Kardiologie

Angeborene Herzfehler

Klinische und psychosoziale Probleme in der Langzeitbetreuung

Richard Eyermann

Nach Angaben der WHO leiden 8 bis 10
von 1000 Lebendgeborenen an einer
Fehlbildung im Bereich des Herzens
und/oder der grossen Gefasse. Aufgrund
der enormen Fortschritte der kardiologi-
schen Diagnostik, medikamentosen und
interventionellen Therapie, perioperati-
ven Behandlung, insbesondere aber auch
der Kardiochirurgie, erreichen inzwi-
schen zirka 90 Prozent der Patienten mit
kongenitalen Herzfehlern das Erwachse-
nenalter — im Vergleich zu friiherer Leta-
litat eine vollige Prognoseumkehr (Abbil-
dung 1).

Klinische Probleme

Nur ein Teil der ange-
borenen Herz- und Ge-
fassfehler kann durch
Intervention (Ballonatrio-
plastie, BAP, Ballonval-
vuloplastie, BVP, Coil-,
Occluder- oder Doppel-
schirmverschluss von
Defekten/anormalen Ver-
bindungen) oder Opera-
tion ganz oder fast voll-
stdndig behoben werden. Viele der Patienten
haben nach der Katheterintervention und/oder
moglichst zeitgerechten Korrekturoperation
oder auch nur Palliation eine bessere, zum Teil
auch normale Lebensqualitdt und eine linge-
re Lebenserwartung. Sie erreichen das Er-
wachsenenalter, weisen jedoch zum Teil noch
bedeutsame anatomische und hdmodynami-
sche Rest- und Folgezustidnde auf, die eine le-
benshegleitende kardiologische Kontrolle die-
ser Patienten erforderlich macht.

Ungiinstige Verdnderungen im Langzeitverlauf
(Morphologie und Funktion, Herzrhythmus)
zeigen sich in zunehmenden valvuldren Steno-
sen und/oder Insuffizienzen, in mono- oder bi-
ventrikuldrer Dysfunktion sowie in damit oft
assoziierter elektrischer Instabilitit (z.B. Fal-
lotsche Tetralogie, TOF). Chronische Hypoxie
fiihrt zu einer Vielzahl von Organbeteiligungen
und Funktionsstorungen (7abelle 1). Bei «Herz-
kindern» mit assoziierten Fehlbildungen ist mit
zusétzlichen Problemen (z.B. Asplenie-, DiGe-
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Abbildung 1: Die Entwicklung der Uberlebensrate bei angeborenen Herzfehlern dokumentiert eine eindrucksvolle
Prognoseverbesserung zwischen 1940 und 2000; Abklrzungen siehe Fussnote

orge-Syndrom) zu rechnen. Je nach angebore-
nem Herzfehler und entsprechender Operation
bestehen unterschiedliche Reoperationsraten.
Keine bis niedrige Reoperationsraten (< 10%)
sind zu erwarten bei Atrioseptumdefekt I, par-
tieller oder totaler Lungenvenenfehlmiindung,
valvuldrer Pulmonalstenose, Ventrikelseptum-
defekt, Aortenisthmusstenose bei Operation
jenseits des frithen Sduglingsalters, atrioven-
trikularem Septumdefekt, kompletter Transpo-
sition der grossen Arterien nach arteriellem
Switch (ASO) sowie bei modifizierter Fontan-
Operation. Mittlere Reoperationsraten von 10
bis 30 Prozent sind bekannt fiir Fallot-Tetralo-
gie, Aortenisthmusstenose bei Operation im
Neugeborenen- beziehungsweise frithen Saug-
lingsalter, Subaortenstenose und Zustand nach
Vorhofumlagerung nach Mustard oder Senning
(artriale Switchoperation). Hohe bis sehr hohe
Reoperationsraten (> 30%) bestehen bei val-
vulédrer Aortenstenose und bei Conduit-Opera-
tionen).

Im Jugendalter korrelieren héufig subjektive
Beschwerden und klinischer Befund nicht mit
dem Schweregrad himodynamischer Storun-
gen (Klappenstenose-/Klappeninsuffizienz-
grad). Adoleszente dissimulieren oft. Durch

addquate kardiologische Kontrolle miissen In-
dikationen zur Re-Operation (z.B. hohe Rate:
Aortenstenose, Conduit) beziehungsweise zur
speziellen Rhythmustherapie (postoperative
Herzrhythmusstoérungen durch Myokardverén-
derungen, Narben, positive Korrelation mit
postoperativ abweichender Hamodynamik)
rechtzeitig gestellt werden.

Symptome einer Verschlechterung

Zu den Hinweisen auf eine Verschlechterung
der Situation bei Kindern und Jugendlichen mit
operiertem kongenitalem Herzfehler zdhlen
ein Absinken der korperlichen Leistungsfahig-
keit, Palpitationen, Synkopen und Angina
pectoris sowie Anderungen im Auskultations-
befund und Anzeichen fiir eine Herzinsuffi-
zienz, Dyspnoe und Zyanose. Im EKG zeigt sich
die Verschlechterung durch vermehrte Hyper-
trophiezeichen, zunehmende Leitungsstéorun-
gen und Herzrhythmusstérungen. Im Rontgen-
bild sind Kardiomegalie, Lungenstauung und
Anderung der Lungengefisszeichnung Anzei-
chen fiir eine Verschlechterung. Vergrosserte
Dimensionen (Herzhohlen), Myokardhypertro-
phie, eine Erhohung des Druckgradienten,
Klappeninsuffizienzen und sinkende Kontrak-

Abkiirzungen: Al 1°: Aorteninsuffizienz Grad 1; Al: Aorteninsuffizienz; AoVS: valvulidre Aortenstenose; AS: Aor-
tenstenose; ASD: Atrioseptumdefekt; AVSD: Atrioventrikuldrer Septumdefekt; CAVSD: kompletter atrioventri-
kuldrer Septumdefekt; CoA: Aortenisthmusstenose; dp: systolischer Druckgradient; D-TGA: komplette Trans-
position der grossen Arterien; FONTAN: Fontan-Modifikation; HLHS: hypoplastisches Linksherzsyndrom; ISTA:
Aortenisthmusstenose; LVOTO/RVOTO: links-/rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion; PAPVC: partielle
Lungenvenenfehlmiindung; PaVS: valvuldre Pulmonalstenose; PAVSD: partieller atrioventrikuldrer Septum-
defekt; PDA: persistierender Ductus arteriosus; PI 2°: Pulmonalinsuffizienz Grad 2; PI: Pulmonalinsuffizienz;
PS: Pulmonalstenose; Rp: Lungengefdsswiderstand; RV: rechter Ventrikel; SR: Sinusrhythmus; SubAoS: Sub-
aortenstenose; TAPVC: totale Lungenvenenfehlmiindung; TGA: Transposition der grossen Arterien; TI: Triku-
spidalinsuffizienz; TOF: Fallot-Tetralogie; VSD: Ventrikelseptumdefekt.
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Kontaktpersonen zusitzlich zu den Routi-
neimpfungen gegen Varizellen und Influen-
za impfen; cave: orale Polioimpfung streng

Gravierende Folgen chronischer Hypoxie (Organbeteiligung und
Funktionsstdrungen)

korperliche Entwicklung Verzdgerung mit Minderwuchs und Untergewicht

Stiitz- und Bewegungsapparat Skoliose, hypertrophe Osteoarthropathie Kontraindiziert; B
Blut kompensatorische Polyglobulie, Erythrozytose mit Hyper- gﬂpf}nilg] gegen Roteln als dmpfung gegen
erzienler».

viskositdtssyndrom, relative Andmie, Eisenmangel
Blutungsneigung, Thromboserisiko
Nierenfunktionsstorung, Hyperurikdmie

Absorptions- und Digestionsstorung, Leberzirrhose (bei
Stauung), Gallensteine

verzogerte Pubertat

Infektneigung durch Immundefekte (z.B. Aspleniesyndrom,
DiGeorge-Syndrom)

Embolie mit Apoplex, Krampfleiden, Hirnabszess, Retar-
dierung, Bewegungsstorung, Verhaltensauffalligkeiten
Eisenmenger-Reaktion: Lungenblutungen, Synkopen

Blutgerinnung
Niere
Verdauungssystem

Psychosoziale Probleme

Soweit von den klinischen Problembereichen
tiberhaupt trennbar, bestehen psychosoziale
Problemebereiche herzkranker Kinder, Jugend-
licher und junger Erwachsener in psychosozia-
ler Betreuung wie beispielsweise der familidren
Eingliederung (familienorientierte Rehabilita-

endokrine Organe
Immunsystem

ZNS und psychomotorische Entwicklung

Lunge

Minderdurchblutung: hypoxische Krisen

Herz und Kreislauf

plétzlicher Herztod, chronische Herzinsuffizienz, Herzrhyth-
musstorungen, Synkopen, Endokarditis, starke Einschran-
kung der kérperlichen Leistungsféhigkeit

tilitiat zeigen sich in der Echokardiografie. Wei-
tere Problembereiche sind Endokarditispro-
phylaxe, Verhiitung, genetische Beratung und
Schwangerschaft (inkl. Geburt und Puerpe-
rium, Risikoprofil Mutter/Fetus/Kind, Throm-
boseprophylaxe/Antikoagulation) sowie Be-
lastbarkeit und Sport (Tabellen 2—4).

Impfungen

Fiir Impfungen bei Kindern und jugendlichen
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
gelten folgende Impfempfehlungen:
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Haut Akne
LELEIEPE] Wiederholungsrisiko fiir 1ELEIEER] Risiken der Beeintrachtigung
kongenitale Vitia der Schwangerschaft bei operierten
. kongenitalen Vitia
Vitium
bei Kindern Mutter Y (Er kein Risiko Ductu; alrterlolsus persis-
betroffener Eltern betroffen betroffen LR IIEL S I
G 5 VSD ohne pulmonale
AS 18% 5% .
= = Hypertonie, ASD
ASD 6% 1,5% = = -
G o geringes Risiko Aortenisthmusstenose,
ISTA 4% 2,5%
: 5 Aortenstenose, Fallotsche
PDA 4% 2% . .
0 o Tetralogie, TGA nach Switch
PS 6,5% 2% : =
7 5 deutliches Risiko  TGA nach Vorhofumkehr
FT 2,5% 1,5% (Mustard, Senning)
VSD 9,5% 25% ustard, senning,
Conduitoperation, Klappen-
bei Geschwistern 1 Kind 2 Kinder prothesen
betroffener Kinder betroffen betroffen maximales Risiko Eisenmenger-Reaktion
ﬁgD 2?50/36 222 Abkiirzungen siehe Fussnote auf Seite 1
ISTA 2% 6%
PDA 3% 10% . .
PS 2% 6% besonders sorgfiltige Immunisierung nach
0 0 dem aktuellen Impfkalender und zusétzliche
FT 2,5% 8% p
VSD 3% 10% Impfungen gegen Pneumokokken und Influ-
AV-Kanal 2.5% 10% enza, vor allem bei Asplenie/Polysplenie und
TGA 1,5% 5% Immundefektsyndrom:
HLHS 3% 10% RSV-Prophylaxe (Respiratory Syncytial Virus)

im Winter fiir Kinder unter zwei Jahren mit
hdmodynamisch relevanten Herzfehlern;
keine Impfungen bei kardialer Dekompen-
sation;

vor einer Herzoperation Hepatitis-B-Impfung;
bei komplettem DiGeorge-Syndrom keine
Lebendimpfstoffe;

vor Herztransplantation Impfschutz vorzeitig
gegen Pneumokokken und Varicella-Zoster-
Viren, Hepatitis A und FSME;

nach Herztransplantationen keine Lebend-
impfstoffe (Immunsuppression) und keine
Totimpfstoffe wihrend einer Glukokorti-
koidtherapie;

tion), Schwerbehinderteneinstufung, Versiche-
rungsfahigkeit, Belastbarkeit und Sport, Aus-
bildung und Berufsfindung, Fiihrerschein,
Reisen und so weiter. Gravierende Probleme
bestehen vor allem durch die hdufige Trennung
von der Familie (stationdre Therapien), gestor-
te psychomotorische Entwicklung, Ablehnung
oder «overprotection» durch die Eltern sowie
Gefiithle von Ausgrenzung, Minderwertigkeit
und Schwiche (Zyanose). Hinzu kommt die
Angst vor dem Herztod (Kunstklappen-, Schritt-
macher-Dysfunktion). Schulische (Fehlzeiten,
Konzentrationsschwiiche) Probleme, die Frage
der Berufswahl und die Angst und Unsicherheit
bei Familiengriindung sind weitere Probleme,
die im Lauf des Lebens hinzukommen.

Aus der besonderen Betreuungsproblematik
herzkranker Kinder kénnen zum Teil sehr
schwerwiegende, vor allem psychosoziale Pro-
bleme bei primér gesunden Eltern, Familien
und Geschwistern erwachsen, die zusétzlich
die Langzeitbetreuung komplizieren und eine
addquate familienorientierte komplexe kar-
diologische Rehabilitation erfordern.

Geeignete Versorgungsstrukturen
und Pravention

Bis in die jiingste Vergangenheit fielen bei Er-
reichen des Erwachsenenalters zirka 75 bis
80 Prozent der Jugendlichen mit kongenitalen
Herzerkrankungen in ein gefdhrliches «Be-
treuungsloch». So wurden in Deutschland nur
etwa 20 bis 25 Prozent in spezialisierten zen-
tralen Einrichtungen weiterbetreut, bei bis zu
70 Prozent engmaschig kontrollbediirftigen
kongenitalen Herzfehlern und 15 Prozent ter-
minalen angeborenen Herzfehlern, wie Eisen-
menger-Syndrom vor HTX.

Die also in der Regel erforderlichen, zumeist le-
bensbegleitenden drztlichen Kontrollen konnen
jedoch nur erfolgreich sein, wenn sich die be-
treuenden Arzte genauestens mit der Hdmo-
dynamik des zugrunde liegenden Vitiums, der
durchgefiihrten Korrektur- oder Palliativopera-
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Beurteilung der karperlichen Leistungsféahigkeit bei Jugendlichen mit operierten
beziehungsweise interventionell behandelten angeborenen Herzfehlern

Kategorie/Einschrankung

operierte Herzfehler

I. Keine Einschrdnkungen
Teilnahme an Ausdauertraining,
Wettbewerben und Kampfsportarten
moglich

ASD Il

VSD und PDA mit normalem Druck und Widerstand im kleinen
Kreislauf, PaVS (dp < 20 mmHg, Pl < 2°)

Il. Méssige Belastung

Teilnahme am regularen Sportunter-
richt sowie Tennis und Ahnlichem
moglich

TOF mit gutem Operationsergebnis, geringe Rest-AoVS, Al 1°
D-TGA nach arteriellem Switch nach Ausschluss belastungs-
induzierter Ischédmie

Ill. Leichte Belastung

Teilnahme an nicht anstrengenden
Mannschaftssportarten; Schwimmen,
Jogging und Radfahren ohne Zeit-
nahme maglich

geringe bis massiggradige pulmonale Hypertonie

PaV§S isoliert und TOF mit Rest. RVOT (dp = 20-40 mmHg)

AoVS (dp = 2040 mmHg)

CoA ohne ReCoA bzw. persistierenden arteriellen Hypertonus
Zustand nach VU/atrialem Switch nach Mustard bzw. Senning-
Brom mit sehr guter Funktion des RV als Systemventrikel

IV. Méssige Einschrédnkung
Teilnahme am Turnunterricht moglich,
jedoch Freistellung vom Leistungs-
nachweis empfohlen

Zustand nach Fontan/TCPC mit sehr gutem Operationsergebnis
(vorher unbedingt Belastungsuntersuchung!), evtl. auch

nach II/Ill, méssige bis hdhergradige pulmonale Hypertonie,
hohergradige Rest-AoVs und Al

V. Starke Einschrankung
Beschrénkung auf hausliche bzw. an
den Rollstuhl gebundene Aktivitaten

schwere ventrikulare Dysfunktion, belastungsinduzierbare
Dysrhythmien, Dysrhythmien in Ruhe, Eisenmenger-Reaktion

Abkiirzungen siehe Fussnote auf Seite 1

tion, eventuell vorgenommenen interventio-
nellen Techniken, vor allem aber mit den
unmittelbaren Problemen bis hin zu den Spit-
folgen in Relation von Anatomie und Hadmo-
dynamik des vorliegenden Vitiums und des mit-
unter unterschiedlichen Korrekturmechanis-
mus und Operationszeitpunktes auskennen.
Dies wird insbesondere bei Vitien, wie zum Bei-
spiel Fallotscher Tetralogie, Pulmonalatresien,
Truncus arteriosus communis, atrioventrikula-
rem Septumdefekt, Transposition der grossen
Gefasse, Trikuspidalatresien, Fehlbildungskom-
plex des Singuldren Ventrikels, des univentri-
kuldren Herzens beziehungsweise des «Double
Inlet Ventricle», des «<Double Outlet Right Ven-
tricle» und so weiter, sehr problematisch sein.
Darum sollte die Betreuung nur durch Spezia-
listen erfolgen, nach Moglichkeit ein inter-
disziplindres Team aus Kinderkardiologen,
nachsorgenden Erwachsenenkardiologen und
Kardiochirurgen in Hauptverantwortung, mit
klinischer Vernetzung entsprechender operati-
ver und nicht operativer Fiacher, Kinder-, Ju-
gend- und Innerer Medizin sowie theoretischen
Féachern. Eine hochspezialisierte psychosoziale
Betreuung und kardiologische Behandlung sind
besonders fiir die Patienten mit unbefriedigen-
dem Operationsergebnis erforderlich.

Noch weitgehend ungekléart ist, wie sich die
normalen, fiir einen Grossteil der Bevolkerung
zu erwartenden Faktoren Hypertonie und ko-
ronare Herzerkrankung neben den natiirlichen
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Alterungsvorgédngen auf das Herz-Kreislauf-
System von Patienten mit operierten kongeni-
talen Herzfehlern auswirken werden. Die mog-
lichst friithzeitige Priavention beziehungsweise
Intervention beziiglich kardiovaskulérer Risiko-
faktoren mit Rauchverbot, Hypertoniebehand-
lung, Gewichtsnormalisierung (BMI 20-24),
Gewichtskontrolle und die Therapie einer even-
tuell bestehenden (familidren) Fettstoffwech-
selstorung sind heute gesicherte Moglichkeiten,
hier prophylaktisch pridventiv zu intervenieren.
Es gibt Anhaltspunkte dafiir, dass herzoperierte
Patienten mit kongenitaler Herzerkrankung
praventivmedizinisch wesentlich besser zu mo-
tivieren sind als (leider) die Masse der Bevol-
kerung. Zur Durchsetzung KHK-prédaventiver
Zielstellungen sowie zur Erreichung einer opti-
malen Lebensqualitit wire innerhalb der kom-
plexen kardiologischen Rehabilitation von Pa-
tienten mit angeborenen Herzfehlern die
Einbindung in Kinder- und spéter Erwachse-
nen-Herzsport-Gruppen beziehungsweise den
Vereinssport hilfreich und anzustreben.

Konklusion

Bei kongenitalen Herzerkrankungen besteht
die Notwendigkeit einer lebensbegleitenden
addquaten interdisziplinaren Uberwachung in
spezialisierten Zentren. Auch die Weiterfiih-
rung zentraler wissenschaftlicher Erfassung
und Auswertung der Verldufe sowie die Schu-

lung auch nicht spezialisierter behandelnder
Arzte iiber die Grundziige der Probleme im
postoperativen Langzeitverlauf kongenitaler
Herzerkrankungen (CHD) ist von grosser Be-
deutung. Insgesamt geben die angeborenen
Herzfehler nach voélliger Prognoseumkehr im
Langzeitverlauf allen in den Langzeitbetreu-
ungsprozess Involvierten aber auch noch viel
zu Lernen auf.

Positiv sind Entwicklungen in jiingster Zeit mit
einem zunehmenden Aufbau interdisziplina-
rer universitirer Versorgungsstrukturen fir
Kinder und Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern und der Erarbeitung von Leitlini-
en zur Diagnostik und Therapie in der Padia-
trischen Kardiologie sowie fiir die Betreuung
von Erwachsenen mit angeborenen Herzfeh-
lern (EMAH).

Fiir die medikamentdse Behandlung wurde der
duale Endothelin-Rezeptor-Antagonist Bosen-
tan fiir Patienten mit pulmonaler arterieller
Hypertonie (PAH) und Patienten mit kongeni-
talen Herzfehlern und Eisenmenger-Physiolo-
gie zugelassen.

Die perkutane Pulmonalklappenimplantation
(PPVI) ermoglicht die Einsetzung einer neuen
Pulmonalklappe mittels Herzkatheter von der
Leiste aus. Eine erhebliche Anzahl von Patien-
ten mit schwerwiegenden angeborenen Herz-
fehlern (z.B. Truncus arteriosus communis,
Pulmonalatresie mit Ventrikelseptumdefekt)
ist bereits im Neugeborenenalter auf die Im-
plantation einer kiinstlichen Klappe bezie-
hungsweise Conduits in Pulmonalisposition
angewiesen. Viele Patienten mit einer solchen
kiinstlichen, biologischen Klappe miissen dank
der neuen Transkathetertechnik kiinftig nicht
mehr bei Fehlfunktion dieser Klappenprothese
am offenen Herzen operiert werden. *

Korrespondenzadresse:

Dr. med. Richard Eyermann

Facharzt fiir Kinder- und Jugendmedizin
Kinderkardiologie, Sportmedizin und Allgemeinarzt
Therese-Giehse-Allee 57, D-81739 Miinchen
E-Mail: Richard.Eyermann@web.de

Potenzielle Interessenkonflikte: keine
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