
tienten von individuell angepasstem Ausdauertraining
profitieren und hierdurch Verbesserungen der korper-
lichen Leistungsfihigkeit, des Aktivititslevels und der
Lebensqualitit erzielt werden konnen. Negative Effekte
des Trainings, unerwiinschte Ereignisse oder Komplika-
tionen wihrend des Trainings wurden nicht beobachtet.
Eine Studie berichtet iiber Ergebnisse eines Kraftausdau-
ertrainings bei Fontan-Patienten, das gut toleriert wurde
und zur Verbesserung von Muskelkraft und Muskelmasse
sowie der korperlichen Leistungsfihigkeit fithrte.

Ein GrofSteil der EMAH-Patienten bedarf keiner Akti-
vitatseinschrankungen und alle asymptomatischen Pa-
tienten ohne bzw. mit nur leichten Restbefunden kénnen
uneingeschrankt an freizeitorientierten Aktivititen und
individuell angepasstem Training teilnehmen sowie die
Aktivitdtsempfehlungen der WHO befolgen. Bevorzugt
sollten individuell dosierte und angepasste aerobe Aus-
daueraktivititen mit moderater Intensitit ausgefiithrt wer-
den, erginzt durch ein dynamisches Kraftausdauertrai-
ning mit niedriger bis moderater Intensitat.

Patienten mit deutlichen Restbefunden, mit komplexen
Herzfehlern oder nach palliativ korrigierten Herzfehlern
(z. B. Fontan-Patienten, cc-TGA, systemischer rechter
Ventrikel) bediirfen einer intensiveren Beratung durch den
behandelnden Kardiologen.

In dieser Gruppe sollte das Training unter fachkundiger
Leitung aufgenommen und gegebenenfalls zumindest am
Anfang tberwacht werden. Fiir die Aufnahme des Trai-
nings bietet sich insbesondere ein iberwachtes Training
auf einem Fahrradergometer, wie dies in einigen Herz-
gruppen bzw. in Zusammenarbeit mit kardiologischen
Rehabilitationseinrichtungen angeboten wird. Empfeh-
lungen fur korperliche Aktivitdt sollten in dem Umfang
befolgt werden, wie diese gut toleriert werden. Korper-
liche Inaktivitit ist zu vermeiden.

Schwerpunkt der korperlichen Aktivitit und des Trai-
nings sollten aerobe Ausdaueraktivititen bilden. Diese
konnen in Form von Gehen, ziigigem Gehen (,,Walking®),
Nordic Walking, Wandern, Radfahren und gegebenen-
falls Joggen durchgefithrt werden. Eine Alternative bildet
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auch ein Training an verschiedenen ,,Kardio-Fitnessgera-
ten“, wie z. B. auf dem Fahrradergometer, dem Laufband
oder dem Crosstrainer.

Bereits ein Ausdauertraining in Form von Gehen und/
oder Walking verbessert die korperliche Leistungsfihig-
keit und wirkt sich positiv auf zahlreiche kardiovaskulare
Risikofaktoren aus. Die Effekte konnen durch zunehmen-
de Geh-/Walking-Geschwindigkeit und/oder -Belastungs-
dauer erhoht werden. Spazierengehen und Walking sind
ideale Belastungsformen fiir einen sanften Einstieg in ein
aerobes Ausdauertraining fur bisher korperlich Inakti-
ve. Ein weiterer Vorteil ist, dass diese Trainingsformen
uberall, praktisch zu jedem Zeitpunkt und ohne beson-
dere Ausristung durchgefithrt werden konnen. Fiir den
Einstieg sollten feste ebene Wegstrecken gewihlt werden.
Dadurch kann die Intensitit gut dem individuellen Belas-
tungsniveau angepasst werden und die Gefahr einer Uber-
belastung ist sehr gering. Auf geeignetes Schuhwerk mit
rutschfester Sohle ist zu achten.

Empfehlenswerte Ausdaueraktivititen

Leichte Belastungen:

- langsames Spazierengehen
- Spazierengehen in der Ebene
- langsames Radfahren in der Ebene

- Training auf dem Fahrradergometer

Mittlere Belastungen:

- zUgiges Spazierengehen in der Ebene
- Spazierengehen/Wandern/Radfahren im Geldnde

- Walking/Nordic Walking in der Ebene

Intensivere Belastungen:

- schnelles Radfahren im Gelande

- Walking/Nordic Walking im hiugeligen Gelande



Durch Gehen mit Stockeinsatz (Nordic Walking) kann
aufgrund der Aktivierung einer grofferen Muskelmasse
die Intensitdt gesteigert werden. Weitere Vorteile liegen
in der grofferen Bewegungssicherheit. Um eine korrekte
Durchfuhrung zu gewihrleisten, ist eine gute Einfithrung
und Technikschulung notwendig.

Radfahren ist eine effektive Form des Ausdauertrainings
und zudem eine Aktivitit, die sich sehr gut in den All-
tag und die Freizeit integrieren lasst. Durchgefiihrt auf
einer festen ebenen Wegstrecke ist es gelenkschonend und
durch Entlastung von Koérpergewicht auch fiir untrainier-
te Personen und solche mit geringer Leistungsfiahigkeit
gut geeignet. Wahrend des Radfahrens auf festen, ebenen
Wegstrecken kann die Belastung tiber die Geschwindig-
keit gut abgestuft und dosiert werden. Das Berganfahren
aber ist immer mit einer deutlich hoheren Belastung ver-
bunden. Hier kommt die Entlastung des Korpergewichts
nicht mehr zum Tragen, und das Gewicht des Fahrrades
gewinnt eine zusatzliche Bedeutung. Beim Fahrradkauf
sollte dem Unerfahrenen zu einem Touring-Rad mit aus-
reichend vielen Gingen und guter Ubersetzung, Federung,
Riicktrittbremse und bequemem Sattel geraten werden.
Die Moglichkeit eines Fahrrads mit Unterstiitzungsmotor
konnte fir einige Patienten eine Option sein. Beim Rad-
fahren ist grundsatzlich auf das Tragen eines Fahrrad-
helms zu achten.

Ein Training auf dem Fahrradergometer (oder Heimrad)
bietet den Vorteil der Entlastung von Korpergewicht, gu-
ter Abstufbarkeit, exakter Dosierbarkeit und Reprodu-
zierbarkeit der Belastung. Da die meisten Gerate eine Ein-
stellung der Leistung in Watt ermoglichen, konnen hier
direkt die Ergebnisse einer Belastungsuntersuchung auf
dem Fahrradergometer tibertragen werden. Viele Gerite
ermoglichen auch eine Kontrolle der Herzfrequenz.

In Fitnesseinrichtungen wird in der Regel ein Ausdauer-
training auf dem Fahrradergometer, dem Laufband, dem
Crosstrainer und anderen sogenannten ,,Kardio-Fitness-
gerdten® angeboten. Vorteile gegeniiber Aktivititen im
Freien sind die exakte Dosier- und Reproduzierbarkeit der
Belastung sowie die Unabhingigkeit vom Wetter.

Bei allen Ausdauerbelastungsformen kann die Belastung
gut Uber die Herzfrequenz, die Atmung (,laufen ohne
zu schnaufen®, sieche Tabelle 1) und die subjektive Be-
lastungseinschiatzung mithilfe der Borg-Skala (Tabelle
2) tberpriift und gesteuert werden. Die Herzfrequenz ist
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ein sehr gutes Mafs fur die Hohe der Belastung des Herz-
Kreislauf-Systems und eignet sich daher hervorragend als
Parameter zur Steuerung der Belastungsintensitit. Bei
Patienten mit angeborenen Herzfehlern kann das Verhal-
ten der Herzfrequenz unter Belastung jedoch durch die
Erkrankung bzw. durch Einnahme von Medikamenten
wie Betablocker beeinflusst sein. Relativ hiufig liegt eine
sogenannte ,chronotrope Inkompetenz“ vor, wodurch
es wihrend einer korperlichen Belastung nicht zu einem
addquaten Anstieg der Herzfrequenz kommt. Bei dem Be-
ratungsgesprach mit dem Kardiologen sollte der Patient
daher nachfragen, wie hoch die Herzfrequenz unter Be-
lastung ansteigen sollte bzw. darf. Wenn nicht anders vom
Arzt empfohlen, sollte die Herzfrequenz beim Training
bei 60-75 Prozent der maximal im Belastungstest erziel-
ten Herzfrequenz festgelegt werden.

Atmungsskala

0 Uberhaupt keine Atemnot/Kurzatmigkeit

0,5 sehr, sehr milde Atemnot (knapp wahrnehmbar)
1 sehr milde Atemnot

milde Atemnot

malige Atemnot

recht schwere Atemnot

schwere Atemnot

sehr schwere Atemnot

sehr, sehr schwere Atemnot

= OV 00 N o uu A~ W N

0 maximale Atemnot

Tabelle 1: Die Atemfrequenz als Mal3 flr die Belastung
(aus: Borg 1982)

Wenn die Herzfrequenz, z. B. durch Medikamente oder
chronotrope Inkompetenz nicht addquat unter Belastung
ansteigt, ist die Orientierung an der Herzfrequenzreserve
fur die Festlegung der Trainingsherzfrequenz empfehlens-
wert. Die Herzfrequenzreserve ist die Differenz zwischen
der maximalen Herzfrequenz und der Ruheherzfrequenz,
welche iiber die Belastungsuntersuchung ermittelt wur-
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den. Fiir die Berechnung der Trainingsherzfrequenz (Ta-
belle 3) werden somit die Ruheherzfrequenz und die ma-
ximal im Belastungstest erreichte Herzfrequenz benotigt.
Empfohlen wird eine Trainingsintensitit von 40-60 Pro-
zent der im Belastungstest erreichten Herzfrequenzreserve
plus Ruheherzfrequenz.

Borg-Skala

20

19  sehr, sehr schwer
18

17  sehr schwer

16

15  schwer

14

13 etwas starker

12

11 leicht

10

09  sehrleicht
08

07 sehr, sehr leicht
06

Tabelle 2: Die Borg-Skala zur subjektiven Einschatzung
der Belastung (aus: Borg 1970)

Die Atemfrequenz ist ein gutes Maf fiir die Intensitdt der
Belastung. Die Belastung sollte so gewahlt werden, dass
die Atmung wihrend der Belastung eine Unterhaltung er-
laubt (Tabelle 3).

Rechenbeispiel: Trainingsintensitat 60 %
der Herzfrequenzreserve

Ruhefrequenz =84 Schlage/min

Maximale Herzfrequenz

(Belastungsuntersuchung) =60 Schlage/min

Trainingsherzfrequenz

= 60 + (100 - 60) X 0,6 =100 Schlége/min

Tabelle 3: Berechnung der Trainingsherzfrequenz
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Die Anwendung der Borg-Skala (Tabelle 2) erlaubt eine
subjektive Einschiatzung der Belastung. Thre Anwendung
istinsbesondere beim Einstieg in das Bewegungsprogramm
hilfreich, um das Belastungsempfinden zu schulen. Die Be-
lastungsollte nicht ibermafSiganstrengend sein. Sie sollte so
gewihlt werden, dass sie auf der Borg-Skala im griinen Be-
reich liegt zwischen 10 (leicht) und 13 (etwas anstrengend).

Ein tbermifiger Ehrgeiz ist nicht forderlich. Wichtiger
als eine hohe Intensitit ist eine langfristige, regelmafSige
Durchfithrung der Ausdaueraktivititen. Nur durch eine
regelmifSige Durchfithrung kann die korperliche Leis-
tungsfihigkeit gesteigert und erhalten werden.

Das Ausdauertraining sollte an mindestens 2-3 Tagen
der Woche durchgefithrt werden, am besten jedoch tig-
lich. Das Training kann mit mehreren kurzen (1-3 Mi-
nuten) Aktivitdten begonnen, und diese im Laufe der Zeit
allmdhlich minutenweise auf 10-30 Minuten verliangert
werden. Mehrere kurze Belastungen am Tage fithren auch
zum Erfolg.

Dynamisches Kraftausdauertraining wird inzwischen fur
nahezu alle Patienten mit Herzerkrankungen empfohlen.
Dies gilt auch fiir Patienten mit Herzschwiche. Bei Patien-
ten mit angeborenen Herzfehlern liegt leider sehr wenig
Erfahrung mit Kraftausdauertraining vor. Die wenigen
Untersuchungen, die durchgefithrt wurden, zeigen je-
doch durchweg positive Ergebnisse. Eine gut ausgebildete
Muskelkraft ist wichtig fiir Aufbau und Erhaltung einer
guten korperlichen Leistungsfihigkeit. Ein individuell an-
gepasstes Kraftausdauertraining kann zur Steigerung der
Muskelkraft und der Kraftausdauer beitragen und dem
oft krankheitsbedingten Verlust an Muskelmasse, Muskel-
kraft und Knochenmasse entgegenwirken.

Es ist wichtig zu bedenken, dass nicht addquate Kraftbelas-
tungen zu extrem hohen Blutdruckspitzen fithren konnen.
Um diese zu vermeiden, sollte der Trainingsbeginn unbe-
dingt unter fachkundiger Anleitung erfolgen. Empfohlen
wird ein dynamisches Kraftausdauertraining mit niedri-
ger bis moderater Intensitdt. Die Durchfithrung von 10-15
Wiederholungen sollte — mithelos und ohne den Atem an-
zuhalten — bewiltigt werden. Nach der Borg-Skala sollte
die Belastung im griinen Bereich liegen zwischen 11 und
13. Fur das Kraftausdauertraining reichen zwei Trainings-
einheiten pro Woche. Das Ubungsprogramm sollte 4-8
Ubungen fiir verschiedene Muskelgruppen enthalten.



Ist die Ambulante Herzgruppe eine Option fir
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern?

Das Training in einer Ambulanten Herzgruppe bietet eine
Moglichkeit, in einer Gemeinschaft unter drztlicher Auf-
sicht und fachlicher Anleitung korperlich aktiv zu sein. In
der Herzgruppe lernen Patienten, wie belastbar sie sind
und wie sie sich im Alltag und beim Sport korperlich be-
anspruchen diirfen. Sie lernen ihre Belastbarkeit richtig
einzuschitzen und zu kontrollieren und bekommen ein
sicheres Gefiithl dafir, was sie sich zumuten diirfen und
was ihnen guttut. In der Herzgruppe erhalten Patienten
individuelle Trainingsempfehlungen und die Moglichkeit,
diese unter Anleitung einzuiiben. Zudem erhalten sie An-
leitung zur aktiven Alltags-, Freizeit- und Urlaubsgestal-
tung sowie Anleitung und Motivation zum regelmafSigen,
selbststandigen und eigenverantwortlichen Training. Mit
diesen Inhalten bieten die Herzgruppen einen optimalen
Einstieg fiir den bis jetzt inaktiven Patienten. Leider gibt
es so gut wie keine Herzgruppen, die sich auf die Auf-
nahme von EMAH-Patienten spezialisiert haben. In den
Herzgruppen sind die Patienten meistens alter und leiden
an anderen Herzerkrankungen. Dadurch ist die Teilnah-
me an diesen Gruppen fir viele EMAH-Patienten wenig
attraktiv. Eine voriibergehende Teilnahme konnte ihnen
jedoch helfen, regelmiflige korperliche Aktivitat aufzu-
nehmen, die sie dann im Anschluss selbststindig weiter-
flihren konnten. Eine vermehrte Nachfrage von Patienten
mit angeborenen Herzfehlern konnte dann auch auf Dau-
er dazu fiihren, dass spezielle Gruppen fiir diese Patienten

angeboten werden.

Korperliche Aktivitat
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,Der glucklichste Moment meines Lebens war meine
Lieblingsband auf einem Festival live zu erleben. Ich war da!

Das war so grol3artig. Nach der Herz-OP war nicht klar, ob
es jemals klappen wirde.”




Rehabilitation

Rehabilitation bei angeborenen Herzerkrankungen

Dr. Karl-Otto Dubowy, Kinderherzzentrum und Zentrum fur angeborene Herzfehler,

Herz- und Diabeteszentrum NRW, Bad Oeynhausen

Welche Bedeutung hat die Diagnose im Hinblick
auf die Rehabilitation?

Angeborene Herzfehler werden hiufig im Rahmen von
Fehlbildungssyndromen und chromosomalen Stérungen
beobachtet und sind teilweise mit einer Mehrfachbehinde-
rung verbunden. Angeborene Herzfehler betreffen bis zu
1 Prozent aller Neugeborenen. Etwa 60 Prozent der an-
geborenen Herzfehler miissen operativ und/oder katheter-
interventionell versorgt werden. Kardiomypathien oder
erworbene entziindliche Erkrankungen des Herzens oder
der herznahen grofSen GefafSe sind selten. Fur eine Reha-
bilitation kommen alle Patienten mit angeborenen Herz-
fehlern in Betracht, die aufgrund der Schwere des Herz-
fehlers oder aufgrund von Komplikationen vor, wahrend
oder nach Korrektur des Herzfehlers (auch bei leichten
Herzfehlern) einen schweren Krankheitsverlauf nehmen.
Besonderer Berucksichtigung bediirfen Patienten mit
Herzfehlern im Rahmen von Missbildungskomplexen und
chromosomalen Storungen.

Rehabilitation und die notwendigen
Voraussetzungen

Vor der Durchfiihrung einer RehabilitationsmafSnahme
wird die Rehabilitationsbediirftigkeit gegentiber der Re-
habilitationsfahigkeit abgewogen:

Eine Rehabilitationsbediirftigkeit ist gegeben:

» nach Korrekturoperation — frihzeitig im Anschluss an
die erfolgte Operation zur postoperativen Mobilisie-
rung und Krankheitsverarbeitung

» nach Palliativoperation — frithzeitig im Anschluss an die
erfolgte Operation zur postoperativen Mobilisierung
und Krankheitsverarbeitung

» nach definitiver Korrekturoperation oder Palliativ-
operation bei intra- oder postoperativen Problemen

» nach definitiver Korrekturoperation oder
Palliativoperation bei verzogerter Rekonvaleszenz

» nach operativen Eingriffen, bei denen es aufgrund der
Schwere des Herzfehlers oder komplexer Missbildungs-
syndrome zu einer psychomotorischen Entwicklungs-
verzogerung gekommen ist

» zur Optimierung einer medikamentosen Therapie bei
Herzinsuffizienz, Rhythmusstorungen

» zum Ernihrungsaufbau bei Chylothorax
» nach Herz-/Herz-Lungen-Transplantation

» zur Schulung des Patienten und/oder der Angehorigen
im Hinblick auf die medikamentose Therapie der Herz-
insuffizienz und der Rhythmusstorungen

» zur Schulung des Patienten und/oder der Angehorigen
im Hinblick auf Antikoagulation bei Kunstklappen-
ersatz

» bei unangemessen niedriger (subjektiver) Belastbarkeit
trotz gutem postoperativen Ergebnis nach operativer
Korrektur

» bei unangemessen niedriger (subjektiver) Belastbarkeit
trotz guten postoperativen Ergebnisses nach definitiver
Palliation angeborener Herzfehler

» bei reduzierter aerober Kapazitit bei allen angeborenen

Herzfehlern, dilatativer Kardiomyopathie, Herzinsuffi-
zienz
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zur Vorbereitung auf eine altersentsprechende Integra-
tion in Schule, Peergroup und Beruf/Berufsausbildung/
Berufsforderung oder Studium

bei Jugendlichen und jungen Erwachsenen zur
Lebensorientierung

Die medizinische Notwendigkeit einer engmaschigen
Uberwachung der kardiozirkulatorischen Parameter oder
intensiven medikamentosen Therapie setzt die Koopera-
tion und Therapieabsprache zwischen der Akut- und der
Rehabilitationsklinik voraus. Dies trifft auch fiir Patienten
mit geistiger Behinderung und Mehrfachbehinderung zu.
Auf der einen Seite muss die Integrationsfihigkeit des Pa-
tienten gegeben sein. Auf der anderen Seite besteht die Fra-
ge, inwieweit eine angemessene Betreuung und Forderung
durch die Rehabilitationsklinik angeboten werden kann.

Die Rechtsgrundlagen finden sich insbesondere in den So-
zialgesetzbiichern I, V, VI und IX. Das Recht auf Rehabi-
litation ergibt sich aus dem § 10 SGB V. Kostentrager fiir
die Rehabilitation konnen die Rentenversicherungstrager
(§ 31, Abs. 1, Satz 4, SGB VI) oder Krankenversicherun-

gen (§ 40, Abs. 2, SGB V) sein. Mit dem neuen Flexi-
rentengesetz nach § 15a SGB (Gesetz zur Flexibilisierung
des Ubergangs vom Erwerbsleben in den Ruhestand und
zur Starkung von Privention und Rehabilitation im Er-
werbsleben) wurde die Rehabilitation von Kindern von
einer Kann- in eine Pflichtleistung umgeandert. Das Ziel
des Gesetzes ist der Erhalt der bereits gegebenen Erwerbs-
fahigkeit oder aber die Verhinderung einer zukunftigen
Erwerbsunfihigkeit. Nach dieser Gesetzesbegriindung
werden auch die notwendigen Zwischenziele — die Schul-
bzw. Ausbildungsfihigkeit — zum Erreichen des weiterrei-
chenden Zieles einer (Kinder-)RehabilitationsmafSnahme
— der Erwerbsfahigkeit im Erwachsenenalter — anerkannt.

Zunichst erfolgt eine ausfithrliche Aufnahmeuntersu-
chung. Die Anamnese umfasst die Erhebung der Kran-
kengeschichte im Zusammenhang mit der familiaren und
sozialen Umgebung und Entwicklung. Neben der korper-
lichen Untersuchung werden Linge und Gewicht erhoben,
die Blutdruckmessung erfolgt gegebenenfalls an allen vier
Extremitdten. Bei zyanotischen Herzfehlern erfolgt die
pulsoxymetrische Bestimmung der Sauerstoffsittigung.
Die Labordiagnostik erfolgt in Abhangigkeit von der
Grunderkrankung: Blutbild, Gerinnungsstatus, Entziin-

Im Idealfall werden Therapieziele bereits vor der Rehabilitationsmanahme vom behandelnden Arzt,
spatestens jedoch im Anschluss an die Aufnahmeuntersuchung, die neben der kérperlichen Untersuchung
auch die psychosozialen Begleitumstande erfasst, festgelegt.

Mégliche Therapieziele sind:
Verbesserung der kardiopulmonalen Belastbarkeit
optimierte Behandlung von Begleiterkrankungen
Verbesserung der psychomotorischen Entwicklung

HinfUhren zu einer adaquaten Krankheitsverarbeitung,
gegebenenfalls mit einem der Erkrankung angemesse-
nem Umgang in Alltag, Schule, Beruf

bei Gerinnungspatienten Schulung der
Gerinnungsselbstkontrolle fur den Betroffenen
und gegebenenfalls fur Angehorige

92

Denkbare psychosoziale Therapieziele sind:

Compliance-Bildung, im Sinne einer Besserung

von Verhaltensauffalligkeiten und emotionalen
Stoérungen, Spannungsreduktion und Angst-
bewaltigung, Selbstwertstarkung sowie Férderung der
schulischen Fahigkeiten

Entwicklung einer Lebensperspektive,
Schulberatung, Berufsberatung

sozialrechtliche Beratung und Hilfestellung



dungsparameter, Blutgasanalyse, Mineralstoffhaushalt,
Blutzucker und Laktat. Die apparative Diagnostik um-
fasst Ruhe-EKG, Belastungs-EKG, Langzeit-EKG, Lang-
zeitblutdruckmonitoring, (Spiro-)Ergometrie, Echokar-
diographie, Sonographie, gegebenenfalls Bestimmung der
Lungenfunktionsparameter, Pulsoxymetrie.

Im Rahmen der psychologischen Diagnostik werden
mogliche Entwicklungsverzogerungen, Verhaltensauffal-
ligkeiten, emotionale oder kognitive bzw. psychosoziale
Entwicklungsstorungen, Schulschwierigkeiten, familidre
Probleme und die inaddquate oder ,nicht angepasste“
Krankheitsverarbeitung erfasst.

Nach einer ausfihrlichen arztlichen Aufnahmeuntersu-
chung und einem Aufnahmegesprach mit einem psycho-
sozialen Mitarbeiter werden mit dem Rehabilitanden,
gegebenenfalls den Begleitpersonen oder der Familie die
Rehabilitationsziele festgelegt. Dabei werden die von der
zuweisenden Klinik/dem zuweisenden Arzt bereits benann-
ten Rehabilitationsziele ausdrucklich berticksichtigt und ein
Therapieplan festgelegt. Wihrend der Rehabilitationsmaf3-
nahme wird durch Verlaufsuntersuchungen beobachtet, ob
die vereinbarten Therapieziele erreicht werden oder ange-
passt werden miissen. Die Therapieziele und der Fortschritt

Rehabilitation

des Rehabilitanden werden im therapeutischen Team in
regelmafligen Teambesprechungen erortert. Das therapeu-
tische Team berit iiber eine eventuell notwendige Empfeh-
lung zur Fortfithrung einer wohnortnahen Therapie.

Rehabilitation in der Kardiologie ist patientenzentriert
und individuell. Die wihrend der Rehabilitationsmafs-
nahme erzielten Ergebnisse werden im Einvernehmen mit
dem Rehabilitanden der zuweisenden Klinik, dem zu-
weisenden Arzt und dem weiterbehandelnden Arzt oder
weiteren Therapeuten zur Verfiigung gestellt. In der Regel
erfolgt am Ende der Rehabilitationsmafinahme eine sozi-
almedizinische Begutachtung, die in der Kardiologie ins-
besondere eine (Spiro-)Ergometrie zur Objektivierung der
korperlichen Belastbarkeit beinhaltet. Die Ergebnisse der
abschlieflenden sozialmedizinischen Begutachtung stehen
in der Regel dem Kostentrdger, aber auch dem Arbeits-
mediziner des Betroffenen — mit Einverstindnis des Re-
habilitanden — zur Verfiigung und strahlen so auch auf die
Lebens- und Arbeitssituation im hiuslichen Umfeld aus.

Literatur

Leitlinie Padiatrische Kardiologie: Rehabilitation bei Herz- und Kreislauf-
erkrankungen im Kindes-, Jugend- und jungen Erwachsenenalter (EMAH-
Patienten) unter spezieller Berlcksichtigung der Familien-orientierten
Rehabilitation, Deutsche Gesellschaft fur Padiatrische Kardiologie und
Angeborene Herzfehler e.V. (DGPK), 2017.

Die Rehabilitationsdauer sollte mindestens vier Wochen, in begrtiindeten Einzelfallen sechs Wochen betragen.
Bis zum vollendeten 15. Lebensjahr erfolgt die Rehabilitation in der Regel als familienorientierte Reha (FOR).
Ab dem vollendeten 16. Lebensjahr werden spezielle RehabilitationsmalRnahmen fur Jugendliche, junge
Erwachsene und Erwachsene durchgefuhrt. Diese Patienten erleben ihre Rehabilitation in einer altersentspre-

chenden ,Peergroup”.

Somatischer oder organbezogener Therapieansatz

medikamentdse Therapie (intravendse
Antibiotika-Gabe, Sauerstofftherapie, gegebenen-
falls parenterale Ernahrung, Dauersondierung)

Physiotherapie, Atemtherapie, medizinische
Trainingstherapie, Krafttraining, Ergometer-
training, Sporttherapie

Balneo-physikalische Therapie

Ergotherapie

Psychosozialer Therapieansatz
Gesprachstherapie - einzeln oder in der Gruppe
Gruppenpadagogik, Freizeitpadagogik

Entspannungsverfahren, heilpadagogische
Forderung, Kunst- und/oder Musiktherapie

Sprachtherapie

individuelle schulische Forderung
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,Herzen gewinnt man durch ein Lacheln, daher gebe ich
auf meine Zahne besonders acht. Auch um die Gefahr fur
meine Herzgesundheit weild ich Bescheid, daher ist es fur
mich noch wichtiger gepflegte Zahne zu haben.”




Mundhygiene

Bedeutung der Mundgesundheit bei Patienten

mit angeborenen Herzfehlern

Prof. Dr. Dr. Matthias Folwaczny, Dr. Iris Frasheri, Poliklinik fir Zahnerhaltung und

Parodontologie, Klinikum der Universitat Minchen

Angeborene Herzfehler und infektiése
Endokarditis

Bedingt durch die erheblich verbesserten diagnostischen
und therapeutischen Moglichkeiten der medizinischen
Versorgung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern,
erreichen inzwischen iiber 90 Prozent der Betroffenen das
Erwachsenenalter. Als unmittelbare Folge steigt der Anteil
von EMAH (Erwachsene mit angeborenem Herzfehler)
an der Bevolkerung stetig an. Da dennoch auch moder-
ne Therapiemethoden hiufig keine vollstindige Heilung
des angeborenen Herzfehlers zulassen, sind bei vielen der
erwachsenen Patienten auf Dauer anatomische Defek-
te der kardiovaskuliren Strukturen anzutreffen, die das
Risiko fiir eine infektiose Endokarditis massiv erhohen.
Wahrend bei herzgesunden Menschen pro Jahr sechs von
100 000 an einer infektiosen Endokarditis erkranken,
sind es bei Menschen mit einem angeborenen Herzfehler
5000 Patienten und somit fast 1000-mal mehr.

Die Manifestation der infektiosen Endokarditis verur-
sacht generell eine erhebliche Morbiditit, da ungefihr
die Halfte aller Patienten eine chirurgische Behandlung
benotigt. Trotz dieser Therapie liegt die Sterblichkeit im
ersten Jahr nach Beginn einer Endokarditis immer noch
bei 30 Prozent der Fille. Beide Zahlen unterstreichen die
extrem hohe klinische Relevanz der infektiésen Endokar-
ditis. Neben der Prisenz von strukturellen Anomalien im
kardiovaskuldren System, die eine mikrobielle Besiede-
lung und die nachfolgende Etablierung einer pathogenen
Infektion beglinstigen, gilt als zweite zentrale Vorbedin-
gung fiir die tatsichliche Manifestation einer infektiosen
Endokarditis das Eindringen von infektiosen Bakterien in
den Blutkreislauf. Diese sogenannte Bakteriamie kann in
der weit iiberwiegenden Zahl der Fille gut durch das Im-
munsystem beherrscht und die eingedrungenen Bakterien

konnen rasch eliminiert werden. Wahrend bei herzgesun-
den Patienten eine vortibergehende Bakteridmie nur selten
zu einer Infektion der Herzklappen fiithrt, reicht bei Pa-
tienten mit angeborenen Herzfehlern wegen der vorbeste-
henden kardiovaskuliren Verinderungen die kurze An-
wesenheit von pathogenen Bakterien in der Blutbahn fiir
die Manifestation einer Endokarditis haufig bereits aus.

Bakterien und Infektionserkrankungen
der Mundhdéhle

Die Mundhohle ist unter normalen Bedingungen durch
eine sehr komplexe Mikroflora, das sogenannte orale
Mikrobiom, besiedelt, das sich aus einer Vielzahl unter-
schiedlicher Bakterien zusammensetzt. Zudem treten mit
der Zahnkaries und der Parodontitis, die umgangssprach-
lich hiufig als Parodontose bezeichnet wird, zwei bakte-
riell ausgeloste Infektionserkrankungen auf, die zu den
haufigsten menschlichen Krankheiten gerechnet werden.
Weltweit betrachtet findet sich bei circa einem Drittel der
Bevolkerung zumindest eine aktive, unversorgte kario-
se Lasion. Von einer schweren Form der Parodontitis ist
mehr als jeder Zehnte betroffen. In Deutschland kann ak-

In Deutschland hat
aktuell circa die Halfte
der 35-44-]ahrigen eine
Parodontitis.

95



Leben mit angeborenem Herzfehler

tuell bei circa der Hilfte der 35-44-Jahrigen die Diagno-
se einer Parodontitis gestellt werden. Mehr als ein Drittel
der Zihne dieser Altersgruppe war im Verlauf des Lebens
bereits von einer Karieserkrankung betroffen. Die intensi-
ve bakterielle Besiedelung und die haufigen Infektionser-
krankungen unterstreichen somit die hohe Bedeutung der
Mundhohle als Ursprung fiir die Ausbildung einer Bak-
teridmie.

Sowohl bei der Zahnkaries als auch bei der Parodonti-
tis verschiebt sich jeweils an unterschiedlichen Stellen der
Zihne die relative Zusammensetzung des lokalen Mikro-
bioms durch die starke Vermehrung eines Teils der oralen
Bakterien. Unter dem Einfluss von inneren und dufleren
Faktoren wird dabei letztendlich die normale Zusammen-
setzung des Mikrobioms zu pathologischen Verhiltnissen
(Dysbiose) verschoben. Obwohl bei beiden Erkrankungen
unterschiedliche Bakterien eine krankhafte Vermehrung
zeigen, bildet in gleicher Weise die vollstindig oder teil-
weise unzureichende Zahnpflege den wichtigsten Ausloser
fur die krankmachenden Verschiebungen der Zusammen-
setzung der Bakterienflora. Grundsitzlich besiedeln die
oralen Bakterien alle Strukturen der Mundhohle. Dabei

Gut zu wissen!

Durch die regelmafige mechanische Beseitigung
der Bakterien durch die Bearbeitung der Zahn-
oberflache mit Zahnburste, Zahnseide und Inter-
dentalbursten wird die Reifung der pathogenen
mikrobiellen Besiedelung immer wiederkehrend
frihzeitig durchbrochen. Im Ergebnis erreicht
die bakterielle Infektion niemals ein Stadium,
das zur Auslosung oder Verstarkung der Karies
oder Parodontitis ausreicht. Unter den Bedin-
gungen einer fehlenden oder unvollstandigen
mechanischen Reinigung behalt demgegentber
eine gereifte Bakterieninfektion auf Dauer seine
krankmachenden Eigenschaften. Nach einer
mehrtagigen Unterbrechung der mechanischen
Mundhygiene wird die Bakterieninfektion sogar
mit blol3em Auge sichtbar, zunachst als weicher
Zahnbelag, sogenannte Plaque, spater als Zahn-
stein (Abbildung 1A und 1B).
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bieten insbesondere jedoch die mechanisch geschiitzten
Nischen der klinischen Zahnkrone sowie der Zahnfleisch-
tasche besonders giinstige Wachstumsbedingungen.

Karies

Im Zusammenhang mit der Zahnkaries ist die wesentli-
che Folge der krankmachenden Verschiebung des Mikro-
bioms die Bevorzugung von sduretoleranten und sidure-
bildenden Bakterien sowie die begleitende Anpassung der
Bakterien an eine stirker sdurehaltige Umgebung. Zwei
Gruppen von Bakterien, den Lactobacillen und den Strep-
tokokken, und hier insbesondere Streptococcus mutans,
kommt nach den derzeitigen Vorstellungen eine zentrale
Rolle bei der Umwandlung des normalen Mikrobioms zu
einem gleichermafSen siaurebildenden und siuretoleranten
bakteriellen Mikrobiom zu. Neben der bereits erwihn-
ten unzureichenden Kontrolle des bakteriellen Wachs-
tums durch die fehlende oder unzureichende mechanische
Zahnhygiene nimmt als wichtiger duflerer Faktor die
individuelle Diit starken Einfluss auf die Manifestation
der Karies. Nach wie vor gilt, dass der Konsum von zu-

ckerhaltigen Nahrungsmitteln im reifen mikrobiellen

Abb. 1A: Schneidezahne des
Unterkiefers mit Befall durch
weiche Zahnbeldge (Plaque)

Abb. 1B: Schneidezahne des
Unterkiefers mit Befall durch
harte Zahnbeldge (Zahnstein).
Am rechten oberen und linken
unteren Eckzahn zusatzlich
deutliche karitse Defekte und
fortgeschrittene Zerstérung
der klinischen Zahnkrone

Abb. 2B: Klinische Krone eines
oberen kleinen Backenzahns
mit fortgeschrittener Zersto-
rung bis auf das Niveau des
Zahnfleischrands. Die Eingange
in die Wurzelkanadle liegen

frei. Die Nachbarzahne weisen
Fallungen (Amalgam) und
ebenfalls Zeichen der Zahnka-
ries auf.

Abb. 2A: Mehrere anteriore
Zahne des Oberkiefers mit
braun-schwarz gefarbten ka-
ridsen Defekten. Ausgepragter
Befall aller Zahne durch weiche
und harte Zahnbelage (Plaque)



Zahnbelag zu einer vortibergehenden, aber sehr intensi-
ven zusatzlichen Bildung von organischen Sauren fiihrt.
Der pH-Wert in dem der Zahnoberfliche unmittelbar
aufgelagerten Bakterienbelag fillt schliefSlich unter einen
individuellen kritischen Grenzwert, bei dem die Sauren
die Auflosung der natiirlichen Zahnhartsubstanz verur-
sachen. Schreitet die chemische Auflosung der Zahnober-
fliche unter dem Einfluss wiederholter Phasen mit einem
sehr niedrigen pH-Wert voran, bildet sich schliefSlich ein
klinisch sichtbarer Defekt der Zahnhartsubstanz, ein ka-
rioser Zahndefekt (Abbildung 2A und 2B).

Parodontitis apicalis

Bleibt ein karioser Defekt dauerhaft unbehandelt, dehnt
sich die Lasion in der Zahnkrone kontinuierlich weiter
aus und bricht schliefflich in eine in jedem Zahn anzu-
treffende zentrale Hohlkammer, die Pulpakammer, ein
(Abbildung 3). Dieser zentrale Raum enthilt weichgeweb-
liche Strukturen, die der Erndhrung, Regeneration und
Reizwahrnehmung des Zahnes bzw. des Zahnhartgewe-
bes dienen. Sobald die Pulpakammer durch den kariésen
Defekt verletzt wird, greift die Infektion der Zahnhart-

Kieferknochen
(Alveolarfortsatz)

Wurzelkanal

Zahnhalterapparat
(Parodontium)

Zahnfleisch
(Gingiva)

Zahnmark
(Pulpa)

klinische Zahnkrone

Abb. 3: Anatomische Strukturen eines gesunden Zahns

Mundhygiene

substanz auf das pulpale Weichgewebe tiber und 16st un-
mittelbar eine Entzindung der Pulpa aus. In deren Folge
stirbt das Gewebe der Pulpa ab, das nachfolgend durch
Bakterien aus der Mundhohle und der in die Mundhoh-
le eingebrachten Nahrungsmittel besiedelt wird. Durch
eine natiirliche Offnung an der Wurzelspitze konnen die
Bakterien schliefSlich in die angrenzenden Strukturen des
Zahnhalteapparats (Parodontium) einschliefSlich des Kie-
ferknochens einwandern und dort erneut eine Infektion
(Parodontitis apicalis) auslosen (Abbildung 4). Die be-
gleitende Entziindung verlduft in vielen Fallen klinisch
weitgehend stumm und wird haufig nur zufillig durch die
Ausbildung eines radiologisch um die Wurzelspitze anzu-
treffenden Knochendefekts entdeckt (Abbildung 5).

Art und Zusammensetzung der in der Pulpakammer und
dem damit direkt kommunizierenden Wurzelkanalsystem
anzutreffenden Bakterien werden ganz wesentlich davon
bestimmt, ob der Zahn bereits durch eine Wurzelkanal-
behandlung versorgt wurde. Haufig ist in Fallen mit einer
nicht erfolgreichen Wurzelkanalbehandlung eine Infekti-
on durch Enterococcus faecalis anzutreffen. Interessanter-

weise wurde schon im Jahr 1899 von einem Patienten mit

A B C
Abb. 4: Entstehung einer Entziindung der Wurzelspitze (Parodonti-
tis apicalis)
A Gesunder Zahn

B Durch die Bildung einer kariogenen Bakterienflora mit erheb-
lichem acidogenem Potenzial wird die mineralisierte Zahnober-
flache angelost und die Bakterien dringen in den gebildeten
Zahndefekt ein.

C Die karitse Lasion breitet sich in das innere der klinischen Zahn-
krone weiter aus und erreicht schlie3lich die zentrale Kammer des
Zahnmarks (Pulpa). In der Folge wird das Zahnmark infiziert und
stirbt durch die begleitende Entziindungsreaktion ab. Die Bakte-
rien kdnnen die gesamte Pulpakammer besiedeln und wandern
Uber den Wurzelkanal und die Wurzelspitze in das umgebende Ge-
webe. Dort entsteht eine neue Entziindung, die zur Bildung eines
radiologisch sichtbaren Knochendefekts fuhrt.
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infektioser Endokarditis berichtet, bei dem Enterococcus
faecalis fiir die Auslosung der Erkrankung verantwortlich
war. Obwohl in der einschldgigen Literatur Daten zur
Haiufigkeit der apikalen Parodontitis noch sehr unzurei-
chend dokumentiert sind, scheint mit 30-60 Prozent ein
erheblicher Anteil von Patienten entsprechende radiologi-
sche Hinweise auf eine derartige Infektion aufzuweisen.

Parodontitis

Die Parodontitis manifestiert sich nicht im Zahnhart-
gewebe selbst, sondern im Bereich des gingivalen Sulcus
(Zahnfleischtasche). Obwohl vollig andere Bakterien als
bei der Zahnkaries an der Auslosung dieser Erkrankung
beteiligt sind, nimmt diese wiederum von einer Verschie-
bung der ortsstindigen Bakterienflora ihren Ausgang

(Abbildung 6).

Vergleichbar der Zahnkaries begiinstigt zunichst eine un-
vollstandige oder vollstindig fehlende regelmafSige Reini-
gung der Zihne die Bildung einer pathogenen bakteriellen
Infektion am und unter dem Zahnfleischrand, der hiufig
als weicher oder harter Zahnbelag klinisch sichtbar wird.

Abb. 5: Rdntgenbild eines Zahnes nach WurzelkanalbehandlunF.
Im Gewebe um die Wurzelspitze zeigt sich eine rundliche dunkle
Zone (radiologische Aufhellung) als Zeichen einer erneuten Infek-
tion und Entzindung. Diese radiologisch sichtbare Entziindung
verursachte keine Schmerzen.
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Die Anwesenheit der pathogenen Zahnbelidge verursacht
zunichst die Entziindung des Zahnfleischsaums (Gingivi-
tis). Wird der Zahnbelag auf Dauer nicht entfernt, breitet
sich die Entziindung aus und erfasst schliefSlich auch den
eigentlichen Zahnhalteapparat und den zahntragenden
Knochen. Klinisch zeigt sich eine Roétung und Schwellung
und in manchen Fillen der Riickgang des Zahnfleischs.
Dabei geht das Zahnfleisch zwischen den Zihnen ver-
loren und die Zahnhilse erscheinen linger (Abbildung
7). Schreitet dieser Prozess weiter voran, lockert sich der
Zahn und kann schliefSlich vollstandig verloren gehen. Im
Zusammenhang mit der Parodontitis spielt die individu-
elle Diidt keine grofSere Rolle, dafiir begiinstigt das Rau-
chen die Entwicklung einer Parodontitis erheblich. In den
vergangenen Jahren wurden insbesondere einige gram-ne-
gative, anaerobe Bakterien wie Porphyromonas gingiva-
lis, Tannerella forsythia, Treponema denticola oder Ag-
gregatibacter actinomycetemcomitans als pathogenetisch
besonders wichtige Bakterien betrachtet. Neuere Daten
zeigen jedoch, dass tatsichlich die verinderte Zusam-
mensetzung der Bakterien in der Zahnfleischtasche den
entscheidenden Ausloser fiir die Parodontitis darstellt.
Offenbar gibt es dabei ganz unterschiedliche Varianten,

A B

Abb. 6: Entstehung einer Entziindung des Zahnhalteapparats
(Parodontitis marginalis)

A Durch die Bildung von krankmachenden bakteriellen Belagen
wird am Zahnfleischrand eine Entziindung ausgeldst.

B Bleiben die Belage vollstandig oder teilweise am Zahnfleisch-
rand haften, erfasst die Entzindung schlieRlich auch den eigent-
lichen Zahnhalteapparat (Parodontium). In der Folge werden der
Knochen und der Zahnhalteapparat im Bereich des Zahnhalses
abgebaut und es bilden sich tiefe Zahnfleischtaschen.



die nicht bei allen Individuen in gleicher Stirke pathogen

wirksam werden.

Abb 7: Schneidezahne des
Unterkiefers mit Paradon-
titis. Der Befall durch harte
und weiche Beldge hat eine
Entziindung des Zahnfleischs
und der angrenzenden Anteile
des Zahnhalteapparats sowie
des Knochens ausgelost. Das
Zahnfleisch hat sich teilweise
zuriickgezogen.

Die tatsichliche pathogenetische Verbindung zwischen
der Mundhohle und der infektiosen Endokarditis wird
vor allem durch klinische Beobachtungen belegt, wonach
fiir mehr als ein Finftel der Fille mit infektioser Endo-
karditis orale Streptokokken verantwortlich sind. Zudem
scheint auch die wiederkehrende Anwesenheit von Bak-
terien der sogenannten HACEK-Gruppe sehr eng mit der
Entstehung einer Endokarditis assoziiert zu sein. Zwei
Vertreter dieser Gruppe von Bakterien, Aggregatibacter
actinomycetemcomitans und Eikenella corrodens, werden
sehr hdufig in hoher Anzahl in parodontal erkrankten
Zahnfleischtaschen angetroffen. In diesem Zusammen-
hang stellt sich die Frage, auf welchem Weg die oralen
Bakterien in den systemischen Blutkreislauf gelangen kon-
nen. Hier bietet vor allem der Zahnfleischrand eine grofSe
Eintrittspforte fiir die eindringenden Bakterien. Wihrend
frithere Schitzungen fiir alle Zahnfleischtaschen zusam-
men eine handtellergrofSe Fliche vermutet haben, bildet
nach aktuellen Berechnungen der weichgewebliche Anteil
der Zahnfleischtaschen eine Gesamtflache von immerhin
44 cm?. Diese Flache kann im Rahmen einer Parodontitis
mit der begleitenden Vertiefung der Taschen eine weitere
VergrofSerung erfahren. Die in der Tasche anzutreffenden
Bakterien konnen durch das Weichgewebe wandern und
schlieSlich in die unmittelbar benachbarten und in hoher
Dichte vorhandenen kleinen Blutgefifse eindringen.

Lange Zeit ging man davon aus, dass von der Mundhoh-
le ausgehende Bakteriamien fast ausschliefSlich durch die
Manipulationen an den Zihnen und dem Zahnfleisch
im Rahmen von zahnirztlichen Behandlungen gesetzt
werden. Neuere Studien legen jedoch einen viel grofleren
Einfluss alltaglicher oraler Vorginge auf das Risiko einer
von den Zihnen ausgehenden Bakteridmie nahe. Dem-
nach ist die Haufigkeit der Anwesenheit von Bakterien
der Mundhohle im Blutkreislauf nach einer zahnarzt-
lichen Untersuchung oder der zahnirztlichen Reinigung

Mundhygiene

der Zahnfleischtaschen ungefihr gleich hoch wie nach
dem einfachen Biirsten der Zihne im Rahmen der nor-
malen héduslichen Zahnpflege oder nach dem Kauen von
Nahrungsmitteln. Das Risiko fiir Bakteridmien durch all-
tagliche Vorgange korreliert dabei eng mit der Starke der
Parodontalerkrankung. In der Summe ist der Einfluss von
tdglich mehrfach durch banale Vorgange ausgelosten Bak-
teridmien auf das Erkrankungsrisiko fir eine bakterielle
Endokarditis somit erheblich grofler als das Eindringen
von oralen Bakterien in den Blutkreislauf wihrend gele-
gentlicher zahnarztlicher Mafinahmen. Rechnerisch ist
das Risiko fur eine Bakteriamie durch alltigliche Mani-
pulationen in der Mundhohle, insbesondere bei Patienten
mit einer unbehandelten Parodontitis, im Vergleich zu
einer invasiven zahnarztlichen Therapie ungefihr 1000-
fach grofer.

Bislang gibt es keine Informationen zur Haufigkeit von
Bakteridmien durch klinisch stumme Infektionen des Ge-
webes um die Wurzelspitzen wahrend alltaglicher Funk-
tionen der Mundhohle, wie zum Beispiel wiahrend des
Kauens. Eine erhebliche Beteiligung dieser Infektionen
am Risiko fiir eine infektiose Endokarditis legen jedoch
einige Fallberichte nahe, bei denen diese Infektionen als
Ausloser fur schwere systemische Erkrankungen wie bei-
spielsweise Abszesse des Gehirns oder schwere throm-
bembolische Ereignisse abgegrenzt werden konnten.

Bei Patienten mit schweren Allgemeinerkrankungen wird
im Vergleich zu gesunden Menschen hiufig eine schlechte-
re Mundgesundheit beobachtet. So finden sich bei Patien-
ten vor einer Organtransplantation oder Operationen zum
Ersatz von Herzklappen in nahezu zwei Dritteln der Fal-
le infektiose odontogene Erkrankungen, wihrend ledig-
lich 15 Prozent der Gesunden solche Infektionen zeigen.
Ahnliche Beobachtungen wurden in der Vergangenheit in
zahlreichen Studien auch fur Patienten mit angeborenen
Herzfehlern gemacht. Einschrinkend ist jedoch festzu-
stellen, dass diese Aussage vorerst im Wesentlichen fiir
Kinder und Jugendliche zutrifft und sich insbesondere
auf die Manifestation von aktiven kariosen Lasionen im
Milchgebiss beschriankt. Da fur die Gruppe der Patienten
mit angeborenen Herzfehlern vermehrt gleichzeitig auch
Entwicklungsdefekte der Zahnhartsubstanz angetroffen
werden, konnte die erhohte Frequenz von kariosen De-
fekten an Milchzihnen durch eine schlechtere Reifung
des Zahnhartgewebes und einer dadurch bedingten gerin-
geren Resistenz gegen die kariogene Infektion ausgeldst
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Leben mit angeborenem Herzfehler

werden. Die Ursache fiir die hidufigere Manifestation von
Zahnentwicklungsdefekten bei Patienten mit angeborenen
Herzfehlern ist bislang weitgehend unklar, neben dem Ein-
fluss von genetischen Faktoren kommen auch schidigende
Wirkungen durch die kardiologisch indizierte medikamen-
tose Behandlung infrage. Im Gegensatz zu den Milchzih-
nen ist an der zweiten, bleibenden Dentition von Jugend-
lichen und jungen erwachsenen Patienten mit angeborenen
Herzfehlern keine erhohte und in einigen Studien sogar
eine geringere Anzahl kariser Lasionen festzustellen. Eine
seltenere Erkrankung an Zahnkaries ist dabei meistens auf
die kontinuierliche zahnirztliche Betreuung der Patienten
mit angeborenen Herzfehlern im Kindes- und Jugendalter
durch zahnarztliche Spezialisten im Rahmen von syste-
matischen Vorsorgeprogrammen zu erkliren. Ohne diese
Programme ist bei Kindern und Jugendlichen mit angebo-
renen Herzfehlern demgegeniiber eine schlechtere Pflege
der Zdhne im Vergleich zu herzgesunden Altersgenossen
anzutreffen. Insbesondere zeigten in einer klinischen Ver-
gleichsstudie an 60 Kindern mit angeborenen Herzfehlern
mehr als doppelt so viele Zihne Zeichen einer durch bak-
terielle Zahnbeldge ausgelosten Gingivitis als bei den ge-
sunden Kindern der Kontrollgruppe.

Pravention

hauslich Was?

systematische Zahnreinigung
(Burste, fluoridhaltige Zahnpaste)

systematische Reinigung der
Zahnzwischenrdume

Die Privention von Bakteriimien, die von Zahnerkran-
kungen ausgehen, zielt im Hinblick auf die gelegentliche
Auslosung durch die zahnirztliche Diagnose und Thera-
pie zum einen auf die priventive Anwendung von Anti-
biotika. Die klinische Wertigkeit sowie die Indikation
fur diese Praventionsstrategie waren in den vergangenen
Jahren Teil einer gleichermafSen intensiven, aber auch
kontroversen fachlichen Diskussion. Insgesamt scheinen
Patienten mit angeborenen Herzfehlern iiberwiegend und
ganz besonders bei komplexen Defekten, ventrikuliaren
Septumdefekten, linksseitigen kardialen Defekten und
einem Zustand nach Herzklappenersatz von der priaven-
tiven Einnahme eines Antibiotikums vor einer zahnarzt-
lichen Therapie profitieren zu konnen.

Da jedoch auch alltigliche Vorginge, wie die hiusliche
Zahnpflege oder das Kauen, eine Bakteriamie auslosen
konnen und das Risiko sowie die Intensitat dieser Bakteri-
amien mit der Stirke der odontogenen Infektion korreliert,
zielt die Pravention zum anderen auf die Vermeidung und
frithzeitige Behandlung von infektiosen Zahnerkrankun-

Wie oft?

mindestens 2-mal taglich
(nach den Mahlzeiten)

mindestens 1-mal taglich
(abends nach dem Essen)

(Seide, Interdentalburste)

zahnarztlich Was?

klinische Kontrolle

radiologische Kontrolle

Zahnreinigung

(sub- und supragingival)

Abb. 8: Ubersicht zu den Formen der zahnérztlichen Pravention
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Wie oft?

1-4-mal jahrlich
(nach individuellem Risiko)

nach Indikation

1-4-mal jahrlich
(nach individuellem Risiko)



gen. Grundsitzlich stiitzt sich die zahnmedizinische Pri-
vention auf vier Sdulen: Neben der Einhaltung einer mog-
lichst wenig kariogenen Diit, dem Einsatz von Fluoriden
und der kontinuierlichen zahnirztlichen Vorsorge gehort
dazu die regelmafSige hausliche Mundhygiene (Abbildung
8). In diesem Zusammenhang gilt die systematische Rei-
nigung aller Zihne morgens und abends jeweils nach den
Mabhlzeiten sowie die erganzende mechanische Reinigung
der Zahnzwischenrdume durch den einmal tiglichen Ein-
satz von Zahnseide oder speziellen Zahnzwischenraum-
buirsten als Standardempfehlung (Abbildung 9).

Entscheidend ist aufSerdem die Anwendung von fluorid-
haltigen Zahnpasten, da Fluoride nach wie vor am besten
der Bildung von Zahnkaries vorbeugen konnen. Beziig-
lich der individuellen Diit ist vor allem der Zuckerge-
halt in Nahrungsmitteln von entscheidender Bedeutung.
Dabei ist jedoch weniger die absolute Menge an Zucker
wichtig, sondern vielmehr die Haufigkeit der Exposition
der Zahne gegeniiber zuckerhaltigen Nahrungsmitteln.
Viele Nahrungsmittel enthalten grofere Mengen Zucker,
ohne dass ein suffer Geschmack vermittelt wird.

Im Ubrigen kann auch der in vielen fruchtsafthaltigen
Getrianken, insbesondere sogenannten Saftschorlen, na-
tiirliche Zuckeranteil in gleicher Weise wie kiinstlich
zugesetzter Zucker die Entstehung einer Zahnkaries be-
giinstigen. Die gesamte Mundhohle sollte in Abhingigkeit
von den individuellen Bedingungen auflerdem zwischen
1- und 4-mal pro Jahr unterstiitzend auch professionell
gereinigt werden, um schlecht zugiangliche Nischen von
bakteriellen Belagen frei zu halten. Bei gleicher Gelegen-
heit kann die Qualitit der hduslichen Mundhygiene tiber-
priift und bei Bedarf konnen Moglichkeiten zur weiteren
Verbesserung besprochen werden. Die mindestens einmal
jahrliche klinische Untersuchung zielt auf die frithzeitige
Feststellung und Behandlung von oralen Erkrankungen.
Falls notig, sollte diese durch eine geeignete radiologische
Untersuchung, beispielsweise der Zahnzwischenrdume,
erganzt werden.

Mundhygiene

Abb. 9: Einmal taglich sollten die Zahnschwischenraume
beispielsweise mit Zahnseide gereinigt werden.
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,Mit meiner Vorerkrankung war fur mich nie klar, ob ich
Kinder bekommen kann. Durch die Beratung weils ich jetzt
wenigstens um die Risiken und wie hoch diese sind. “




Genetische Beratung

Genetische Beratung und Diagnostik bei erblichen

Herz- und GefaBerkrankungen

Dr. Corinna Siegel und Dr. Heide Seidel, Institut fur Humangenetik, Klinikum rechts der Isar und Klinik fur
angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie, Deutsches Herzzentrum Munchen, Technische Universitat Minchen
Priv.-Doz. Dr. Cordula Wolf, Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Munchen, Technische Universitat Munchen; Deutsches Zentrum fur Herz- und Kreislauf-

erkrankungen (DZHK), Partner Site Munich Heart Alliance

Bedeutung der Molekularbiologie und
diagnostische Maglichkeiten

Verinderungen in unserem Erbgut konnen angeborene
Herz- und GefifSerkrankungen verursachen. Fortschritte
in Wissenschaft und Technik auf dem Gebiet der Moleku-
larbiologie haben in den letzten Jahrzehnten zum besseren
Verstiandnis der zugrunde liegenden genetischen Ursachen
und deren Auswirkungen auf den menschlichen Korper
beigetragen. Neue biotechnologische Verfahren ermogli-
chen zwischenzeitlich eine umfangreiche molekulargeneti-
sche Diagnostik und erginzen hiermit die klinische Unter-
suchung bei bestimmten angeborenen Herzerkrankungen.

Hinsichtlich der Moglichkeit einer genetischen Diagnostik
muss zwischen monogenen und multifaktoriellen Erkran-
kungen unterschieden werden: Erbliche Erkrankungen,
welche auf Veranderungen in einem einzelnen Gen beru-
hen, werden als monogen bezeichnet; solche Erkrankun-
gen werden nach bestimmten Gesetzen (Mendel’sche Re-
geln) vererbt und sind, sofern ursachliche Gene bekannt,
durch eine genetische Diagnostik untersuchbar.

Multifaktorielle Erkrankungen hingegen werden durch
das Zusammenspiel von genetischen wie auch nicht-gene-
tischen Faktoren (Umwelt) verursacht. Das einzelne Gen
und der einzelne Umweltfaktor haben dabei keine alleinige
krankheitsauslosende Bedeutung. Erst bei Uberschreiten
eines kritischen Schwellenwertes kommt es zur Erkran-
kung. Die Untersuchung einzelner genetischer Faktoren
kann daher nur eine Teilerklarung fir die Erkrankung lie-
fern im Sinne einer Risikoerhohung.

Genetische Beratung und Diagnostik

Mit der Diagnose einer Herzerkrankung kommen zahlrei-
che Fragen auf die Betroffenen zu: Ist meine Herzerkran-

kung erblich bedingt? Konnen meine Kinder ebenfalls be-
troffen sein? Wie ist das iiberhaupt mit der Vererbung?
Was sind Chromosomen und was sind Gene? Solche und
andere Fragen konnen unter anderem im Rahmen einer
genetischen Beratung besprochen werden und dem Ratsu-
chenden helfen Entscheidungen, zum Beispiel hinsichtlich
genetischer Untersuchungen, zu treffen.

Prinzipiell kann jeder eine genetische Beratung und gegebe-
nenfalls eine genetische Diagnostik in Anspruch nehmen,
wenn bei dem Ratsuchenden selbst, dem eigenen Kind oder
anderen Familienangehorigen eine erbliche Erkrankung
vermutet wird oder bereits diagnostiziert wurde. Dies
konnen im Bereich der Kardiologie zum einen Herzerkran-
kungen sein, die bereits bei Geburt oder in der Schwan-
gerschaft auffillig wurden, wie zum Beispiel angeborene
Herzfehler. Es kann sich aber auch um Erkrankungen
handeln, welche erst im Laufe des Lebens auftreten, wie
Erkrankungen des Herzmuskels (Kardiomyopathien), er-
bliche Herzrhythmusstorungen oder Bindegewebserkran-
kungen wie das Marfan-Syndrom. Der Verdacht auf eine
erbliche Erkrankung kann insbesondere dann bestehen,
wenn die Erkrankung in der Familie gehduft vorkommt,
aber auch Einzelfille in der Familie konnen den Verdacht
auf eine genetische Erkrankung begriinden. Tabelle 1 stellt
einen Auszug erblicher Herzerkrankungen dar.

In Deutschland sind seit 2009 die gesetzlichen Rahmen-
bedingungen fiir die Durchfithrung genetischer Unter-
suchungen im Gendiagnostikgesetz (GenDG) verankert.
So diirfen genetische Untersuchungen nur von einem Arzt
veranlasst und nur mit ausdriicklicher und schriftlicher
Zustimmung des Patienten durchgefiihrt werden. Die Be-
urteilung und die Vermittlung der gewonnenen Erkennt-
nisse aus einer molekulargenetischen Diagnostik erfordert
spezifisches Fachwissen und sollte immer mit einer hu-
mangenetischen Beratung durch einen entsprechend quali-
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Beratung

Genetische Beratung und Diagnostik bei angeborenen Herzerkrankung sind zu empfehlen bei Betroffenen

oder Familienmitgliedern von Betroffenen mit:

...im Rahmen von

Herz- und GefaBerkrankungen
Syndromen:

» Down-Syndrom

» Mikrodeletion-22q11-Syndrom

» Noonan-Syndrom

» Ullrich-Turner-Syndrom
» Williams-Beuren-Syndrom

Erkrankungen des Herzmuskels ... isoliert:

» Hypertrophe Kardiomyopathie (HCM)
» Dilatative Kardiomyopathie (DCM)

» Arrhythmogene rechtsventrikulare
Kardiomyopathie/Dysplasie (ARVC/D)

» Linksventrikulare Non-Compaction
Kardiomyopathie (LV-NC)

... bei mehr als
einem Familien-
mitglied

... im Rahmen von Binde-
gewebserkrankungen:

» Marfan-Syndrom

» Loeys-Dietz-Syndrom

» Ehlers-Danlos-Syndrom

... isolierte thorakale
Aortenaneurysmen/
-dissektionen

... assoziiert mit Erkrankungen
anderer Organe:

» Stoffwechselstérungen/
Speichererkrankungen
» Mitochondriopathien

» Syndromale Erkrankungen
(z.B. Noonan-Syndrom)

» Neuromuskulare Erkrankungen

» Restriktive Kardiomyopathie

Angeborenen Stérungen des ... isoliert:
Herzrhythmus

» Long-QT
» Katecholaminerge

polymorphe ventrikulare

Tachykardie (CPVT)
» Brugada-Syndrom
» Short-QT

... assoziiert mit
Erkrankungen
anderer Organe: Pl6tzlicher Herztod
oder Uberlebter
plétzlicher Herztod
im Alter von unter

40 Jahren

» Jervell-Lange-Nielsen-
Syndrom

» Andersen-Tawil-Syndrom
» Timothy-Syndrom

Tabelle 1: Ubersicht Gber erblich bedingte Erkrankungen des Herz-Kreislauf-Systems

fizierten Facharzt verbunden sein. Bei Untersuchungen von
Familienangehorigen, welche bisher nicht offensichtlich
erkrankt sind (pradiktive Untersuchungen), ist vor Veran-
lassung und nach Erhalt der Ergebnisse eine genetische Be-
ratung durch einen Facharzt fiir Humangenetik oder einen
entsprechend qualifizierten Arzt verpflichtend notig.

Die Abbildung 1 gibt einen Uberblick iiber den Ablauf bei
Verdacht auf eine genetisch bedingte Herzerkrankung.

Die klinische Bedeutung der genetischen
Diagnose am Beispiel ausgewahliter erblicher
Herzerkrankungen

1. Erbliche Bindegewebserkrankungen

Das Bindegewebe erfullt in zahlreichen Organsystemen
eine stitzende und strukturgebende Funktion. Das erklirt,
warum bei erblichen Bindegewebserkrankungen meist
mehrere Organsysteme wie das Skelettsystem, das Herz-
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Kreislauf-System, die Augen, die Haut und die Lungen be-
troffen sein konnen. Eine der bekanntesten erblichen Bin-
degewebserkrankungen stellt das Marfan-Syndrom dar.
Betroffene Patienten weisen haufig einen hierfur typischen
Korperbau auf mit Hochwuchs, langen, schlanken Glied-
mafSen und Fingern, einer schmalen Kopfform und ande-
ren Auffilligkeiten des Skelettsystems. Typischer Befund
an den Augen ist eine Verschiebung der Linse sowie eine
starke Kurzsichtigkeit. Klinisch am bedeutsamsten ist die
Erweiterung der herznahen Hauptschlagader (Abbildung
2A). Das plotzliche Einreiflen der Gefifswand oder ein
Platzen des Gefifles kann hierbei zu lebensbedrohlichen
Blutungen fihren. Wichtigstes Ziel bei der Betreuung von
Patienten mit Marfan-Syndrom ist die Vermeidung von
Herz- und Gefiflkomplikationen mithilfe medikamento-
ser und chirurgischer Behandlungen.

Je nach Bindegewebserkrankung kann das Risiko fiir
eine GefifSerweiterung oder eine Komplikation anderer



Genetische Beratung

Genetische Beratung und Diagnostik bei angeborenen Herzerkrankung - wie gehe ich vor?

Ich bin selbst betroffen

Mein Kind ist betroffen

Ein Familienmitglied ist betroffen

Untersuchung bei Kardiologen/Kinderkardiologen:
Anamnese, Familienanamnese, Vitalparameter, Basislaboruntersuchung, Ultraschalluntersuchung des Herzens,
Elektrokardiographie (EKG), ggf. Langzeit-Elektrokardiographie, ggf. Belastungsuntersuchung,
ggf. Kernspintomographie (MRT) des Herzens, ggf. Computertomographie (CT) des Herzens

» Herzerkrankung bei mehr als einem Familienmitglied, im Rahmen eines Syndroms oder einer Bindegewebserkrankung?

» Isolierte Erkrankung des Herzmuskels?

» Erkrankung des Herzmuskels im Rahmen einer anderen erblichen Erkrankung (z. B. Stoffwechselerkrankung, Syndrom)?

» Angeborene Herzrhythmusstérung?
» Plétzlicher Herztod oder Uberlebter plétzlicher Herztod?

» Vorstellung in einem Zentrum/bei einem Spezialisten fur kardiovaskulare Genetik, Humangenetik mit Erfahrung bei

Erkrankungen des Herz-Kreislauf-Systems

» Multidisziplinare Beratung durch Kardiologen, Kinderkardiologen, Humangenetiker und in anderen Fachgebieten tatigen Arzten

» Molekulargenetische Untersuchung in akkreditiertem Labor und Interpretation der Ergebnisse durch Humangenetiker
und/oder Kardiologen/Kinderkardiologen mit der Qualifikation zur fachgebundenen genetischen Beratung

» Abklarung weiterer Familienmitglieder

» Vorgeburtliche Beratung/Untersuchung bei weiterem Kinderwunsch

Abb. 1: Klinischer Ablauf bei Verdacht auf eine erblich bedingte Herzerkrankung

Organsysteme sehr unterschiedlich sein. Eine Abklarung,
welche der zahlreichen Bindegewebserkrankungen zu-
grunde liegt, ist von mafSgeblicher Bedeutung, um eine
sinnvolle klinische Betreuung der Patienten durch die ent-
sprechenden Fachirzte zu gewihrleisten.

2. Erkrankungen des Herzmuskels (Kardiomyopathien)

Kardiomyopathien sind Erkrankungen des Herzmuskels,
welche durch zahlreiche Veranderungen im Erbgut verur-
sacht werden konnen. Kardiomyopathien kénnen entwe-
der isoliert oder in Verbindung mit einer erblichen Grund-
erkrankung wie dem Noonan-Syndrom auftreten. Bei den
isolierten Formen kommt es durch einen Defekt im Erb-
gut zu einem verdnderten Protein der Herzmuskelzelle,
was zu einer Beeintrachtigung der Funktion und Struktur
des Herzmuskels fithrt. Folge ist eine zunehmende Ver-
dickung (,,hypertrophe Kardiomyopathie“, Abbildung
2B) oder Erweiterung (,,dilatative Kardiomyopathie“, Ab-
bildung 2C) des Herzmuskels im Laufe des Lebens. Dies

kann zu Herzrhythmusstorungen und Herzinsuffizienz
bis hin zum Herzversagen fiihren.

Da neben den genetischen Verdnderungen auch weitere
Faktoren eine Rolle bei der Entstehung der Herzmuskel-
erkrankung spielen, kann die Auspragung bei verschie-
denen Patienten, selbst bei dhnlicher oder gleicher ge-
netischer Verianderung, sehr unterschiedlich sein. Auch
entwickelt nicht jeder Triger einer genetischen Variante
Symptome der Erkrankung. Die molekulargenetische Dia-
gnostik kann vor allem bei der hypertrophen, aber auch
bei der dilatativen Kardiomyopathie zur Diagnosestellung
beitragen und in bestimmten Fillen die Abschitzung des
Krankheitsverlaufes ermoglichen. So gehen zum Beispiel
Verianderungen in bestimmten Genen oder die Kombi-
nation von verschiedenen genetischen Verinderungen
mit einem erhohten Risiko fiir lebensbedrohliche Rhyth-
musstorungen oder einem schwereren Krankheitsverlauf
einher. Wird eine krankheitsverursachende Veranderung
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Beratung

des Erbgutes identifiziert, konnen symptomlose Fami-
lienmitglieder durch eine molekulargenetische Untersu-
chung frithzeitig diagnostiziert werden (gezielte pradik-
tive Diagnostik). Medikamentdse Therapien, welche ein
Fortschreiten der Erkrankung verlangsamen, konnen so
bei Patienten mit erhohtem Risiko frithzeitig eingesetzt
werden. Auch konnen Familienmitglieder identifiziert
werden, welche die Erkrankung nicht im Erbgut tragen
und sich somit keinen engmaschigen kardiologischen Ver-
laufskontrollen unterziehen mussen.

3. Lebensbedrohliche angeborene
Herzrhythmusstérungen

Anderungen im Erbgut, welche die Funktion einer Herz-
muskelzelle dahingehend verdndern, dass ihre elektrische
Aktivitat beeintrachtigt wird (Abbildung 2D), kénnen den
plotzlichen Herztod ohne vorherige Symptome verursa-
chen (sogenannte angeborene Arrhythmiesyndrome oder
Ionenkanalerkrankungen). Hierzu zihlen unter anderem
Erkrankungen wie das Long-QT-Syndrom (LQTS), die
katecholaminerge polymorphe ventrikuldre Tachykardie
(CPVT) oder das Brugada-Syndrom. Eine kardiologi-
sche Untersuchung kann bei diesen Erkrankungen kom-
plett unauffillig sein, sodass in diesen Fillen lediglich
eine genetische Untersuchung zur Diagnose fiihrt. Da
die Krankheit oft ohne jegliche Krankheitserscheinungen
auftritt und der plotzliche Herztod, verursacht durch eine
todliche Herzrhythmusstérung, das erste Symptom dar-
stellen kann, hat hierbei die Untersuchung des Erbgutes
eine besondere Bedeutung (gezielte pradiktive moleku-
largenetische Diagnostik). Das Risiko fur lebensbedroh-
liche Rhythmusstorungen kann bei betroffenen Patienten
durch Anpassung des Lebensstils, entsprechende medika-
mentose Therapien, wie zum Beispiel die Einnahme von
Betablockern, oder durch das Einsetzen eines Kardiover-
ter-Defibrillators (ICD) erheblich gesenkt werden.

4. Plotzlicher Herztod

Der plotzliche Herztod eines scheinbar gesunden Kindes
oder jungen Erwachsenen ist ein seltenes und tragisches
Ereignis. Kann auch nach detaillierter Obduktion keine
Ursache fiir den plotzlichen Herztod gefunden werden (wie
zum Beispiel eine unerkannte Herzmuskelerkrankung), so
konnen angeborene Herzrhythmusstorungen (siehe oben)
ursichlich sein. Solche Erkrankungen konnen bei der Ob-
duktion nicht festgestellt werden, da sich das Herz vom
dufSeren Aspekt her unauffillig darstellt. Hier kann die
Erweiterung der Obduktion um eine molekulargenetische
Untersuchung hilfreich sein. Kann beim Verstorbenen eine
krankheitsverursachende Verianderung in einem ,Herz-
rhythmus-Gen“ nachgewiesen werden, so lisst sich auch
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Abb. 2: A zeigt eine Aortenwurzelerweiterung im Ultraschallbe-
fund einer Patientin mit Marfan-Syndrom und nachgewiesener
Veranderung im Fibrillin-Gen.

B zeigt eine schwere Verdickung des Herzmuskels (Pfeile) bei der
Ultraschalluntersuchung des Herzens infolge einer Veranderung
im Myosin-Gen des Herzens.

nach dessen Tode mit hoher Wahrscheinlichkeit auf die
ursiachliche Erkrankung schliefSen. Dies ist fiir die Hin-
terbliebenen von grofSter Bedeutung, da die Erkrankung
vererbt werden kann und so Familienmitglieder ebenso be-
troffen sein konnen. Somit ermoglicht die Untersuchung
des Erbgutes beim Verstorbenen letztlich die Identifizie-
rung weiterer Familienmitglieder, bei denen ein erhohtes
Risiko fur den plotzlichen Herztod besteht. Diese konnen
dann entsprechend beraten und behandelt werden.

Die menschliche Erbinformation

Nahezu das gesamte Erbgut (Desoxyribonukleinsiure,
kurz: DNA) des Menschen ist im Zellkern jeder kernhal-
tigen Zelle untergebracht und liegt dort verpackt in den
Chromosomen vor. Der Lesecode der DNA ist in Form
einer bestimmten Abfolge von vier Grundbausteinen (A,
C, G, T) abgespeichert. Die gesamte menschliche Erb-
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C stellt eine Erweiterung der Herzhohle, die sogenannte dilatative
Kardiomyopathie, dar (Ultraschalluntersuchung eines anderen
Patienten).

D zeigt die typische Verlangerung und Verformung einer T-Welle
(elektrische Repolarisation der Herzmuskelzelle) in der Elektrokar-
diographie beim Long-QT-Syndrom.

information einer Samen- oder Eizelle besteht aus etwa
drei Milliarden solcher DNA-Bausteine. Gene sind kleine
Abschnitte der DNA, welche die Baupldne fiir die Her-
stellung bestimmter Eiweifsmolekiile (Proteine) enthalten.
Diese erfillen im Korper unterschiedlichste Funktionen.

Welche Untersuchungsverfahren gibt es und
wann kommen sie zum Einsatz?

Genetische Untersuchungen nach der Geburt werden uibli-
cherweise mittels einer Blutentnahme durchgefithrt, wobei
das im Blut enthaltene Erbmaterial der kernhaltigen wei-
Ben Blutzellen analysiert wird. Es gibt verschiedene Arten
von Erbgutveranderungen. Diese konnen zum Beispiel die
Anzahl der Chromosomen betreffen, wie ein tiberzihliges
Chromosom 21, das zum Down-Syndrom fiihrt. Aber auch
kleinere Chromosomenabschnitte konnen verdoppelt vor-
liegen oder verloren gegangen sein. Selbst der Austausch

Genetische Beratung
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Abb. 3 Mannlicher Chromosomensatz mit einer freien
Trisomie 21 (rot markiert)

TP YL

Abb. 4: SNP-Array-Analyse mit Nachweis einer Mikrodeletion
7911.23

eines einzelnen DNA-Bausteins innerhalb eines Gens kann
eine schwere Erkrankung verursachen. Je nachdem wel-
che Erkrankung vermutet wird, kommen unterschiedliche
Untersuchungsmethoden zum Einsatz.

Chromosomenanalyse

(zytogenetisches Verfahren)

Chromosomen konnen in einer bestimmten Phase der
Zellteilung sichtbar gemacht und unter dem Lichtmikro-
skop untersucht werden. Der Mensch besitzt 46 Chromo-
somen: 22 Chromosomenpaare und 2 Geschlechtschro-
mosomen, XX trdgt eine Frau, XY ein Mann. Die eine
Hilfte des Chromosomensatzes stammt vom Vater, die
andere Hilfte von der Mutter. Mithilfe der Chromoso-
menanalyse kann festgestellt werden, ob die Anzahl der
Chromosomen und deren Struktur (anhand eines soge-
nannten Bandenmusters) korrekt ist. Dabei handelt es sich
um ein grobes Verfahren, bei dem nur Veridnderungen er-
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fasst werden konnen, die grofser als etwa 5 bis 10 Mega-
basen sind (5 bis 10 Millionen DNA-Bausteine).

Ein medizinischer Anlass fur die Durchfihrung einer
Chromosomenanalyse wire beispielsweise das Vorliegen
bestimmter korperlicher Auffilligkeiten oder Fehlbildun-
gen, die den Verdacht auf das Vorliegen einer Chromo-
somenstorung nach sich ziehen. Ein Beispiel hierfur ist
ein kompletter Herzscheidewanddefekt (CAVSD) als typi-
scher Herzfehler bei Kindern mit einem Down-Syndrom
(auch: Trisomie 21). Bei dieser Erkrankung liegt ein tber-
zdhliges Chromosom 21 vor (Abbildung 3).

Array-Analyse und FISH-Technik
(molekular-zytogenetische Verfahren)

Wird eine Erkrankung vermutet, bei der ein Chromoso-
menabschnitt verloren gegangen ist (sogenanntes Mikro-
deletionssyndrom) oder verdoppelt vorliegt (sogenanntes
Mikroduplikationssyndrom) und dieser Abschnitt zu klein
ist, um mit der Chromosomenanalyse erkannt zu wer-
den, kann eine Array-Analyse oder eine FISH-Diagnos-
tik (FISH steht fiir Fluoreszenz-in-situ-Hybridisierung)
durchgefithrt werden. Bei der Array-Analyse handelt es
sich um ein Verfahren, das Verinderungen im Erbgut mit
einer circa 100-fach hoheren Auflésung als die Chromoso-
menanalyse feststellen kann. Bei konkretem Verdacht auf
ein bestimmtes Mikrodeletionssyndrom kann ein solcher
Stiickverlust auch im Rahmen einer Chromosomenanalyse
mithilfe von farbmarkierten Sonden nachgewiesen werden
(FISH-Technik). Die Sonden binden an den entsprechen-
den Chromosomenabschnitt. Ist dieser Abschnitt verloren

MNormalbefund

gegangen, kann die Sonde nicht binden und das Farbsignal
fehlt an dieser Stelle.

Abbildung 4 zeigt den Befund der SNP-Array-Analyse ei-
nes Kindes mit Williams-Beuren-Syndrom und dem dafir
typischen Herzfehler einer supravalvulidren Aortenstenose.
Bei dieser Erkrankung ist ein bestimmter Abschnitt auf
Chromosom 7 (roter Balken) verloren gegangen. Dieser
beinhaltet unter anderem das mit dem Herzfehler-assozi-
ierte Elastin-Gen (Pfeil).

Abbildung 5 stellt den Befund einer FISH-Analyse bei ei-
nem Kind mit Fallot’scher Tetralogie und einem Stiickver-
lust in der mit dem DiGeorge-Syndrom-assoziierten Region
22q11.2 auf Chromosom 22 dar. Die Sonde fiir die Region
22q11.2 (orange) fehlt auf einem Chromosom 22 (Pfeil),
wahrend die Kontrollsonde (grin) fir die Region 22q13
zweifach vorhanden ist (vgl. schematische Darstellung).

Wichtig zu wissen: Bei Chromosomen- und Array-/FISH-
Analysen konnen Einzelverinderungen in Genen (das
heifdt ,,Schreibfehler” in Bauplidnen von Proteinen) nicht
nachgewiesen werden, da diese zu klein sind und daher
nur mit anderen Verfahren (molekulargenetische Metho-
den) nachgewiesen werden kénnen. Mit diesen Methoden
kann man die Buchstabenabfolge der Gene (die Sequenz)
lesen, was als ,,Sequenzierung® bezeichnet wird.

Sanger-Sequenzierung, Hochdurchsatzsequenzierung

(molekulargenetische Verfahren)
Der Mensch besitzt etwa 20 000 Gene, welche die Baupline

Mikrodeletion 22q11.2

Ziglsonde
22q11.2

fehlende
Region

Kontrollsonde
22q13

Abb. 5: links: FISH-Analyse mit Nachweis einer Mikrodeletion 22q11.2. Rechts: schematische Darstellung
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fiir Eiweifsmolekiile (Proteine) darstellen. Der ,,Bauplan®
beinhaltet eine bestimmte Abfolge von DNA-Bausteinen
(A, C, G, T). Dieser kann mithilfe verschiedener Sequen-
ziermethoden untersucht werden. Dabei konnen entweder
einzelne Gene analysiert werden (Sanger-Sequenzierung)
oder aber mittels neuerer Sequenziermethoden (Next Ge-
neration Sequencing, NGS) eine bestimmte Auswahl von
Genen im Rahmen einer Panel-Diagnostik (zum Beispiel
Gene, die mit einer bestimmten Erkrankungsgruppe asso-
ziiert sind) oder die Gesamtheit der Gene (Exom-Analyse,
Genom-Analyse) untersucht werden.

Vorgeburtliche Diagnostik

Bei bekannter genetischer Ursache einer Herzerkrankung
in der Familie wird in der genetischen Beratung haufig die
Frage nach der Wahrscheinlichkeit der Weitervererbung an
Nachkommen gestellt. Bei erhohtem Wiederholungsrisiko
kann bei bestimmten Konstellationen eine vorgeburtliche
Untersuchung (sogenannte Pranataldiagnostik) angeboten
werden. Das heif$t, dass im Rahmen einer sogenannten in-
vasiven Diagnostik Gewebe des Mutterkuchens (Chorion-
zotten/Plazenta) oder Fruchtwasser gewonnen und auf die
bekannte genetische Verianderung untersucht wird. Die
Bedeutung eines gegebenenfalls auffilligen Befundes fiir
die Schwangerschaft wird in der humangenetischen Bera-
tung mit den Eltern vor Durchfithrung der Untersuchung
sowie nach Erhalt des Ergebnisses besprochen. Die Betreu-
ung der Schwangeren erfordert eine enge Kooperation al-
ler beteiligten Arzte (Fachbereiche Gynikologie, Human-
genetik, Padiatrie und Kinderkardiologie).

Bei sehr schweren und frith auftretenden Herzerkrankun-
gen kann unter Umstidnden eine sogenannte Praimplanta-
tions- bzw. Polkorperdiagnostik durchgefiihrt werden. Bei
einer Praimplantationsdiagnostik (PID) kann der Embryo
in einem sehr frithen Stadium vor Einpflanzung in die Ge-
barmutter auf die bekannte genetische Veranderung hin
untersucht werden. Bei einer Polkorperdiagnostik (PKD)
wird hingegen die Eizelle indirekt auf mitterlich vererbte
Verianderungen untersucht. Beide Verfahren sind nur im
Rahmen einer kiinstlichen Befruchtung in darauf spezia-
lisierten Zentren moglich.

Genetische Beratung

Ausblick

Eine grofle Herausforderung stellt derzeit die Interpretation
bestimmter molekulardiagnostischer Befunde dar. Ob eine
genetische Variante krankheitsauslosend ist oder nicht,
hingt von vielen Kriterien ab, welche sorgfiltig durch das
zustiandige akkreditierte molekulargenetische Labor und
die beteiligten Facharzte/Wissenschaftler gepriift werden
miissen. Umweltbedingungen oder Lebensgewohnheiten
beeinflussen zudem die klinische Bedeutung der zugrunde
liegenden Verianderung im Erbgut, das heifst, wann und
mit welchem Schweregrad die Erkrankung zum Tragen
kommt. Betroffene Patienten miissen dementsprechend
aufgeklart und informiert werden. Eine multidisziplina-
re Zusammenarbeit von Humangenetikern, Kardiologen
bzw. Kinderkardiologen und spezialisierten Arzten ande-
rer Fachbereiche, wie sie zum Beispiel in Zentren fiir selte-
ne Erkrankungen angeboten wird, ist hierbei unerlésslich.
Zentren fiir seltene Erkrankungen bieten diese ganzheit-
liche fachiibergreifende Betreuung an und verbinden die
klinische Versorgung mit der Wissenschaft. Insbesondere
im molekulargenetischen Bereich ist eine enge Zusammen-
arbeit auch auf wissenschaftlicher Ebene unabdingbar.
Bedingt durch die verbesserten diagnostischen Moglich-
keiten nimmt die Anzahl von Patienten mit spezifischen
Verianderungen in krankheitsverursachenden Genen be-
standig zu. Um das Wissen hiertiber nutzbar zu machen,
ist es erforderlich, klinische und genetische Informationen
aus Forschung und Diagnostik zu vereinen, um so eine op-
timierte Versorgung betroffener Patienten zu ermoglichen.
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Planung und Betreuung von Schwangerschaften

bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern
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geborene Herzfehler und Kinderkardiologie, Deutsches Herzzentrum Munchen
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Die Betreuung von schwangeren Frauen mit Herzerkran-
kungen riickt immer mehr in den Fokus der Kardiologen.
Dabei ist allerdings zu bemerken, dass sich die Krank-
heitsbilder, die von Kardiologen wihrend einer Schwan-
gerschaft betreut werden, in den letzten Jahren gedandert
haben. Waren es frither hauptsiachlich erworbene Herz-
fehler im Rahmen einer rheumatischen Erkrankung, so
sind es heute haufiger die angeborenen Herzfehler, die eine
kardiologische Schwangerschaftsbetreuung bendétigen. In
vielen Fillen werden Schwangerschaften, die fachgerecht
von Spezialisten begleitet werden, von den betroffenen
Frauen gut toleriert, was aber nicht dariiber hinwegtiu-
schen darf, dass durchaus kardiale Komplikationen und
Folgeprobleme fiir Mutter und Kind auftreten konnen.

Das wachsende Interesse an Herzerkrankungen in der
Schwangerschaft ldsst sich daran erkennen, dass im Jah-
re 2018 eine neue Leitlinie der Europaischen Gesellschaft
fur Kardiologie (ESC) zu diesem Thema erschienen ist'.
Sie enthalt insbesondere wichtige Informationen zu Diag-
nostik, Risikobewertung und Einsatz von Herz-Kreislauf-
Medikamenten.

Im Folgenden werden wir zunichst die wichtigsten Fak-
ten zur Herz-Kreislauf-Funktion beim normalen Herzen
und danach Besonderheiten der Schwangerschaft bei
Frauen mit angeborenem Herzfehler (AHF) besprechen.
AbschliefSend stellen wir die wichtigsten schwanger-
schaftsrelevanten Neuerungen aus den oben erwihnten
Leitlinien vor.
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Warum ist es so wichtig geworden, sich mit
dem Thema Schwangerschaft bei angeborenen
Herzfehlern zu beschaftigen?

Es gibt immer mehr Frauen mit AHF, denen es so gut
geht, dass sie ein quasi ,normales* Leben fithren. Dazu
gehort auch der Wunsch nach einer eigenen Familie. In
den letzten Jahrzehnten hat sich auf dem Gebiet der AHF
vieles zum Positiven entwickelt: Neben optimierten chi-
rurgischen Verfahren, interventionellen Prozeduren und
neuen medikamentdsen Therapien haben sich die Uber-
lebenswahrscheinlichkeit und die Lebensqualitit von
Patientinnen mit AHF drastisch verbessert. Bei einer
Schwangerschaft stellt sich der Kreislauf allerdings auf
die Versorgung von zwei Menschen um, und das muss
bei der Betreuung von Patientinnen mit AHF besonders
berticksichtigt werden. Um allen Anspriichen einer opti-
malen Patientenfithrung gerecht zu werden, sollten alle
relevanten Entscheidungen gemeinsam von Kardiologen,
Geburtshelfern und im jeweiligen Fall benotigten Spezia-
listen getroffen werden.

Was passiert in der Schwangerschaft mit dem
Herz-Kreislauf-System?

Bereits unmittelbar nach der Empfiangnis beginnen die
Umstellungsreaktionen des miitterlichen Kreislaufsys-
tems. Das Blutvolumen, das Herzzeitvolumen und die
Herzfrequenz steigen, der Blutdruck nimmt zunichst ab,
um zum Ende der Schwangerschaft wieder anzusteigen,
und der periphere Gefafswiderstand sinkt. Diese Verande-
rungen werden von herzgesunden Frauen in der Regel pro-



Schwangerschaft

Parameter Verdnderungen Ausman [%] Beginn (SSW) Maximum (SSW)
Plasmavolumen 4+ 40-50 6-10 32
Erythrozytenmasse 4+ 20-40 6-10 40
Blutvolumen 1+ 25-50 6-10 32-36
Herzzeitvolumen 4+ 30-50 +10 20-30
Herzfrequenz 4+ 15-30 10-14 40
Peripherer _ _ _
Widerstand 2 40-50 6-10 20-24
1. Trimenon 20
Blutdruck anfangs ¥ spater @ 3. Trimenon 40
Atemfrequenz 1+ 40-50 6-10 40

Tabelle 1: Physiologische Verdnderungen wahrend der Schwangerschaft (SSW = Schwangerschaftswoche)

blemlos toleriert, bei Frauen mit AHF kann es jedoch zu
einer Beeintrichtigung der werdenden Mutter und/oder
des Fetus kommen. Tabelle 1 und Abbildung 1 zeigen Art
und Ausmaf der physiologischen (normalen) Verinderun-
gen in einer Schwangerschaft.

Die Zunahme des Blutvolumens setzt bereits um die 6.
Schwangerschaftswoche (SSW) ein. Dabei nimmt der
flussige Anteil (Blutplasma) starker zu als der Anteil der
roten Blutkorperchen (Erythrozyten), die den roten Blut-
farbstoff Himoglobin enthalten. Es kommt also zu einer
»Verdiinnung des Blutes“ (sogenannte Himodilution) mit
Abnahme der Himoglobinkonzentration von 12-16 g/dl
auf 11-12 g/dl. Dies ist normal (,,physiologisch®).

Kardiovaskuldre Verénderung in der
Schwangerschaft

%

Die Abnahme des peripheren Gefifiwiderstandes und des
mittleren Blutdruckes im ersten Schwangerschaftsdrittel
ist auf den Einfluss der Hormone und die Neubildung der
GefifSe der Plazenta (Mutterkuchen) zuriickzufiihren.
Auflerdem konnen ein Zwerchfellhochstand und Form-
veranderungen des Brustkorbes die Kreislaufsituation der
Schwangeren mit AHF beeinflussen.

Das AusmafS dieser natiirlichen Umstellungsreaktionen
veridndert sich mit dem Fortschreiten der Schwanger-
schaft. Daher miuissen Patientinnen mit AHF — zusitzlich
zu den ublichen Kontrollterminen fiir Schwangere — be-
sondere regelmaflige kardiologische Verlaufskontrollen
durchfiihren lassen. Hierbei ist es wichtig, Symptome ei-
ner bereits bestehenden Herzerkrankung von schwanger-
schaftsbedingten ,normalen“ Veranderungen abzugren-
zen: Auch bei herzgesunden schwangeren Frauen kénnen
Luftnot, Schwindel, Extraschlige des Herzens und eine
Leistungsabnahme auftreten. Daher ist es wichtig zu wis-
sen, ob diese Befunde bereits vor einer Schwangerschaft
existierten, ob im EKG viele Extraschlige oder andere
Herzrhythmusstorungen beschrieben wurden und wie die

Plasmavaluman

Herzfunktion eingeschitzt wurde. Aufgrund dieser Befun-
SHribgT— de kann schon vor einer Schwangerschaft das individuelle
g T Risiko bis zu einem gewissen Grad abgeschitzt werden
r==n - und eine entsprechende Beratung erfolgen. Giinstig fiir
N .10 2 -4 die Untersuchung und die Beratung ist ein Zeitraum von
20 4 Hamagicin drei bis sechs Monaten vor einer geplanten Schwanger-
30 | fokatar coxitiomer schaft. Nachfolgend wird auf schwangerschaftsbedingte

4B Besonderheiten bei einigen typischen AHF eingegangen.

5 8 12 16 20 24 28 32 36 38
Schwangerschaftswoche

Abb. 1: Physiolofgische Umstellung der Hdmodynamik in der
Schwangerschaft (aus Kuschel et al. 2016%*, bearbeitet nach
Karamermer et al. 2007*%)

*Kuschel B, Hrycyk J, Nagdyman N, Schneider KTM, Kaemmerer H.
Schwangerschaft bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern. FRAUENARZT
2016;57(1):22-26.

**Karamermer Y, Roos-Hesselink JW. Pregnancy and adult congenital heart
disease. Expert Rev Cardiovasc Ther. 2007 Sep;5(5):859-69.
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Typische angeborene Herzfehler und die Risiken bei einer Schwangerschaft

AHF

Aortenstenose

Gefahren bei unbehandeltem AHF

» Bewusstseinsverlust

» Plétzlicher Herztod

» Herzrhythmusstérungen
» Herzschwache

» Endokarditis

» Bikuspide Klappe:
Aortendissektion bei
Aortenerweiterung

» Kindliche Probleme:
Fehl- oder Mangelgeburten

Gefahren nach Therapie des AHF

» Endokarditis
» Thrombembolie nach Klappenersatz

Aortenisthmusstenose

» Hoher Blutdruck (Hypertonie)

» EinreiBen/Platzen der Aorta

» EinreiBen/Platzen von
GefalBerweiterungen (Aneurysma)
im Gehirn

» Linksherzschwache

» Endokarditis

» Versterben des Kindes im Mutterleib
bei verringertem Blutfluss Uber die
Gebarmuttergefalie

» Fehl- und Mangelgeburten

Bei normalem Blutdruck:
» geringes Risiko

Besonders bei hohem Blutdruck

(Hypertonie):

» GefaBaufweitung im Bereich der ehe-
maligen Aortenisthmusstenose oder
in der aufsteigenden Aorta

» EinreiBen/Platzen von Aortenaufwei-
tungen im OP- oder Interventionsbe-
reich

» Platzen von GefaRRerweiterungen
(Aneurysma) im Gehirn

Vorhofseptumdefekt vom
Sekundumtyp

» Volumenbelastung des rechten
Herzens

» Rechtsherzversagen

» Rhythmusstérungen

» paradoxe Embolien

» Rhythmusstérungen
» Rest-Shunts
» Storungen der Ventrikelfunktion

Persistierender Ductus arteriosus
Botalli

» Herzschwache
» Shuntumkehr

» Bei kleinem PDA keine Gefahrdung

» Kein Risiko nach komplettem
Verschluss

Ventrikelseptumdefekt

GroRere Defekte:

» Herzschwache

» paradoxe Embolien

» Rhythmusstérungen

» Bei Blutdruckabfall und bei Lungen-
hochdruck méglicherweise Shuntum-
kehr mit Rechts-Links-Shunt

Kleiner Defekt ohne Lungenhoch-
druck: keine Probleme

» Normalerweise keine Schwierigkeiten,
wenn postoperativ kein Lungen-
hochdruck besteht und VSD
verschlossen ist

» Rhythmusstérungen

Pulmonalklappenstenose

Tabelle 2
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» Rechtsherzversagen
» Rhythmusstérungen
» Synkopen

Nach Klappenersatz:
» Endokarditiden
» Thromboembolien



AHF

Zyanotischer Herzfehler
ohne pulmonale Hypertonie
(z. B. Fallot sche Tetralogie)

Gefahren bei unbehandeltem AHF

» Zunahme des Rechts-Links-Shunts
» Rhythmusstérungen

» Herzschwache

» Endokarditis

» Blutungen

» Frihgeburten
» Mangelgeburten
» Spontanaborte

» Abortrate erhdht bei
Hamatokrit > 65 % und arterieller
0,-Sattigung < 80 %

Schwangerschaft

Gefahren nach Therapie des AHF

Bei bedeutsamen postoperativen
Restdefekten (Rest-VSD, rechtsven-
trikulare Ausflussenge, Pulmonal-
klappeninsuffizienz):

» Gefahr der Rechtsherzschwache

» Rhythmusstérungen

» Endokarditis

Eisenmenger-Reaktion

Haufige miitterliche Todesursachen:

» Hypovolamie

» Schock bei Blutungen wahrend oder
nach der Entbindung

» Einrisse der Lungenschlagader

» Hirnabszesse

» hohe mtterliche und kindliche
Sterblichkeit

» Frihzeitig Schwangerschafts-
abbruch erwagen (allerdings
ebenfalls mit Risiko behaftet).

» Die meisten Todesfalle ereignen sich
wahrend oder in den ersten Wochen
nach der Entbindung!

Transposition der groBen GefaRe

Vorhofumkehroperation
(nach Mustard oder Senning)

Arterielle Switch-Operation

» Erhéhtes Risiko fur Rhythmusprob-
leme, eingeschrankte Funktion des
morphologisch rechten Systemven-
trikels, Einflussstauung bei Enge im
Vorhofbaffle

» Bisher kaum Daten:
Aufweitung der Neo-Aorta
Koronarstenosen

Komplexe Herzfehler mit
univentrikuldrer Zirkulation

» Gefahr der FlUssigkeitsretention
» hoher Venendruck

» Rhythmusstérungen

» Thromboembolien

Fontan-Operation oder deren
Modifikationen

» Mangelgeburten
» Frihgeburtlichkeit
» Spontanaborte
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Typische angeborene Herzfehler und
Schwangerschaft

Eine Risikozuordnung einzelner AHF wihrend der
Schwangerschaft kann unter Beriicksichtigung der WHO-
Vorgaben sowie der Leitlinien der Europdischen Gesell-
schaft fiir Kardiologie aus dem Jahr 2018 erfolgen (Tabelle
2). Diese Risikozuordnung gibt allerdings nur einen gro-
ben Anhalt, da der individuelle Schwangerschaftsverlauf
von Art, Schwere oder Restdefekten nach Behandlung des
Herzfehlers bestimmt wird. Begleitende Komplikationen,
beispielsweise Herzrhythmusstorungen, ein Lungenhoch-
druck, eine verminderte Funktion der rechten oder lin-
ken Herzkammer oder zusitzliche Klappenfehler, machen
eine differenziertere Betrachtungsweise notwendig.

Wie plane ich am besten?

Optimal ist es, wenn eine Schwangerschaft frithzeitig ge-
plant wird. Dies bedeutet, dass sich Patientinnen mit Kin-
derwunsch unbedingt vor Eintritt einer Schwangerschaft
untersuchen lassen sollten. Hierbei gilt es zu kldren, ob die
»hiamodynamische Herausforderung Schwangerschaft®
auch problemlos toleriert wird.

Als Faustregel gilt: Ist die Belastbarkeit einer Patientin
»hervorragend®, so wird die Schwangerschaft meist auch
gut toleriert. Patientinnen mit fortgeschrittener Herz-
schwiche haben, unabhingig vom zugrunde liegenden
Herzfehler, ein hohes Risiko, dass im Verlauf der Schwan-
gerschaft die Herzschwiche zunimmt. Leider kann im
Einzelfall nicht vorhergesagt werden, ob sich diese nach
der Entbindung wieder zurickbildet. Aber was bedeutet
»hervorragende® Belastbarkeit? Jede Patientin empfindet
dieses ,,hervorragend“ anders, sodass hier objektive Kri-

terien wichtig sind, um guten Gewissens zu einer Schwan-

gerschaft zu raten. Dies kann z. B. im Rahmen von Be-
astungsuntersuchungen getestet werden.
lastungsunt hungen getestet werd

Zudem konnen eine Rhythmusdiagnostik mit EKG, ge-
gebenenfalls Langzeit-EKG, eine Echokardiographie und
eine korperliche Belastungsuntersuchung, eventuell auch
eine MRT-Untersuchung sinnvoll sein. Nur sehr selten ist
eine Herzkatheteruntersuchung notwendig, um sich einen
umfassenden Uberblick iiber die Herz-Kreislauf-Verh:lt-
nisse zu verschaffen oder Restdefekte mittels Herzkathe-
ter zu behandeln.

Patientinnen mit schwerer Enge der Aortenklappe, der
Pulmonalklappe, einer Aortenisthmusstenose oder mit
Marfan-Syndrom (und weiter Aortenwurzel) sind wah-
rend einer Schwangerschaft einem hohen miitterlichen und
kindlichen Risiko ausgesetzt und bediirfen schon vor der
geplanten Schwangerschaft einer Beratung bzw. Therapie.

Besonders schwierig ist die Schwangerschaftsplanung bei
Frauen mit komplexeren Herzfehlern. Hier gibt es wenig
Erfahrung und das individuelle Risiko kann ganz erheb-
lich variieren. Hilfreich kann eine Risikoabschatzung mit-
hilfe sogenannter Risiko-Scores sein, bei denen bestimmte
Faktoren (wie z. B. zyanotischer Herzfehler, Herzrhyth-
musstorungen in der Krankengeschichte, Kunstklappe,
hohergradige Belastungseinschrinkung etc.) fiir eine Ge-
samtbeurteilung gewichtet werden. Leider sind diese Ri-
siko-Scores nicht ausreichend validiert und wichtige Risi-
kofaktoren wurden, auch in den neueren Leitlinien, teils
unzureichend berticksichtigt.

Verschlechtert sich die Herzfunktion der Mutter im Ver-
lauf der Schwangerschaft oder wird das Kind nicht ausrei-
chend tiber die Plazenta versorgt, kann es notwendig sein,
die Schwangerschaft frithzeitig zu beenden. Schwanger-
schaftsbetreuung und Geburt sollten deshalb bei ,,nicht-
geheilten® mitterlichen Herzfehlern nur in einem Zent-
rum erfolgen, in dem auch Frithgeborene mit der Mutter
gut versorgt sind.

Wird mein Kind auch einen angeborenen
Herzfehler haben?

Diese Frage beschiftigt ausnahmslos alle Patientinnen
mit AHF. Allgemein gilt, dass fur eine Patientin mit AHF
das Risiko, ebenfalls ein Kind mit AHF zu bekommen,
im Vergleich zur gesunden Normalbevolkerung erhoht
ist. Die Wahrscheinlichkeit ist aber stark vom zugrun-
de liegenden Herzfehler abhiangig. Daher kann im Vor-
feld eine genetische Beratung sinnvoll sein. Wenn die



Paare danach weitergehende genetische Untersuchun-
gen wiinschen, ist dies eine ganz personliche Entschei-
dung und keine medizinisch zwingende MafSnahme.
Dringend zu empfehlen ist aber ein frither Ultraschall des
Herzens beim ungeborenen Kind. Diese Untersuchung
kann schon ab der 12. Schwangerschaftswoche vorge-
nommen werden, entweder transvaginal oder — mit den
neuesten hochauflosenden Ultraschallgeraten — auch trans-
abdominell. Zumindest Einkammerherzen sind hier im
Allgemeinen bereits erkennbar. Zu den Zeitpunkten der
reguldren Ultraschallscreening-Termine (20. und 30. SSW)
kann eine ausfihrliche fetale Echokardiographie in erfah-
renen Hianden die wichtigsten Herzfehler ausschlieffen oder
diagnostizieren helfen. Sie werden von spezialisierten Kin-
derkardiologen oder Pranataldiagnostikern durchgefiihrt.

Interdisziplindre Absprache

Im Vordergrund der Beratung und Betreuung schwangerer
Frauen mit AHF stehen regelmifSige kardiologische sowie
gynikologisch-geburtshilfliche Untersuchungen und die
Absprache zwischen Spezialisten zur Betreuung von
erwachsenen Patientinnen mit AHF (EMAH-Kardiolo-
gen), Gynikologen und Geburtshelfern, Neonatologen
und in vielen Fillen auch den bei der Geburt zustindigen
Anisthesisten.

Generell sollten herzkranke Patientinnen anstrengende
korperliche Belastungen vermeiden — sie sollten allerdings
auch nicht inaktiv werden. Eine Anamie sollte bei Unter-
schreiten bestimmter Grenzwerte behandelt werden. Um
einen zu starken Druck auf die untere Hohlvene (Vena-
cava-Kompression) zu vermeiden, empfiehlt sich beim
Schlafen die Linksseitenlage (sofern kein Situs inversus
vorliegt, d. h. die inneren Organe spiegelverkehrt liegen).
Eine adiquate Folsdureversorgung und Vitaminzufuhr
sowie die Supplementierung der Eisenspeicher ist, wie bei
jeder Schwangerschaft, wichtig. Eine Folsduresubstitution
soll immer schon vor der Schwangerschaft beginnen. Vor
Planung einer Schwangerschaft sollte zudem der Impfsta-
tus tuberpriift werden und bei Hinweisen auf eine Schild-
drisenfunktionsstorung eine TSH-Bestimmung erfolgen.

Nach Moglichkeit sollten betroffene Patientinnen schon
frithzeitig an ein Zentrum angebunden werden, in dem
entsprechende Erfahrung in der Fiihrung von Schwanger-
schaften bei AHF besteht und das eine weitere Schwan-
gerschaftsbegleitung anbietet. Insbesondere bei komple-
xen und schweren Herzfehlern sollte eine geburtshilfliche
Beratung im Zentrum schon vor Planung der Schwanger-
schaft erfolgen.

Schwangerschaft

Was bedeutet die Entbindung fir den Kreislauf?

Die Entbindung selbst stellt fiir den Korper eine beson-
ders belastende Situation dar. Wihrend einer Wehe wer-
den 300-500 ml Blut in die GefafSperipherie verschoben.
Dies fithrt zu einer Blutdruckerhohung, einer Steigerung
des Herzminutenvolumens, die Herzfrequenz steigt und
damit auch der Sauerstoffverbrauch. Schmerzen steigern

den Effekt.

Wie und wo sollen Patientinnen mit AHF
entbinden?

Die Frage nach der Art der Entbindung ist ein wesentlicher
Bestandteil der gemeinsamen Betreuung von Patientinnen
mit AHF. Es gibt nur wenige Griinde, aus kardialer Sicht
primdr einen Kaiserschnitt durchzufuhren. Hierunter
fallen eine hohergradig eingeschriankte Herzleistung, ein
Lungenhochdruck, eine weite Aortenwurzel und hoher-
gradige Klappen- oder Gefiflengen. Bei allen anderen
Konstellationen spricht aus kardiologischer Sicht meistens
nichts gegen eine Spontangeburt, es sei denn, es gibt ge-
burtshilfliche Griinde.

Die Frage, in welchem Krankenhaus entbunden werden
soll, beschiftigt die Patientinnen und deren Angehorige
haufig schon sehr frith in der Schwangerschaft, da viele
Kliniken schon sehr frithzeitige Anmeldungen zur Geburt
fordern. Bei Risikopatientinnen mit einem AHF sollten
Schwangerschaftsbetreuung und Entbindung an einem
hoch spezialisierten Haus (Level-1-Zentrum, siehe Seite
11) erfolgen, das tiber entsprechend erfahrene kardiologi-
sche, geburtshilfliche sowie neonatologische Abteilungen
verfigt, in denen intensivmedizinische und in Einzelfillen
auch kardiochirurgische Behandlungsmoglichkeiten vor-
gehalten werden. Dies ist am ehesten in einem Zentrum
fiir Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern (EMAH)
gewihrleistet, von denen in Deutschland mehr als 20
existieren (Level-2-Zentren, siche Seite 11). Der Umstand,
dass Frauen mit komplexeren Herzfehlern eher heimat-
fern entbinden, bringt auch noch einen ,,logistischen® As-
pekt mit sich. Es bedeutet, dass man die Patientinnen vor
dem errechneten Entbindungstermin aufnehmen sollte.
Manchmal ist es sinnvoll, die Geburt elektiv (das heifst
geplant) einzuleiten.

Bei vorzeitigen Wehen kann zur Vermeidung von Frih-
geburten eine Wehenhemmung (Tokolyse) notwendig
werden. Hierbei ist es erforderlich, typische kardiale Ne-
benwirkungen dieser Medikamente zu kennen und zu be-
achten. Spezielle Oxytocin-Rezeptor-Antagonisten (z. B.
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Atosiban) weisen kaum kardiale Nebenwirkungen auf und
sind daher zumindest bei Risikopatientinnen zu erwagen.

Typische Medikamente, die fiir die Geburtseinleitung be-
nutzt werden, sind sogenannte Prostaglandine. Sie haben
allerdings Auswirkungen auf die Kreislaufverhiltnisse
der Mutter (z. B. Blutdruckabfall, Herzfrequenzanstieg).
Auch hier ist eine enge Absprache zwischen Geburtshel-
fern und Kardiologen, gegebenenfalls Anisthesisten sinn-
voll. Ahnliches gilt auch fiir das Wehenmittel Oxytocin.

Patientinnen mit einfachen AHF, die in der Regel bereits
operativ versorgt wurden und keine relevanten Rest-
zustinde aufweisen, konnen auch in einem Haus ohne
Maximalversorgung entbinden. Es sollten dazu den Ge-
burtshelfern und Anisthesisten eine entsprechende Ri-
sikoabschitzung und Empfehlungen des betreuenden
EMAH-Kardiologen vorliegen.

Da bei einer kreislaufschonenden Entbindung Angst und
Schmerz gut kontrolliert werden sollten, ist eine grofSzii-
gige Schmerztherapie, meist durch eine riickenmarksnahe
Anasthesie (Periduralanisthesie = PDA), sinnvoll, die aber
sorgfiltig gesteuert werden muss, um Blutdruckabfille zu
vermeiden.

Der optimale Entbindungsmodus wird durchaus kontro-
vers diskutiert. Friher wurde hiufig ein ,,Kaiserschnitt“
fur ,,Herzpatienten als die schonendste Methode ange-
sehen. Demgegeniiber strebt man heutzutage eher eine
vaginale Entbindung an. Eine Schnittentbindung bringt
vielfach keine Vorteile, zumal sie mit einem hoheren Blut-
verlust, plotzlichen Blutdruckschwankungen und einem
hoheren Risiko fur thrombembolische Komplikationen,
Infektionen und einem chirurgischen Eingriff verbunden
ist. Auflerdem wird hierdurch jede weitere Schwanger-
schaft zu einer Risikoschwangerschaft.

Wie kann man eine Schwangerschaft mit einer
Antikoagulation (Blutverdiinnung) meistern?

Manche Patientinnen mit AHF benotigen eine Blutver-
diinnung (Antikoagulation). Da wihrend eine Schwan-
gerschaft das thrombembolische Risiko erhoht ist, miis-
sen gefihrdete Patientinnen besonders tiberwacht werden
bzw. es muss ein spezielles, individuell abgestimmtes Blut-
verdunnungsregime fiir die gesamte Schwangerschafts-
dauer und eine gewisse Zeit nach der Entbindung festge-
legt werden. Die Festlegung des Antikoagulationregimes
erfolgt unter Beriicksichtigung des jeweiligen Herzfeh-
lers, des Behandlungsstatus und besonderer Situationen
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(z. B. Herzklappenprothesen, Rhythmusstérungen) und
muss erfahrenen Spezialisten vorbehalten bleiben. In al-
len Fillen missen die Risiken des Vorgehens der Patien-
tin detailliert dargestellt werden, um den risikodrmsten
und sichersten Weg fiir Mutter und Kind zu finden, da
alle Formen der Gerinnungshemmung (Vitamin-K-Anta-
gonisten, Heparine) mit zum Teil erheblichen Risiken fiir
Mutter und Kind verbunden sind.

Brauche ich eine Endokarditis-Prophylaxe?

Eine ,,komplikationslose“ Geburt an sich stellt keine Indi-
kation zur Durchfithrung einer Endokarditis-Prophylaxe
(EP) dar. Leider wurde nicht genau definiert, was hierunter
zu verstehen ist und es kann niemals im Voraus gesagt wer-
den, wie die Geburt ablaufen wird. Aus diesem Grunde
sollte die Empfehlung zur EP mit den betreuenden EMAH-
Kardiologen frithzeitig abgestimmt werden, die die Risiken
besser einschitzen konnen als die Geburtshelfer.

Was passiert nach der Entbindung?

Herzfrequenz und Herzzeitvolumen beginnen circa eine
Stunde nach der Entbindung wieder abzusinken, wobei
frithestens nach zwei bis vier Wochen die Ausgangswerte
erreicht werden. Es ist daher wichtig, dass gefihrdete Frau-
en mit AHF auch nach der Entbindung unter stationdrer
Uberwachung bleiben. Dies gilt ganz besonders fiir Patien-
tinnen mit Lungenhochdruck, Herzrhythmusstorungen
und eingeschrankter Herzpumpleistung. Empfehlenswert
ist es, vor der Entlassung eine kardiologische Stellung-
nahme einzuholen, um die Notwendigkeit einer weiteren
Uberwachung zu kliren. Medikamentose Therapien, z. B.
sogenannte ,,Riickumstellungen® auf Blutverdiinner oder
andere Medikamente, sollten in Absprache zwischen Ge-
burtshelfern, Kinderirzten und Kardiologen erfolgen.

Die neuesten Schwangerschafts-Leitlinien der
Europdischen Gesellschaft fur Kardiologie (ESC)
aus dem Jahr 2018

Die 2018 veroffentlichten Leitlinien der Europdischen Ge-
sellschaft fiir Kardiologie sollen helfen, Frauen mit Herz-
erkrankungen in der Schwangerschaft richtig zu betreuen
und zu behandeln, um miitterliche und kindliche Kompli-
kationen zu vermeiden. Nachfolgend sind wichtige Kern-
punkte der Leitlinie aufgefithrt, die auch auf Frauen mit
angeborenen Herzfehlern anwendbar sind*:

1. Entscheidend ist, das Schwangerschaftsrisiko vor Pla-
nung einer Schwangerschaft korrekt einzuschitzen und



die Patientinnen entsprechend zu informieren. Hierzu
hilft die Zuordnung der Erkrankung zu einer von funf
Schweregraden der modifizierten WHO-Klassifikation.
Es sollten dabei auch mogliche Risiken fiir das Kind,
einschliefSlich Frithgeburtsrisiken, besprochen werden.

. Frauen in einer hoheren WHO-Klasse oder bekannt
hoherem Risiko sollten in spezialisierten Zentren von
einem multidisziplindren Team betreut werden.

. Die Entbindung auf natiirlichem Weg (vaginal) wird bei
den meisten Patientinnen favorisiert.

. Bei einigen schwerwiegenden Erkrankungen oder Kom-
plikationen wird von einer Schwangerschaft abgeraten,
da das mitterliche oder kindliche Risiko sehr hoch ist.

. Besonders wird auf das hohe Risiko von Patientinnen
eingegangen, die eine mechanische Herzklappe haben
und deshalb ein hohes Risiko fiir Kunstklappenthrom-
bosen, Blutungen, geburtshilfliche und fetale Kompli-
kationen tragen.

. Fiir Frauen mit einer Pumpschwiche des Herzens wer-
den Behandlungshinweise gegeben und es wird auf Ge-
genanzeigen fiir die Verwendung einiger Arzneimittel
in der Schwangerschaft hingewiesen.

. Fur Frauen, die wihrend der Schwangerschaft relevante
oder gefihrliche Herzrhythmusstérungen entwickeln,
werden Behandlungshinweise gegeben und darauf hin-
gewiesen, dass bei gegebener Indikation eine elektrische
Kardioversion auch wihrend der Schwangerschaft er-
folgen kann.

. Bei allen Frauen mit Bluthochdruck (RR) im Zusam-
menhang mit der Schwangerschaft werden Grenzwerte
fur Behandlungsindikationen genauer definiert. Dabei
wird explizit darauf hingewiesen, dass zumindest ein
systolischer RR > 160 mmHg oder ein diastolischer RR
> 100 mmHg bei schwangeren Frauen einen Notfall
darstellt, der im Krankenhaus behandelt werden sollte.

. Zur Vorbeugung und Behandlung venoser Throm-
boembolien werden bei schwangeren Frauen nieder-
molekulare Heparine in angepasster Dosierung (d. h.
»drug-monitoring®, NICHT nur gewichtsbezogene
Dosierung!) empfohlen.

10. Vor Einleitung einer medikamentésen Behandlung in
der Schwangerschaft sollten stets aktuelle Daten zu

Schwangerschaft

Arzneimittelanwendung und Arzneimittelsicherheit
uberprift werden.

Fazit

+ Die meisten Frauen mit AHF kbnnen unter
adaquater gynakologisch- kardiologischer
und geburtshilflicher Fihrung eine oder
mehrere Schwangerschaften bewaltigen.

Kenntnisse bezUglich der Art und Schwere
des Herzfehlers, vorangegangener Opera-
tionen/Interventionen und Restdefekte sind
unbedingt erforderlich, um die Belastung
von Mutter und Kind richtig einzuschatzen.

Beratung und Betreuung von schwangeren
Frauen mit AHF sollten, moglichst schon vor
Planung einer Schwangerschaft, in enger
Kooperation zwischen EMAH-Kardiologen,
Geburtshelfern und gegebenenfalls Neon-
atologen erfolgen.

Schon prakonzeptionell ist eine Uberpri-
fung des Impfstatus und eine Folsauregabe
wie bei allen Schwangeren empfohlen.

In der Schwangerschaft ist eine genauere
Ultraschalldiagnostik durch Pranatalmedi-
ziner und eine engmaschige Uberwachung
des Wachstums und der Plazenta zu emp-
fehlen.

Neuste Informationen zum Management
von herzkranken Patientinnen in der
Schwangerschaft finden sich in den Leit-
linien der Europaischen Gesellschaft fur
Kardiologie (ESC) aus dem Jahr 2018.
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Infektiose Endokarditis: Diagnostik, Behandlung

und Vorsorge (Prophylaxe)

Prof. Dr. Hans-Heiner Kramer, Emeritus der Klinik fur angeborene Herzfehler und
Kinderkardiologie, Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Kiel

Die infektiose Endokarditis ist eine seltene, aber sehr
schwere Komplikation bei Patienten mit angeborenen
Herzfehlern. Es handelt sich um eine meist bakterielle Ent-
ziindung im Bereich der Herzklappen sowie der Innenhaut
des Herzens oder der herznahen grofSen Arterien. Sie ver-
lauft je nach Keim schleichend oder hoch akut. Thre Pra-
vention war in der Vergangenheit ein thematischer Bereich,
der in der Praxis nicht immer auf dem Boden ausreichender
Kenntnisse seitens Arzten und Patienten oder der aktuellen
Empfehlungen der Fachgesellschaften erfolgte. Ziel dieses
Artikels ist es daher, betroffenen erwachsenen Patienten
mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) eine Auffrischung
und Aktualisierung ihres Wissens dartiber zu verschaffen,
was sie iiber das Thema Gefihrdung durch Endokarditis
und besonders deren Priavention wissen sollten.

Wie entsteht eine bakterielle
Endokarditis?

Unter einer Endokarditis ist eine meist durch Bakterien,
seltener Pilze verursachte Entziindung der Innenhaut (=
Endokard) des Herzens oder der herznahen groflen Ar-
terien (=Endothel) zu verstehen. Bei angeborenen Herz-
fehlern bestehen in vielen Fillen im Bereich des Defekts,
z. B. einer verengten Klappe, schnelle, d. h. turbulen-
te Blutstromungen, die Beschiddigungen (Lasionen) der
Klappenoberfliche oder der Herz- und Gefiflinnenhaut
hervorrufen. Dies gilt in erhohtem Mafe fiir prothetisches
Fremdmaterial, das operativ oder durch Herzkatheter in
das Herz eingebracht worden ist, z. B. aus tierischem Ma-
terial hergestellte Klappenbioprothesen sowie mechani-
sche Kunstklappen. Auf diesen Strukturen konnen sich
bestimmte in die Blutbahn eingedrungene Bakterien, die
eine besonders gute Anlagerungsfihigkeit an die Baustof-
fe von Herz- und Gefifiwand besitzen, anheften (Abbil-
dung 1). Dringen solche Bakterien in ausreichend hoher
Keimzahl in die Blutbahn ein, kann an der Lision eine so-
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genannte endokarditische Vegetation, d. h. ein von Bakte-
rien und Entziindungszellen durchsetzter Thrombus ent-
stehen, der einem Abszess in der Blutbahn gleichkommt.
Bei den Bakterien handelt es sich in fast der Halfte der
Fille um die als normale Mitbewohner des Mund- und
Rachenraums vorkommenden sogenannten vergriinend
wachsenden (8-hdmolysierenden) Streptokokken. Da-
gegen verursachen die $-hamolysierenden Streptokokken,
d. h. die hiufigsten Erreger der Mandel- oder Rachenent-
ziindung, nur extrem selten eine Endokarditis. Die zweit-
hiufigsten Erreger der Endokarditis sind Hautkeime,
sogenannte Staphylokokken (Staphylococcus albus und
aureus), die knapp ein Drittel der Fille verursachen und
zu meist akuten, schweren Krankheitsbildern fiihren.

Schwachstelle

g—Turbulenz

Verletzung der !
Klappenoberfiiche N

thrombotische
Auflagerung

e Bakterien

endokarditische
Vegetation

Abb. 1: Entstehungsmechanismus einer endokarditischen
Vegetation an einer morphologisch veranderten Herzklappe
(modifiziert nach Nager et al. 1984)



Wo kann die bakterielle Endokarditis ihren
Ausgang nehmen?

Nur in circa einem Drittel der Fille lisst sich der Ort,
von dem die Infektion ihren Ausgang genommen hat, fin-
den. Haufig handelt es sich um den Mund- und Rachen-
raum, in dem sich speziell bei Patienten mit schlechtem
Zahnstatus oft Entziindungsprozesse der Zihne und des
Zahnfleischs feststellen lassen. Die in der Mundhohle le-
benden bakteriellen ,,Mitbewohner konnen bei jedem
Zihneputzen — allerdings mit geringer Keimzahl — in die
Blutbahn eindringen. Eine schlechte Zahnhygiene be-
giinstigt dies und ist daher als ein wichtiger Risikofaktor
fur die Entstehung einer bakteriellen Endokarditis anzu-
sehen. Auch bei zahnirztlicher Behandlung, vor allem
bei der Notwendigkeit einer Zahnextraktion oder not-
wendiger Manipulation an Zahnhals oder Zahnfleisch,
treten Bakterien in die Blutbahn tber. Eine wichtige Ein-
trittsstelle fiir Staphylokokken ist die Haut — hier spielen
Verletzungen, infizierte Akne sowie Piercing und Tattoos
eine Rolle, letztere sind also vermeidbare Risikofaktoren.
Darm- und Harntrakt dienen dagegen nur in einzelnen
Faillen als Eintrittspforte fur die Endokarditis-Erreger.

Welche EMAH konnen an einer bakteriellen
Endokarditis erkranken?

Das sogenannte Lebenszeitrisiko fiir eine bakterielle En-
dokarditis variiert je nach vorliegender Herzerkrankung
stark. Wihrend es in der Normalbevolkerung mit fiinf
bis sieben pro 100 000 Patientenjahre kalkuliert wurde,
liegt es bei Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler
durchschnittlich bei 110 pro 100 000 Patientenjahren, ist
also um den Faktor 20 gegeniiber Gesunden erhoht. Das
Risiko schwankt aber stark je nach Herzfehler und der
Art seiner Behandlung. So wird fiir Patienten mit Mitral-
klappenprolaps und Klappeninsuffizienz ein Risiko von
52 pro 100 000 Patientenjahre und bei anderen angebore-
nen Herzfehlern je nach Typ auf 145 bis 271 pro 100 000
Patientenjahre kalkuliert. Dies wird noch als ein relativ
niedriges Risiko angesehen. Hingegen haben Trager von
Kunstklappenprothesen mit circa 350 Krankheitsfillen
pro 100 000 Patientenjahre ein deutlich hoheres Risi-
ko. Noch hoher liegt es bei biologischen klappentragen-
den Conduits. So wurden fiir Homograft-Klappen, die
menschlichen Ursprungs sind, 800 Krankheitsfille pro
100 000 Patientenjahre ermittelt, und fiir das aus Rin-
derjugularvenenklappen hergestellte, aber meist nur im
Kindesalter verwendete Contegra-Conduit sogar 1600 bis
3000 Erkrankungen pro 100 000 Patientenjahre. Aller-
dings sind auch in einigen fur den perkutanen Klappener-

Endokarditis

Welche Symptome weisen auf eine
bakterielle Endokarditis hin?

Es muss zwischen einer akuten und sub-
akuten Verlaufsform der Endokarditis
unterschieden werden. Charakteristisch
fur eine akute Endokarditis, die in vielen
Fallen durch Staphylokokken hervorge-
rufen wird, sind eine erhebliche klinische
Beeintrachtigung und hohes Fieber sowie
haufig die rasche Entwicklung einer
Herzschwache oder eines neuen Herz-
gerausches infolge einer durch bakterielle
Klappenzerstérung bedingten Klappen-
insuffizienz.

Dagegen sind die klinischen Symptome
der subakuten Endokarditis, die meistens
durch vergrinend wachsende Streptokok-
ken hervorgerufen wird, in der Anfangs-
phase oft sehr unspezifisch:

z. B. Leistungsabfall und Appetitlosigkeit.
Ausnahmslos besteht Fieber, das aller-
dings vielfach nicht sehr hoch ist oder nur
vorubergehend auftritt. Es besteht die
Gefahr, dass die Symptome fehlgedeutet
werden und zunachst ein ,,banaler” Infekt
angenommen wird. Bei Erwachsenen mit
angeborenem Herzfehler ist daher stets
aulerst sorgfaltig nach der Ursache des
Fiebers zu fahnden und Verordnungen
von Antibiotika bei banalen Infekten, die
ja in der Regel durch Viren ausgeldst wer-
den, sind sehr kritisch zu sehen, da dies im
Falle einer Endokarditis zu einer Verschlei-
erung des Krankheitsbildes und Verzoge-
rung der Diagnosestellung beitragt. Leider
ist der Zeitpunkt der Krankenhauseinwei-
sung aus den genannten Griinden oft sehr
spat, d. h. es vergehen mehrere Wochen,
in denen haufig Antibiotika in Tabletten-
form verabreicht werden, die aber nicht zu
der Wirkstoffkonzentration im Blut fihren,
die die Erreger in den Vegetationen abto-
ten. Die Infektion im Herzen schwelt also
weiter. Eine MilzvergroRBerung oder eine
Anamie sind Ausdruck einer bereits langer
bestehenden Infektion. Leider gibt es auch
Krankheitsverldufe, bei denen erst durch
Embolien bedingte neurologische Sympto-
me, zum Beispiel eine plétzliche Lahmung
oder ein Krampfanfall, zur Krankenhaus-
einweisung fihren.
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satz hergestellten Bioprothesen Rinderjugularvenenklap-
pen eingebaut (z. B. Melody-Klappe), und es verwundert
daher nicht, dass das Endokarditis-Risiko mit 2500 Er-
krankungen pro 100 000 Patientenjahre stark erhoht ist.
Es ist fraglich, ob die Quote fiir aus anderen Materialien
hergestellte Klappenbioprothesen niedriger ist. Weitere,
allerdings zahlenmifig kleinere Hochrisikogruppen sind
Patienten, die bereits eine Endokarditis durchgemacht ha-
ben, sowie Patienten mit zyanotischen Herzfehlern, die
operativ nicht oder nur mit einem systemisch-pulmonalen
Shunt versorgt wurden.

Was sind typische Lokalisationen fur
endokarditische Vegetationen?

Endokarditische Vegetationen entwickeln sich typischer-
weise an den durch turbulente Blutstromungen gescha-
digten Stellen des Endokards/Endothels. Neben missge-
bildeten nativen Klappen (z. B. der Aortenklappe) sind
Klappenbioprothesen besonders gefihrdet. Bei diesen
seit einigen Jahren mit zunehmender Hiufigkeit inter-
ventionell eingesetzten Produkten fithren physikalische
und chemische Eigenschaften ihrer Oberflache, die von
einem Biofilm iiberzogen sein kann, offensichtlich dazu,
dass den Bakterien die Anheftung stark erleichtert wird.
Bei Herzfehlern ohne wesentliche Turbulenzen wie z. B.
den Vorhofscheidewanddefekten kommen praktisch keine
Endokarditiden vor. Vegetationen im Bereich des Korper-
kreislaufs, zum Beispiel an der Mitral- oder Aortenklap-
pe, sind wegen der Gefahr, dass sich Vegetationen ablosen
und ins Gehirn embolisieren, besonders gefiirchtet. Abbil-
dung 2 zeigt das Ultraschallbild einer grofSen Vegetation
an der Mitralklappe. Vegetationen im Bereich der rechten
Herzkammer konnen dagegen in den Lungenkreislauf ge-

Abb. 2: Ultraschallbild einer endokarditischen Vegetation
an der Mitralklappe
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schleudert werden und zu einer embolisch bedingten Lun-
genentziindung fithren.

Welche Komplikationen und Folgeschaden kann
eine bakterielle Endokarditis hervorrufen?

Bei etwa der Hilfte der Patienten mit bakterieller Endo-
karditis kommt es zu Komplikationen und Folgeschi-
den: Bei 25 Prozent handelt es sich um die oben bereits
erwihnten Embolien von Anteilen der Vegetationen in
den Korper- und Lungenkreislauf. Bei Embolie einer Ve-
getation in das Gehirn entwickelt sich eine schwere neu-
rologische Symptomatik, z. B eine Halbseitenlihmung,
und in schweren Fillen kann sich aus der Vegetation ein
Hirnabszess entwickeln, des Weiteren sind Embolien in
die Nieren sowie Arme und Beine moglich. Die Lungen-
embolien haben zwar meist keine schweren Auswirkun-
gen auf das Herz-Kreislauf-System, konnen allerdings
die Diagnose der bakteriellen Endokarditis erschweren,
da verstandlicherweise zunichst an eine Lungenentziin-
dung gedacht wird. Eine Klappenzerstorung mit der Folge
einer Insuffizienz der Klappe entwickelt sich bei mehr als
einem Drittel der Patienten. Meistens handelt es sich um
die Aorten- oder Mitralklappe bzw. beide Klappen. Ge-
legentlich kommt es auch zu einer Entziindung des Filtra-
tionsapparats der Nieren mit erheblicher Einschrankung
der Nierenleistung. Die ernste Prognose der bakteriellen
Endokarditis wird durch die hohe Todesrate belegt, die
auch heute noch bei 10-15 Prozent liegt.

Was kann zur Vorbeugung einer bakteriellen
Endokarditis getan werden?

Angesichts dieser ernsten Prognose der bakteriellen Endo-
karditis sind alle Mafinahmen zur Senkung der Haufig-
keit ihres Auftretens zu ergreifen. Dabei sind drei Aspekte
von Bedeutung;:

1. Fur das Kindesalter bedeutsam ist sicher die Tatsache,
dass korrigierende Operationen dank der groffen Fort-
schritte auf herzchirurgischem und intensivmedizini-
schem Sektor heute bereits im Siduglings- und Kleinkin-
desalter durchgefiithrt werden. Dabei ist in der Regel eine
primdre Korrektur des Herzfehlers moglich, das heifst
auf Palliativoperationen, wie zum Beispiel langfristige
Shunt-Anlage bei zyanotischem Herzfehler, kann heute
weitgehend verzichtet werden. Nach korrigierenden Ope-
rationen ist das Endokarditis-Risiko zwar nicht beseitigt,
aber in der Mehrzahl der Fille als verringert anzusehen.
Eine wichtige Ausnahme stellen solche Herzfehler dar, bei
denen Klappenbioprothesen chirurgisch oder interventio-



Da der Mund-Rachen-Raum
als die Haupteintrittspforte
von Endokarditis-Erregern
anzusehen ist, hat bei allen
Patienten mit angeborenen
Herzfehlern eine sorgfalti-
ge Mund- und Zahnhygiene
groldte Bedeutung.

nell eingesetzt wurden. Hierzu zahlen u. a. Patienten mit
Fallot’scher Tetralogie oder Truncus arteriosus communis
(TAC), aber auch mit Aortenklappenersatz durch die so-
genannte TAVI-Prozedur.

2. Da der Mund-Rachen-Raum als die Haupteintritts-
pforte von Endokarditis-Erregern anzusehen ist, hat bei
allen Patienten mit angeborenen Herzfehlern eine sorgfal-
tige Mund- und Zahnhygiene grofite Bedeutung. Sie ver-
mindert die Bakterienlast im Mund und damit das Risiko
fur eine Endokarditis. RegelmifSige zahnarztliche Kont-
rollen sind zu empfehlen.

3. Der dritte Punkt betrifft den Sektor, fiir den der Begriff
»Endokarditis-Prophylaxe“ im eigentlichen Sinne ver-
wendet wird bzw. verwendet werden sollte. Verschiedene
medizinische und zahnmedizinische Eingriffe bergen das
Risiko einer transitorischen Bakteriamie, die fiir einen
herzgesunden Patienten in der Regel belanglos, fiir einen
Teil der Patienten mit angeborenem Herzfehler jedoch ge-
fahrlich ist, da es zu einer bakteriellen Besiedelung vor-
handener Lisionen des Endokards bzw. Endothels oder
von prothetischem Material kommen kann. Um dies zu
verhindern, muss zum Zeitpunkt des Auftretens der Bak-
teriamie eine ausreichende Konzentration eines geeigneten
Antibiotikums vorliegen, weswegen kurz vor dem Eingriff
ein fiir das zu erwartende Erregerspektrum geeignetes
Antibiotikum verabreicht werden muss. Hierin besteht
der Sinn der Durchfithrung der Endokarditis-Prophylaxe.

Welche Patienten erhalten nach den aktuellen
Richtlinien eine Endokarditis-Prophylaxe?

Bis vor circa 15 Jahren wurde einer groflen Zahl von Pa-
tienten mit verschiedenen angeborenen Herzfehlern emp-

Endokarditis

fohlen, eine Endokarditis-Prophylaxe, d. h. die Einnahme
eines fiir den vorgesehenen Eingriff geeigneten Antibioti-
kums 30 bis 60 Minuten vor zahnirztlichen sowie auch
zahlreichen anderen chirurgischen Eingriffen, durchzu-
fiihren. Ziel war, bei moglichst allen potenziell gefahr-
deten Patienten die Entstehung einer Endokarditis im
Zusammenhang mit medizinischen Eingriffen zu verhin-
dern. 2007 publizierte als erste Fachgesellschaft die Ame-
rican Heart Association neue Leitlinien, welche wesentli-
che Anderungen an der bisherigen Praxis vornahmen und
denen sich die meisten Fachgesellschaften weltweit, so
auch die europdischen und deutschen, angeschlossen ha-
ben. Aktuell giiltig sind die DGK-Leitlinien 2015 und die
DGPK-Leitlinien 2014, die sich in besonderem Mafle der
Endokarditis-Prophylaxe bei angeborenen Herzfehlern
widmen. Nach diesen Leitlinien wird eine Prophylaxe nur
noch bei sogenannten Hochrisikopatienten empfohlen.
Hochrisikopatienten haben ein stark erhohtes Lebenszeit-
risiko fur eine Endokarditis oder im Falle einer Endokar-
ditis ein sehr hohes Komplikationsrisiko. Hierzu zihlen
also vor allem Patienten mit prothetischem biologischem
oder mechanischem Klappenersatz, insbesondere solche
Patienten, bei denen Conduits z. B. zur Lungenstrombahn
operativ oder interventionell eingesetzt wurden, sowie
auch Patienten, bei denen prothetisches Material jedwe-
der Art fir eine Herzklappenrekonstruktion eingesetzt
wurde. Notwendig ist die Endokarditis-Prophylaxe z. B.
auch bei Patienten, bei denen ein Restdefekt nach Patch-
Verschluss eines VSD bestehen blieb, da in der Umgebung
des prothetischen Materials ein turbulenter Blutfluss be-
steht, der das Endokard ,aufraut®. Weitere Gruppen,
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Abb. 3: Ausweis der Deutschen
Herzstiftung zur Endokarditis-Prophylaxe
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die eine Prophylaxe bendétigen, sind Patienten mit nicht
korrigierbarem, meist zyanotischem Herzfehler, die ent-
weder uiberhaupt nicht operiert wurden oder bei denen
die Lungendurchblutung durch einen Shunt verbessert
wurde, sowie Patienten nach Herztransplantation, da sie
unter Immunsuppression hiufig Veranderungen der Klap-
penoberfliche entwickeln, sowie Patienten nach frither
durchgemachter Endokarditis.

Eine zeitlich befristete Endokarditis-Prophylaxe soll in
den ersten sechs Monaten nach interventionellem Ver-
schluss eines Vorhofscheidewanddefekts erfolgen, da das
prothetische Material in diesem Zeitraum noch nicht voll-
standig durch Neo-Endokard iiberwachsen wurde. Nach
Ablauf dieser Zeit ist nicht mehr von einem erhohten Ri-
siko auszugehen.

Fur alle anderen Patienten mit angeborenen Herzfehlern,
z.B. Klappenstenosen, Ventrikelseptumdefekt etc., werden
praventive MafSnahmen vor den oben genannten zahnme-
dizinischen Eingriffen heute nicht mehr angeraten, was den
betroffenen Patienten, denen frither die Notwendigkeit ei-
ner Endokarditis-Prophylaxe ans Herz gelegt worden war,
oft schwer verstandlich zu machen ist.

Wie wird die Endokarditis-Prophylaxe
durchgefuhrt?

Die Deutsche (und auch Europiische) Gesellschaft fir
Kardiologie sowie auch die Deutsche Gesellschaft fir
padiatrische Kardiologie haben in Zusammenarbeit mit
der Deutschen Herzstiftung e. V. Ausweise publiziert, in
denen die Durchfithrung der Endokarditis-Prophylaxe
dargestellt wird (Abbildung 3). Der Kardiologe beschei-
nigt durch die Ausstellung des Passes die Notwendigkeit
einer Endokarditis-Prophylaxe. Die Empfehlungen tragen
einer einfachen Durchfiihrbarkeit in der taglichen Praxis
Rechnung. 30-60 Minuten vor dem geplanten (zahn-)-
medizinischen Eingriff wird das Antibiotikum einmalig
— in der Regel in Form einer Tablette — eingenommen.
Hierdurch soll fir die Dauer der Bakteridmie ein ausrei-
chender Schutz vor der Anheftung von Bakterien an li-
dierte Herzstrukturen gewahrleistet werden. Eine zweite
Dosis nach dem Eingriff ist nicht indiziert, da die Dauer
der Bakteridmie, zum Beispiel nach zahnirztlichen Ein-
griffen, sehr kurz ist. Erfolgt der vorgesehene Eingriff in
Narkose, wird das jeweilige Antibiotikum in gleicher Do-
sierung mit Beginn des Eingriffs intravenos verabreicht.

Die Wahl des Antibiotikums richtet sich nach dem fiir den
Ort des vorgesehenen Eingriffs typischen Erregerspekt-
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rum. Amoxicillin (und auch Penicillin) erfassen gut die im
Mund- und Rachenraum vorkommenden Erreger.

Eine Antibiotikaprophylaxe bei zahnirztlichen Eingriffen
ist nur geboten bei Manipulationen am Zahnhals bzw.
Zahnfleisch oder einer Zahnwurzelbehandlung. Auch bei
Zahnsteinentfernung wird eine Prophylaxe empfohlen.

Eine Antibiotikaprophylaxe wird nicht empfohlen bei
Atemwegseingriffen, einschlieflich Bronchoskopie oder
Laryngoskopie, Intubation, Gastroskopie, Koloskopie,
Zystoskopie, vaginaler oder Kaiserschnittgeburt, trans-
Osophagealer Echokardiographie (,,Schluck-Echo“) oder
Eingriffen an Haut oder Weichgewebe, es sei denn es
handelt sich um einen Eingriff an infiziertem Gewebe. In
diesem Fall ist im Bereich der Haut (z. B. bei Eroffnung
eines oberflichlichen Hautabszesses) Flucloxacillin zu ver-
abreichen bzw. im Harnwegs- und Magen-Darm-Bereich
ein gegen Enterokokken wirksames Antibiotikum (Ampi-
cillin, Amoxicillin).

Eine Endokarditis-Prophylaxe bei fieberhaften
Infekten gibt es nicht!

Im Gegensatz zur oft geiibten Praxis sollte bei Patienten
mit angeborenen Herzfehlern keine grofSziigige Verwen-
dung von Antibiotika bei fieberhaften viralen Infekten er-
folgen. Die Gefahr liegt darin, dass sich hinter einem ver-
meintlichen ,,banalen“ Infekt eine Endokarditis verbergen
kann, da speziell bei Endokarditis mit vergriinend wach-
senden Streptokokken zu Beginn ein relativ unspezifisches
Beschwerdebild mit Leistungsabfall, Appetitlosigkeit und
Fieber besteht. Die Annahme, durch Antibiotikagabe bei
jedem Infekt einer Endokarditis vorbeugen zu miussen,
ist falsch. Das Gegenteil ist der Fall: Eine in dieser Ab-
sicht vorgenommene Antibiotikaverordnung wiirde im
Fall einer tatsichlich vorliegenden Endokarditis zu einer
Verschleierung des Krankheitsbildes und Verzogerung der
Diagnosestellung fihren, da nur eine ,,Anbehandlung“
erfolgen wiirde, aber niemals eine Abtotung der Keime
in der endokarditischen Vegetation, die ja als Abszess im
Herzen oder in den GefafSen aufzufassen ist. Auch ange-
sichts des Erregerspektrums ist es unsinnig, Patienten mit
angeborenen Herzfehlern bei primar viralen Infektionen
wegen der Gefahr einer bakteriellen ,,Superinfektion® im
Zweifelsfall antibiotisch zu behandeln. Bakterielle Infek-
tionen des Rachens und Respirationstrakts werden am
hdufigsten durch 3-hdmolysierende Streptokokken her-
vorgerufen, die wegen vergleichsweise geringer Anhef-
tungseigenschaften am Herzgewebe nur sehr selten eine
Endokarditis verursachen. Das praktische Vorgehen bei



! ‘. I
J ‘
/
¥
/
{ A

Infekten von Patienten mit angeborenem Herzfehler muss
folgendermaflen aussehen (Abbildung 4): Die Ursache
des Fiebers muss durch eine sorgfiltige klinische Unter-
suchung geklart werden. Kann trotz griindlicher Untersu-
chung der haufigsten als Fieberquelle in Betracht kommen-
den Organsysteme (also HNO-Bereich, Lunge, ableitende
Harnwege) der Infektionsherd nicht eindeutig lokalisiert
werden, muss eine Bestimmung der Zahl der weifSen Blut-
korperchen, ihrer Differenzierung und der Hohe des C-
reaktiven Proteins (CRP) veranlasst werden. Liegen keine
erhohten CRP-Werte vor, ist eine bakterielle Endokarditis

«~ a8

mit grofler Sicherheit auszuschlieflen; kann bei erhohtem
CRP ein Infektionsherd nicht sicher lokalisiert werden,
sollte eine bakterielle Endokarditis in Erwdgung gezogen
und ein EMAH-Kardiologe konsultiert werden. Es muss
dann namlich eine bakterielle Endokarditis durch Ultra-
schalluntersuchung und gegebenenfalls Blutkulturen un-
bedingt ausgeschlossen werden.
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Sorgfaltige Klarung der Ursache von Fieber!

Infektionsherd im HNO-Bereich, Lunge, Harnweg?

Liegt kein eindeutiger Infektionsherd vor und sprechen die Laborparameter,

speziell C-reaktives Protein (CRP) und Differenzialblutbild fur eine bakterielle Infektion:

Verdacht auf Endokarditis!

Keine unkritische Verordnung von Antibiotika wegen
Gefahr der Verschleierung einer Endokarditis!

Abb. 4: Vorgehen zum Ausschluss einer Endokarditis bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern
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Impfungen — ganz besonders bei

angeborenen Herzfehlern!

Prof. Dr. J6rg Schelling, Dr. Linda Sanftenberg, Institut fur Allgemeinmedizin,

LMU Klinikum, Munchen

Sicherheit von Impfungen

Impfreaktionen

Typische Beschwerden nach einer
Impfung sind Rétung, Schwellungen
und Schmerzen an der Impfstelle, auch
Allgemeinreaktionen wie Fieber, Kopf-
und Gliederschmerzen und Unwohlsein
sind moglich. Diese Reaktionen sind
Ausdruck der erwiinschten Auseinan-
dersetzung des Immunsystems mit
dem Impfstoff und klingen in der Regel
nach wenigen Tagen komplett ab. An-
gaben zu Art und Haufigkeit der UAW
finden sich in der Fachinformation des
jeweiligen Impfstoffs.

Impfkomplikationen

Schwerwiegende sogenannte uner-
wulnschte Arzneimittelwirkungen (UAW)
nach Impfungen sind sehr selten. Nach
§ 6 Abs. 1 Infektionsschutzgesetz (IfSG)
ist der Verdacht einer Uber das Ubliche
Mal einer Impfreaktion hinausge-
henden gesundheitlichen Schadigung
namentlich meldepflichtig.

Impfschaden

Unter einem Impfschaden versteht
man ,die gesundheitliche und wirt-
schaftliche Folge einer Uber das Ubliche
Ausmal einer Impfreaktion hinausge-
henden gesundheitlichen Schadigung
durch die Schutzimpfung.

Auszlige von www.rki.de'
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Warum ist Impfen wichtig?

Keine medizinische MafSnahme hat so viele Leben gerettet
wie das Impfen und kein Medikament erreicht so hohe
Heilungsraten wie die Schutzraten einer vorbeugenden
Gabe von Impfstoffen. Krankheiten konnen verhindert,
eingedimmt und sogar weltweit ausgerottet werden. Bei
den Pocken ist dies bereits gelungen und bei der Kinder-
lahmung (Polio) sind wir auf einem guten Weg. Leider gibt
es auch eigentlich ausloschbare Krankheiten, die immer
wieder zu Ausbriichen fithren, wie z. B. die Masern, oder
die leider nie ganz verschwinden werden, wie z. B. Wund-
starrkrampf (Tetanus) oder die echte Grippe (Influenza).

Andere Krankheitsbilder wie z. B. Cholera (lebensbedroh-
liche und schwere Durchfallerkrankung) oder Diphterie
(Rachenerkrankung mit Erstickungsgefahr) sind durch
Hygiene und unseren hohen Lebensstandard zuruckge-
drangt oder in andere Weltregionen verschoben worden.
Dennoch gibt es sie weiterhin und sie konnen in einer glo-
balisierten Welt auch wieder in scheinbar sicheren Lan-
dern auftreten oder als ,,Reisemitbringsel“ eingeschleppt
werden. Durch Impfungen schiitzt man sich in erster Linie
natiirlich selbst vor den ansteckenden Krankheiten. Doch
es gibt auch Menschen, die sich nicht impfen lassen kon-
nen. Fir manche Impfungen sind Babys beispielsweise
noch zu jung, andere Menschen konnen aufgrund einer
chronischen Erkrankung die eine oder andere Impfung
nicht bekommen. Sie sind darauf angewiesen, dass die
Menschen in ihrem Umfeld geimpft sind und ihnen Schutz
vor der Ausbreitung und Ansteckung mit der Krankheit
bieten. Man spricht dann von Herdenimmunitit. Der
eigene Impfschutz triagt also gleichzeitig zum Schutz der
Gemeinschaft bei?.



Durch Impfung sich und andere schiitzen? iz
Wann das Prinzip der Herdenimmunitét greift.

1 Herdenimmunitit fehlt.

144224821
e 0 ﬂ_. g
1274740

Mur ein Tedl der Bewilkerung ist dunch
Impiumg gegen den Erreger geschiitzt.

2 Herdenimmunitét ist vorhanden.

12714744

Lagsen sich viele Menschen impfen, kiinnen
sich dee Erreger nur begrenzt ausbreiten

+-_,'",:,\-_'n.-1'||'_t|".|;\- . Micht Geanpfie @ infizisre Efrege

Abb. 1: Das Prinzip der Herdenimmunitat

Impfungen
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Sind nur wenige Menschen geimplt, knnen sich
viele Ungeschiitzte anstecken. Der Ermeger kann sich
Igichiter von Mensch zu Mensch verbreten.

Einzelne Ungeimpfte werden durch die Gemeinschaft geschiitzt.

Menschen, die sich nicht impfen lagsen kinnen, werden
durch die Geimpften in ihser Urngebung geschiitzt
Man spricht dann van Herdenimmunitat

Buelle’ B2gh Kl 213
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Gegen welche Krankheiten kann

ich mich schiutzen?

Nachfolgend sind wichtige impfpraventable Krankheiten,

das typische Krankheitsbild und ihre ungefihre Haufig-
keit in Deutschland aufgefiihrt:

Name der Erkrankung

Krankheitsbild

Haufigkeit in Deutschland

Wundstarrkrampf
(Tetanus)

Starke Muskelkrampfe bis
zum Ersticken

Selten

Kommt immer und Uberall
vor

Rachenbraune (Diphterie)

Belegter Rachenraum und
faulig-stiBlicher Geruch

Extrem selten

Steigende Zahlen

Kinderlahmung (Polio)

Missbildungen &
Lahmungen

Ausgerottet

Noch Herde in Afghanistan,
Pakistan, die jederzeit wieder
streuen kénnen

Keuchhusten (Pertussis)

Starke Hustenattacken

Weiterhin vorkommend

Steigende Zahlen

Hepatitis A

Entzindung der Leber

Ausbriiche méglich

Bei Reisen wichtig

Hepatitis B

Entzindung der Leber

Bei nahem Kontakt zu
infektiosen Stoffen

Auch sexuell Ubertragbar

Grippe (Influenza)

Sehr starkes und schnelles
Erkaltungsgefuhl

Sehr haufig, jahrliche
Epidemie

Viele Krankenhausein-
weisungen und Todesfalle

Pneumokokken-
erkrankung
(z. B. Lungenentziindung)

Entzindung von Lunge,
Hirnhaut, Mittelohr, Neben-
hoéhlen usw. moglich

Bei Kindern und
Erwachsenen

Wenig bekannt bei vielen
Menschen

Hirnhautentziindung
(Meningitis)

Krampfe, Nackensteifigkeit,
Fieber

Vor allem junge Erwachsene

Wenig bekannt bei vielen
Menschen

Gurtelrose (Herpes Zoster)

Blaschen, Rétung, schmer-
zende Haut, Fieber

Bei geschwachtem
Immunsystem

Starkere Impfreaktion zu
erwarten!

Zecken-Hirnentziindung
(FSME)

grippeahnliche Symptome
mit Fieber, Symptome der
Hirnentziindung

In vielen Regionen

Man denkt oft nur im
Frihjahr daran

GrofRfleckiger Ausschlag, Fie-

Gefahrliche Erkrankung fur

M Noch i iel zu haufi
asern ber, Hals- und Kopfschmerz Och Immerviel 24 hattie Erwachsene
Starke Schwellung der Ohr-
Mumps sp(.aicheldrUse (Schmerzen Haufig Urlfrl.Jchtbarkeit bei Jungen
beim Kauen, abstehende moglich
Ohrlappchen!), Fieber
Echtes Problemind
Roételn Hautausschlag und Fieber Selten, aber bleibt ein Risiko chtes Froblem In der

Schwangerschaft

Windpocken (Varizellen)

Knétchen und juckende
Flecken, Fieber

Sehr haufig

Tabelle 1: Krankheiten, denen durch eine Impfung vorgebeugt werden kann
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Selten auch Gehirn-
entziindung mit bleibenden
Schaden



Deshalb ist es wichtig fiir uns selbst, fiir unsere Nach-
barn und Freunde sowie fur die gesamte Gesellschaft den
Impfpass zu finden, kontrollieren zu lassen und fehlende
Impfungen zu erginzen.

Empfehlungen fiir EMAH

Da mogliche Komplikationen einer Infektion Menschen
mit chronischen Erkrankungen aufgrund ihres oftmals
geschwichten Immunsystems schwerer und hiufiger be-
treffen, ist die Prophylaxe in Form von Impfungen bei
diesen Personen besonders wichtig. Leider gibt es fir Er-
wachsene mit angeborenen Herzfehlen (EMAH) keine
speziellen Impfempfehlungen, so dass man sich auf die
Empfehlungen der Stindigen Impfkommission (STIKO)
zu Standard- und Indikationsimpfungen beziehen muss.

Die Tabelle 2 gibt eine kurze Ubersicht iiber alle Standard-
impfungen fur Erwachsene, die aktuell von der STIKO
empfohlen werden®.

Da herzkranke Patienten sich aber in besonderem MafSe
vor Lungeninfektionen schiitzen sollten, gibt es auch ei-
nige Indikationsimpfungen zu beachten. Hierzu zihlen
besonders die Impfungen gegen Influenza (Grippe) und
Pneumokokken (Lungenentziindung).

Impfungen

Influenza

Fiir den Schutz gegen Influenza wird in den meisten Bun-
deslindern Deutschlands, wie auch in ganz Osterreich,
dazu geraten, generell alle Personen ab dem Alter von
sechs Monaten zu impfen. Nur wenige Bundeslander be-
grenzen ihre Empfehlung zur Grippeschutzimpfung (wie
auch die STIKO) auf Menschen ,,mit erhohter gesundheit-
licher Gefihrdung infolge eines Grundleidens“ bzw. auf
Altere ab 60 Jahren. Oft ist dann aber die Influenza als so-
genannte ,,Satzungsimpfung® trotzdem uneingeschrankt
moglich.

Fiir das Kindesalter gibt es auch einen Lebendimpfstoff als
Nasenspray. So kann der Pieks erspart werden. Aber auch
das Nasenspray muss jahrlich neu angewandt werden.

Neue Studien zeigen, dass die Grippeimpfung bei herz-
insuffizienten Patienten nicht nur Infektionsrate und
Komplikationen vermindert, sondern auch die Gesamt-
sterblichkeit senkt. Die Verabreichung mindestens einer
Influenza-Vakzine fiithrt zu einer Verminderung sowohl
der Gesamtsterblichkeit als auch der kardiovaskuliaren
(herzkreislaufbedingten) Sterblichkeit von 18 Prozent. Bei
dreimal hintereinander durchgefithrter jahrlicher Impfung
betrug die Reduktion der Sterblichkeit schon 28 Prozent.
Und je haufiger die jahrliche Impfung verabreicht wurde

Impfung Krankheitsbild

Tetanus

Diphterie

Pertussis

Poliomyelitis

Die Tetanus- und Diphterie-Impfung muss alle 10 Jahre aufgefrischt werden. Die nachste
fallige Auffrischung erfolgt einmalig in Kombination mit einer Pertussis-Impfung. Wurde der
Polioschutz noch nicht bis zum Alter von 16 Jahren vervollstandigt, so kann das als Kombina-
tionsimpfung nachgeholt werden.

einmalige Impfung fur alle nach 1970 Geborenen > 18 Jahre mit unklarem Impfstatus, ohne

M
asern Impfung oder nur einer Impfdosis in der Kindheit
Influenza jahrliche Standardimpfung ab 60 Jahre
Pneumokokken einmalig ab 60 Jahre
zwei Dosen im Abstand von 2-6 Monaten ab dem Alter von 50 oder 60 Jahren (individuelle
Herpes Zoster .
Entscheidung)
FSME regional empfohlene Standardimpfung z. B. fir Bayern

Tabelle 2: Impfkalender (Standardimpfungen) fir Erwachsene
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und je frither im Jahr (September vs. Dezember oder noch
spater), desto starker war der Effekt®.

Bei EMAH kann daher ein Blick auf die Empfehlungen
fur Patienten mit Herzinsuffizienz (Herzschwiche) hel-
fen, da bei einigen EMAH dies vorliegt oder droht. Bei
den komplexen Herzfehlern wie univentrikulires Herz,
Eisenmenger-Syndrom, Ebstein-Anomalie, Transposition
der grofen Arterien nach Vorhofumlagerung oder Fal-
lot’scher Tetralogie sollte das eigentlich klar sein, da eine
Lungen- oder Herzmuskelentziindung den Krankheitsver-
lauf des Herzfehlers deutlich verschlechtert. Bei nicht so
komplexen Herzfehlern muss die Impfung aber immer als
Einzelfallentscheidung iiberlegt und auf die individuelle
Lebenssituation abgestimmt werden.

Pneumokokken

Pneumokokken sind Bakterien, die schwere Infektionen
verursachen konnen. Bei Sauglingen, Kleinkindern, dlte-
ren Menschen und Personen mit chronischen Grundleiden
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konnen sie besonders gefihrlich werden. Weltweit sterben
jedes Jahr mehrere Millionen Menschen an einer durch
Pneumokokken verursachten Infektion, darunter mehr
als eine Million Kinder unter fiinf Jahren mit einer Lun-
genentziindung (Pneumonie). In Deutschland fallen jedes
Jahr mehr als 10 000 Menschen einer Lungenentziindung
durch Pneumokokken zum Opfer’.

Neben Kindern unter zwei Jahren und Personen tiber 65
Jahren sind besonders Patienten mit chronischen Erkran-
kungen des Herzens (z. B. EMAH mit komplexen Herz-
fehlern) von dieser Infektion betroffen. Daher wird tber
die Standardimpfung im Kindesalter hinaus eine Indika-
tionsimpfung von EMAH empfohlen.

Bei geschwichtem Immunsysten (durch Medikamente, z. B.
Cortison, MTX, Mycophenolat, Tacrolimus) oder bei
fehlender Milz sollte die Pneumokokkenimpfung erstma-
lig als sequenzielle Impfung (zwei unterschiedliche Impf-
stoffe im Abstand von 6-12 Monaten) erfolgen. Bei nicht




so komplexen Herzfehlern bleibt auch das Impfen gegen
Pneumokokken-Erkrankungen eine Einzelfallentschei-
dung und muss auf die individuelle Lebenssituation abge-

stimmt werden.

Immundefekt und Impfen

Patienten mit einem Immundefekt oder unter immunsup-
pressiver Therapie diirfen Lebendimpfstoffe nur in Aus-
nahmefillen unter besonderer stationirer Uberwachung
erhalten. Bei den EMAH-Patienten betrifft dies nur die
Herztransplantierten und Patienten mit einem ausgeprag-
ten DiGeorge-Syndrom (fehlende T-Zellen). Totimpfstoffe
diirfen verabreicht werden, sollten aber mit Titerkontrol-
len nachkontrolliert werden, da sie bei diesen Patienten
oft nicht angehen.

Bei fehlender Milz (Asplenie) diirfen alle Impfstoffe verab-
reicht werden. Ein sicherer Schutz gegen Pneumokokken,
Meningokokken (alle Typen, insbesondere B und ACWY)
und Hamophilus ist bei fehlender Milz besonders wich-

Fazit

Impfungen

tig. Der Impferfolg sollte mit Titerbestimmungen im An-
schluss an die Impfung kontrolliert werden. Eine Bera-
tung in einer Immundefektambulanz ist sinnvoll.
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Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) sollten Uber alle altersentsprechenden Standard-
impfungen verfugen. Diese sind Tetanus, Diphterie, Pertussis und Polio und in einigen Regionen
Deutschlands auch FSME. Fur nach 1970 Geborene kommt eine Impfung gegen Masern als MMR

(Masern-Mumps-Roteln) dazu.

FUr Frauen mit Kinderwunsch sollte sicherer Rételn- und Varizellenschutz bestehen. Hier sollte eine
zweifache MMRV-Impfung (Masern-Mumps-Rdteln-Varizellen) durchgefuhrt werden. Dies ist nur
moglich, wenn keine Immunsuppression vorliegt, da es sich um Lebendimpfungen handelt.

Bei Uber 60-Jahrigen kommen Influenza, Pneumokokken und Herpes Zoster als Standardimpfungen dazu.

In allen Altersstufen sind bei vielen EMAH die Impfungen gegen Influenza und Pneumokokken

zusatzlich indiziert.

Die Impfungen gegen Hepatitis A und B sind stark vom beruflichen Umfeld und von den Reiseaktivi-
taten abhangig, sollten aber grol3ztgig empfohlen und umgesetzt werden.

Eine Impfung gegen Herpes Zoster ab dem 50. Lebensjahr und Impfungen gegen Meningokokken
sollten im Einzelfall entschieden werden. Diese sind nicht bei jeder und jedem EMAH indiziert. Auch
eine Erwachsenenimpfung gegen Hamophilus influenzae b (Hib) ist nur selten notwendig (z. B. bei
fehlender Milz oder bei wenigen Bluterkrankungen).

Eventuell kbnnen noch andere Reiseimpfungen bei Fern- und Tropenreisen dazukommen: Tollwut,
Cholera, Typhus, Japanische Enzephalitis und Gelbfieber. Diese sind aber vom Reiseziel abhangig
und fur Menschen mit und ohne angeborenen Herzfehler gleichermafen empfehlenswert, wenn ein

Erkrankungsrisiko auf der Reise besteht.
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Sozialrecht

Sozialrechtliche Beratungsstelle der Kinderherz-

stiftung und des HERZKIND e. V.

Kathrin Borsutzky, Ina Schneider, HERZKIND e. V.

Die Sozialrechtliche Beratungsstelle fiir Eltern herzkran-
ker Kinder und Erwachsene mit angeborenem Herzfehler
ist ein gemeinsames Angebot der Kinderherzstiftung und
des HERZKIND e.V. Seit nunmehr zehn Jahren unter-
stiitzt sie Ratsuchende professionell bei allen Fragen rund
um das Sozialrecht.

Zum Tag des herzkranken Kindes am 5. Mai 2011 er-
offnete die Deutsche Herzstiftung e. V. gemeinsam mit
HERZKIND e. V. eine sozialrechtliche Beratungsstelle
fiir Menschen mit angeborenem Herzfehler. HERZKIND
hatte jahrelang eine ehrenamtliche Beratung angeboten,
schnell wurde deutlich, dass der Bedarf von Jahr zu Jahr
stieg. Im Rahmen der ehrenamtlichen Tatigkeit konnte die
Beratung deshalb nicht mehr durchgefithrt werden und
man entschied sich fiir eine professionelle Kooperation.

Dipl.-Sozialpidagogin Kathrin Borsutzky fithrt seit Au-
gust 2013 die Beratungen durch. Seit September 2015
erfolgt die sozialrechtliche Beratung gemeinsam mit der
Rechtsanwaltin Ina Schneider. Seit 2019 sind sie auch ge-
meinsam mit der Geschaftsfiihrung des HERZKIND e. V.
betraut.

Die Anzahl der Erwachsenen mit angeborenen Herzfeh-
lern (EMAH) hat durch die beachtenswerten Fortschritte
der herzchirurgischen Moglichkeiten im friuhen Kindes-
alter und die verbesserte padiatrische Versorgung zuge-
nommen. Das heifst, ein GrofSteil von ihnen benotigt le-
benslang eine sorgfiltige und regelmafSige medizinische
Nachsorge.

Diese Patientengruppe stellt nicht nur medizinisch eine
neue Herausforderung dar, sondern wirft auch vielfaltige
sozialrechtliche Fragen auf. Diese haben zumeist existen-
zielle Bedeutung fiir die Betroffenen und bediirfen daher
einer sehr individuellen und intensiven Beratung.

Die tagliche Beratung macht deutlich, dass neben medi-
zinischen und sozialrechtlichen Belangen auch seelische
Note bestehen, die in der Betreuung einen erheblichen An-
teil haben und daher nicht vernachlissigt werden durfen.
Nur die Betrachtung aller Lebensbereiche fithrt zu einem
Gleichgewicht und somit zu einer Erhohung der Lebens-
qualitat.

Das gemeinsame Ziel von Kinderherzstiftung und HERZ-
KIND ist es, betroffene Familien mit herzkranken Kin-
dern und EMAH bei der Durchsetzung ihrer berechtigten
Interessen zu unterstiitzen. Beraten werden somit alle, die
zum Thema angeborene Herzfehler und zu sozialrechtli-
chen Themen eine Frage haben.

Neben der telefonischen Beratung, welche selbstverstind-
lich vereinsunabhingig durchgefiihrt wird, bieten die Mit-
arbeiterinnen der Sozialrechtlichen Beratungsstelle auf Ba-
sis des Rechtsberatungsgesetzes auch praktische Hilfen an.

Die Beratung erfolgt zu allen Themen rund um den ange-
borenen Herzfehler, wie z. B. dem Schwerbehindertenaus-
weis, Rehabilitationsmafinahmen und dem Umgang mit
der Kranken- und Pflegeversicherung sowie den Renten-
versicherungstriagern, auch bei moglichen Widerspruchs-
verfahren. Die Mitarbeiterinnen geben Auskunft tiber die
rechtlichen Bestimmungen der Integration von Menschen
mit angeborenen Herzfehlern in weiterfithrenden Schulen,
im Studium und in der Berufsausbildung bzw. im Job oder
zur Fruhverrentung. Sie geben Einblicke in Arbeitgeber-
pflichten und behinderungsbedingte Nachteilsausgleiche.
Dariiber hinaus werden Hilfen und Angebote rund um
das Thema ,Leben mit einem angeborenen Herzfehler®
vermittelt.

Auch Rechtsbeistinde in sozialrechtlichen Klageverfah-
ren sehen in den Mitarbeiterinnen der Beratungsstelle
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einen verldsslichen Ansprechpartner zum Thema angebo-
rene Herzfehler (AHF). Zunehmend erreichen uns ganz
konkrete, speziell auf das Themengebiet angeborener
Herzfehler zugeschnittene Fragen von Mitarbeitern aus
Kliniken und Praxen, die mit der sozialrechtlichen Bera-
tung ihrer Patienten betraut sind. Zum Teil werden die Pa-
tienten mit hoherem Beratungsaufwand direkt an die So-
zialrechtliche Beratungsstelle von Kinderherzstiftung und
HERZKIND e. V. verwiesen. Hier ist es ganz wichtig, das
Angebot als Ergidnzung zur sozialrechtlichen Beratung in
Kliniken und Praxen zu sehen.

Die Beratung ist unabhingig von Alter, Konfession und
Nationalitit. Die Mitarbeiterinnen geben fachlich kompe-
tente Hilfen. Die Sozialrechtliche Beratungsstelle ersetzt
jedoch keine Rechtsberatung durch Rechtsanwilte und
leistet keinen rechtlichen Beistand bzw. rechtliche Vertre-
tung. Darauf werden die Ratsuchenden hingewiesen. Die
Sozialrechtliche Beratungsstelle hat sich als tiberregiona-
les Beratungsangebot etabliert und zeigt sich als zuver-
lassiger Ansprechpartner fiir Betroffene und Fachleute zu
sozialrechtlichen Fragen bei Menschen mit angeborenem
Herzfehler.

Alle Mitarbeiterinnen verfiigen tiber langjahrige Be-
ratungserfahrung und sehr gute Fachkompetenz und
nehmen regelmifSig an fachlichen Weiterbildungen und
Fachtagungen teil. Ziel ist es, bei Beratungsgespriachen
umfassende Auskunft zu allen Fragen und Problemen, die
im Zusammenhang mit dem angeborenen Herzfehler ste-
hen, zu geben und dabei auf die ganz individuelle Situa-
tion des Fragestellers einzugehen.

Fiir eine fundierte Beratung ist es neben einer kontinuierli-
chen Weiterbildung sinnvoll, sich auch vereinstibergreifend
in gestaltenden Gremien zu engagieren. Die Mitarbeiterin-
nen der Beratungsstelle beteiligen sich aktiv in verschie-
denen Gremien an der Erarbeitung von Positionspapieren
und halten Fachvortrige zu sozialrechtlichen Themen. Da-
ruber hinaus nehmen sie regelmifSig an den Treffen des
Aktionsbiindnisses Angeborene Herzfehler teil.

In diesem Zusammenhang intensivieren sie auch ihre
Kontakte zu Fachidrzten und Leistungstrigern. Hieraus
ziehen sie wichtige Informationen fiir ihre tigliche Bera-
tungstatigkeit.

Immer wieder wird klar, wie hilflos die Betroffenen der
Komplexitit des Themengebietes der sozialrechtlichen
Leistungen gegentiberstehen und wie unsicher sie im Um-
gang mit Amtern und Behorden sind. Fragen und Proble-
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me aus den unterschiedlichen sozialrechtlichen Bereichen
sind fiir die meisten Menschen eine Quelle der Angst und
Unsicherheit: Was ist zu tun, wenn ich selbst oder ein
wichtiger Mensch in meinem Leben chronisch krank ist?
Wo muss ich welche MafSnahmen, wann die nachste Reha
beantragen? Wie erhalte ich Forderungen und finanzielle
Unterstiitzungen? Was sind die nachsten Schritte bei der
Pflege meiner Angehorigen? Welche Formulare muss ich
ausfiillen? Welche Angaben muss ich wem gegentiber ma-
chen? Mein Antrag wurde vom Amt abgelehnt, was nun?
Oder auch: Ich bin herzkrank und mochte Urlaub im Aus-
land machen - sollte ich vorher mit meiner Krankenver-
sicherung dartiber sprechen?

Nach dem Prinzip ,,Hilfe zur Selbsthilfe“ geben Kathrin
Borsutzky und Ina Schneider den Ratsuchenden sozu-
sagen einen Handlungsfaden in die Hand und versetzen
sie in die Lage, ihre Probleme zu l6sen. Hierbei ist es un-
erldsslich, die Vorstellungen der Betroffenen und die tat-
sachlichen Gegebenheiten mit dem rechtlich Moglichen in
Einklang zu bringen.

Riickmeldungen bzw. Riickfragen ergaben, dass die Bera-
tung fir die Ratsuchenden sehr hilfreich ist. Neben fach-
lichen Fragen tut es den Betroffenen gut, iiber ihre Sorgen
zu sprechen und sich verstanden zu fiihlen. Daher werden
die Betroffenen auch stets um Riickmeldungen gebeten.
Dieser Riicklauf ist ein wichtiger Baustein der tdglichen
Arbeit und macht aus Theorie Erfahrung. Auch der ne-
gative Ausgang eines Verfahrens fithrt zu wichtigen Er-
kenntnissen.

Fiir eine telefonische Beratung ist die Sozialrechtliche Be-
ratungsstelle montags bis donnerstags von 9-15 Uhr und
freitags von 9-12 Uhr erreichbar. Dariiber hinaus ist die
Beratungsstelle iiber die Mailadresse AHF-Beratung@
email.de sowie tber das Onlineformular auf der Inter-
netprasenz der Kinderherzstiftung (www.herzstiftung.
de/sozialrecht-herzfehler) und auf der Internetprisenz des
HERZKIND eV.
beratungsstelle) zu kontaktieren. Die Beratungsstelle be-
findet sich in den Rdaumen der Geschiftsstelle des HERZ-
KIND e.V., daher ist auch eine Erreichbarkeit direkt tiber
den HERZKIND e.V. gewihrleistet.

(www.herzkind.de/sozialrechtliche-



Caroline Andonian,

Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Munchen und Lehrstuhl fur Sportpsychologie,
Technische Universitat Minchen

Prof. Dr. Christian Apitz,
Sektion Kinderkardiologie, Universitatsklinik fir Kinder- und
Jugendmedizin Ulm

Prof. Dr. Jirgen Beckmann,

Lehrstuhl fur Sportpsychologie, Technische Universitat Minchen, School
of Human Movement and Nutrition Sciences, University of Queensland,
Australien und Health Research Institute, University of Limerick, Irland

PD Dr. David Backhoff,
Klinik fur Padiatrische Kardiologie und Intensivmedizin,
Universitatsklinikum Goéttingen

Prof. Dr. Helmut Baumgartner,
Klinik far Kardiologie IIl - Angeborene Herzfehler (EMAH) und
Klappenerkrankungen, Universitatsklinikum Munster

Dr. Gert Bischoff,
Zentrum fUr Ernahrungsmedizin und Pravention,
Krankenhaus Barmherzige Brider, Minchen

Prof. Dr. Birna Bjarnason-Wehrens,

Institut fur Kreislaufforschung und Sportmedizin, Abt. praventive und
rehabilitative Sport- und Leistungsmedizin, Deutsche Sporthochschule
Kéln

Prof. Dr. Ingo Dahnert,

Universitatsklinik fur Kinderkardiologie und EMAH-Zentrum, Herzzentrum
Leipzig

Dr. Charlotte Deppe, Klinik und Poliklinik fiir Frauenheilkunde und

Geburtshilfe, Campus Grol3hadern - Klinikum der Universitdt MUnchen,
LMU Klinikum, Minchen

Prof. Dr. Dr. Gerhard-Paul Diller,
Klinik fur Kardiologie Ill - Angeborene Herzfehler (EMAH) und
Klappenerkrankungen, Universitatsklinikum Munster

Prof. Dr. Sven Dittrich,
Kinderherzzentrum, Universitdtsklinikum Erlangen

Dr. Karl-Otto Dubowy,
Kinderherzzentrum und Zentrum fir angeborene Herzfehler,
Herz- und Diabeteszentrum NRW, Bad Oeynhausen

Prof. Dr. Peter Ewert,
Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,
Deutsches Herzzentrum Munchen

Dr. Iris Frasheri,
Poliklinik fur Zahnerhaltung und Parodontologie,
Klinikum der Universitat Minchen

Sebastian Freilinger,
Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,
Deutsches Herzzentrum Minchen

Prof. Dr. Dr. Matthias Folwaczny,
Poliklinik fur Zahnerhaltung und Parodontologie,
Klinikum der Universitat Minchen

Dr. Ulrike Gundlach,
Universitatsklinikum Erlangen

Dr. Fokko de Haan
Solingen

Prof. Dr. Uwe Hasbargen,
Klinik und Poliklinik fUr Frauenheilkunde und Geburtshilfe,
Campus Grol3hadern, LMU Klinikum, Minchen

Prof. Dr. Dr. Harald Kaemmerer,
Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,
Deutsches Herzzentrum Minchen

Autoreniibersicht A-Z

Prof. Dr. Hans-Heiner Kramer,
Emeritus der Klinik fir angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,
Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Kiel

PD Dr. Ulrich Krause,
Klinik fur Padiatrische Kardiologie und Intensivmedizin,
Universitatsklinikum Gottingen

Prof. Dr. Bettina Kuschel,
Klinik und Poliklinik fUr Frauenheilkunde, Klinikum rechts der Isar,
MUnchen

Fabian Langer,
Zentrum fUr Erndhrungsmedizin und Pravention,
Krankenhaus Barmherzige Brider, Minchen

Dr. Dr. Christian Meierhofer,
Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,
Deutsches Herzzentrum Munchen

Dr. Matthias J. Mdller,
Klinik fur Padiatrische Kardiologie und Intensivmedizin,
Universitatsklinikum Gottingen

Prof. Dr. Nicole Nagdyman,
Deutsches Herzzentrum Minchen

Prof. Dr. Rhoia Clara Neidenbach,

Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Munchen und Lehrstuhl fir Sportpsychologie,
Technische Universitat Minchen

Priv.-Doz. Dr. Dr. Johannes Nordmeyer,
Klinik fur Angeborene Herzfehler - Kinderkardiologie,
Deutsches Herzzentrum Berlin

Prof. Dr. Renate Oberhoffer,

Klinik fur angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Minchen und Lehrstuhl fur Sportpsychologie,
Technische Universitat Minchen

Prof. Dr. Thomas Paul,
Klinik fur Padiatrische Kardiologie und Intensivmedizin,
Universitatsklinikum Gottingen

Dr. Lars Pieper,
Lehrstuhl fur Behaviorale Epidemiologie, Technische Universitat Dresden

Dr. Linda Sanftenberg,
Institut fur Allgemeinmedizin, LMU Klinikum, MUnchen

Prof. Dr. Jorg Schelling,
Institut fur Allgemeinmedizin, LMU Klinikum, Minchen

PD Dr. Heike Schneider,
Klinik fur Padiatrische Kardiologie und Intensivmedizin,
Universitatsklinikum Goéttingen

Dr. Heide Seidel,

Institut fur Humangenetik, Klinikum rechts der Isar und Klinik far
angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Munchen, Technische Universitat Minchen

Dr. Corinna Siegel,

Institut fur Humangenetik, Klinikum rechts der Isar und Klinik fur
angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Munchen, Technische Universitat Minchen

Prof. Dr. Michael Weyand,
Herzchirurgische Klinik und Transplantationszentrum Erlangen-Nurnberg,
Universitatsklinikum Erlangen

Priv.-Doz. Dr. Cordula Wolf,

Klinik fir angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie,

Deutsches Herzzentrum Munchen, Technische Universitat Minchen;
Deutsches Zentrum fur Herz- und Kreislauferkrankungen (DZHK),
Partner Site Munich Heart Alliance

135



Impressum

Leben mit angeborenem Herzfehler im Erwachsenenalter - ein Leitfaden

Herausgeber:

Kinderherzstiftung der
Deutschen Herzstiftung e. V.

Bockenheimer Landstr. 94-96
60323 Frankfurt am Main

Telefon 069 955128-0
Fax 069 955128-313

www.kinderherzstiftung.de
info@kinderherzstiftung.de

Spendenkonto der Kinderherzstiftung:

IBAN: DE98 5008 0000 0090 0035 03
BIC: DRESDEFFXXX (Commerzbank AG, Frankfurt)

Redaktion:

Prof. Dr. Dr. Harald Kaemmerer
Prof. Dr. Thomas Meinertz

Kai Ruenbrink

Gestaltung:
liebelein design GbR, BlumenthalstralRe 64, 50668 KdIn

Produktionsleitung:
Ria Kress

Lektorat:
Diana Edzave

Druck:
Druckhaus Becker GmbH, Ober-Ramstadt

Bildnachweis:

Titelbild: Adobe Stock/deagreez « S. 4: unsplash.com/Luis Morera + S. 5: Andreas Riess (links), Heidelberg Universitatsklinikum (rechts) « S. 6: Adobe Stock/s_|

+ S. 8:iStock/skynesher « S. 15: shutterstock/Chris Hoff « S. 16: unsplash.com/Brooke Cagle « S. 20: Prof. Dr. Sven Dittrich « S. 22: shutterstock/Have-a-nice-day-photo *
S. 25-29: Deutsches Herzzentrum Miinchen « S. 30, 31 unten: MedicalARTWORK - S. 31 oben: Priv.-Doz. Dr. Dr. Johannes Nordmeyer « S. 32: Adobe Stock/Monkey Busi-
ness * S. 33-35: Priv.-Doz. Dr. Dr. Johannes Nordmeyer « S. 36: unsplash.com/Oleksandr Kurchev + S. 37: medical ARTWORK - S. 40: BVMed + S. 45: unsplash.com/Delfi
de la Rua + S. 47: American Medical Association * S. 50: unsplash.com, Dane Wetton « S. 51: medicalARTWORK « S. 54: unsplash.com/Devin Justesen « S. 57-61: Klinik
flr Padiatrische Kardiologie und Intensivmedizin, Universitatsklinikum Gottingen « S. 62-63: Adobe Stock/Have a nice day * S. 66: Joost * S. 68-69: Shutterstock/Dmitry
Kalinovsky « S. 70: unsplash.com/Omar Lopez * S. 75: unsplash.com/Omar Lopez « S. 83: unsplash.com/cade prior * S. 89: unsplash.com/David Marcu * S. 90: unsplash.
com/Maxime bhm + S. 94: Adobe Stock/auremar « S. 96-99: Poliklinik fir Zahnerhaltung und Parodontologie, Klinikum der Universitat Minchen ¢ S. 101: iStockphotos/
Peoplelmages + S. 102: unsplash.com/Charles Deluvio + S. 104: unsplash.com/Priscilla du Preez « S. 106-109 links: Priv.-Doz. Dr. Cordula Wolf « S. 109 rechts, 110: Dr.
Corinna Siegel, Institut fir Humangenetik, TU Minchen « S. 113: Taylor & Francis Ltd * s. 116: Adobe Stock/Nejron Photo * S. 120: Springer Nature. Springer-Verlag
Berlin Heidelberg, 1984 « S. 122: Prof. Dr. Hans-Heiner Kramer « S. 123: Deutsche Herzstiftung « S. 125: shutterstock/Kzenon + S. 127: BZgA + S. 130: Adobe Stock/RED-
PIXEL + S. 132: Adobe Stock/HERZKIND e.V.

136



' Die indehrzstiftung der |

Deutscen Herzstiftug

)

lhr verlasslicher Ansprechpartner rund
um angeborene Herzfehler seit 1993

Unser Angebot:

Umfangreiches Informationsmaterial:

In unseren zahlreichen Sonderdrucken und Ratgebern
klaren ausgewiesene Spezialisten Uber Diagnose und
Behandlung von angeborenen Herzfehlern auf.
www.herzstiftung.de/infomaterial-herzfehler

Zeitschrift herzblatt:

Vierteljahrlich berichtet unser Heft Uber das Aktuellste
aus der Kinderherzmedizin und gibt Impulse fur ein
erflilltes Leben mit angeborenem Herzfehler.
www.herzstiftung.de/herzblatt

Medizinische Sprechstunde:

Unabhangige Arzte antworten ausfihrlich auf Ihre
individuellen Fragen zum angeborenen Herzfehler.
www. herzstiftung.de/sprechstunde-herzfehler

Sozialrechtliche Beratungsstelle:

heﬂb'aﬂ » ]

Unsere Expertinnen leisten Hilfestellung bei Anliegen rund

um Schwerbehindertenausweis, Rehabilitation, Kranken-

und Pflegeversicherung u. v. m.
www. herzstiftung.de/beratungsstelle

Arztlich begleitete Reisen fiir Kinder und Jugendliche:
In unseren Ski- und Segelfreizeiten lernen junge Menschen mit
angeborenem Herzfehler Selbstvertrauen und Selbststandigkeit.

www.herzstiftung.de/freizeiten-herzfehler

Familienfreizeiten:

Herzkinder und ihre Familien haben in unseren Kurzurlauben die
Moglichkeit, sich auszutoben, sich zu erholen und sich auszutauschen.

www.herzstiftung.de/freizeiten-herzfehler

Miitter-Wochenendseminare:

Unter therapeutischer Anleitung erarbeiten Mutter von herzkranken
Kindern Strategien zur Bewaltigung ihrer Herausforderungen.

www.herzstiftung.de/muetterseminar

Kinder

Herzstiftung

Unser
Engagement:

Wir férdern patientennahe
Forschung auf dem Gebiet der
angeborenen Herzfehler,
unter anderem durch die
Finanzierung von Studien.

-

Neben unserem eigenen Angebot

unterstutzen wir diverse Projekte

fir Menschen mit angeborenem

Herzfehler, z.B. Freizeitaktivitaten
und Selbsthilfegruppen.

v

Im , Aktionsbiindnis Angeborene
Herzfehler” engagieren wir
uns zusammen mit anderen
Patientenorganisationen fur die
optimale Versorgung von Menschen
mit angeborenem Herzfehler.

'i' I.I
Ganz speziell setzt die
Kinderherzstiftung sich fur die
Information, Versorgung und

Betreuung von Erwachsenen mit
angeborenem Herzfehler (EMAH) ein.

-

Als Patientenvertretung nimmt
die Kinderherzstiftung an
Arbeitsgruppen und
Leitlinienkommissionen der
Fachgesellschaften far
Kinderherzmedizin und
Herzchirurgie teil.

Bitte umblattern
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Helfen Sie uns, damit wir
helfen konnen!

Die Deutsche Herzstiftung e.V. ist ein gemeinnutziger Verein, der unabhangig von
wirtschaftlichen Interessen arbeitet und sich ausschliel3lich aus Mitgliedschaftsbeitragen,
Spenden oder Erbschaften finanziert. Mit Ihrer Unterstiitzung helfen Sie uns, Menschen
mit angeborenem Herzfehler auch in Zukunft kompetent zu begleiten.

Als Mitglied:

Fur den Mindestbeitrag von 36 Euro im Jahr profitieren Sie von folgenden Vorteilen:

+ Abonnement der vierteljahrlichen Mitgliederzeitschrift herzblatt mit
Beitragen von hochrangigen Herzexperten
+ Sofortiger Zugang zu Sonderdrucken, Ratgebern und anderen wichtigen Inhalte auf unserer Website
+ Kostenfreie medizinische Beratung zu angeborenen Herzfehlern durch erfahrene
Kinderkardiologen und Herzchirurgen
+ Kostenlose umfangreiche Unterstiitzung durch unsere sozialrechtliche Beratungsstelle

Zum Mitgliedsformular:
www.herzstiftung.de/aufnahmeantrag

Als Spender/in:

Mit Ihrer Spende tragen Sie dazu bei, die Lebensqualitat von Menschen mit angeborenen Herzfehlern
zu verbessern. lhre Zuwendung hilft uns, unsere zahlreichen Angebote zu finanzieren und wichtige
Forschung zu unterstiitzen. Jeder Beitrag hilft!

Zum Spendenformular:
www.herzstiftung.de/spenden

Weitere Méglichkeiten:

Informieren Sie sich auch Uber die vielfaltigen anderen Wege, unsere Arbeit zu unterstiitzen,
wie Spendensammlungen, Geschenkemitgliedschaften oder Benefizaktionen.
www. herzstiftung.de/spenden-und-helfen

Kinderherzstiftung der
Deutschen Herzstiftung e. V.

Bockenheimer Landstr. 94-96
60323 Frankfurt am Main

Telefon 069 955128-0

Fax 069 955128-313 K d
www.kinderherzstiftung.de 1n C.I‘
info@kinderherzstiftung.de Herzstlftung
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Kontakt

Kinderherzstiftung

der Deutschen Herzstiftung e.V.
Bockenheimer LandstrafRe 94-96
60323 Frankfurt am Main

Telefon 069 955128-145
kinderherzstiftung@herzstiftung.de
www.kinderherzstiftung.de

Spendenkonto der Kinderherzstiftung
IBAN: DE98 5008 0000 0090 0035 03
BIC: DRESDEFFXXX (Comerzbank AG Frankfurt)
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