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Angeborene Herzfehler

Tab. 9.24 Differenzialdiagnosen der Trikuspidalatresie.

Zyanotische Herzfehler

Trikuspidalatresie, Normalstellung A mit Pulmonalatresie

Typ 1
B mit Pulmonalstenose

C ohne Pulmonalstenose

Trikuspidalatresie, TGA-Stellung A mit Pulmonalatresie

Typ 2
B mit Pulmonalstenose

C ohne Pulmonalstenose

¢ Bei balanciertem Kreislauf kann eine antikongestive
Therapie in den ersten 6 Monaten ausreichen.

e Eine hohergradige Pulmonalstenose mit Zyanose erfor-
dert bereits in den ersten Lebenstagen die Anlage eines
systempulmonalen Shunts, eine pulmonale Rezirkulati-
on innerhalb der ersten Lebensmonate ein pulmonalar-
terielles Banding.

e In seltenen Fille mit Trikuspidalatresie, Transposition
der groRen Arterien und hypoplastischer Aorta und
Aortenbogen kann auch eine Norwood-Operation ange-
zeigt sein.

e Es folgen dann bei allen Varianten eine bidirektionale
Glenn- (im Alter von 4-6 Monaten) und eine Fontan-
Operation (im Alter von 2-3 Jahren).
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9.21 Koronaranomalien
(ALCAPA: anomaler Abgang der
linken Koronararterie aus der
Pulmonalarterie)

M.-Y. Cho

9.21.1 Steckbrief

Dieses Syndrom wurde von den Kardiologen Edward F.
Bland, Paul D. White und Joseph Garland im Jahre 1933
beschrieben. Sie berichteten von einem madnnlichen
Sdugling, der eine angeborene Herzkranzgefaf3anoma-
lie (Koronaranomalie) aufwies, bei der die linke Koro-
nararterie irreguldr aus der Pulmonalarterie entsprang.
Der linke Ventrikel war deutlich vergréBert. Durch das
Umsetzen der fehlabgehenden Koronararterien kann
die Myokardversorgung normalisiert werden.
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Aorta

rechte
Koronararterie

KollateralgefaRe

9.21.2 Synonyme

¢ Anomalous Pulmonary Origin of a Coronary Artery
(APOCA)

e Bland-White-Garland-Syndrom/Anomalous Origin of
the Left Coronary Artery from Pulmonary Artery
(ALCAPA)

e Anomalous Origin of the Right Coronary Artery from
Pulmonary Artery (ARCAPA)

9.21.3 Keywords

e Congenital Coronary Anomaly
e Myocardial Infarction in pediatric Patients
¢ Impaired ventricular Function in Childhood

9.21.4 Definition

e Fehlabgang der Koronararterie aus der Pulmonalarterie
(» Abb. 9.38)

e » Abb. 9.39 stellt das Vorgehen in der Praxis {ibersicht-
lich dar.

9.21.5 Epidemiologie

Es handelt sich um einen seltenen angeborenen Herzfeh-
ler: 0,5%.

A. pulmonalis

9.21 Koronaranomalien (ALCAPA)

Abb.9.38 ALCAPA Syndrom. Fehlabgang
der linken Koronararterie aus der Pulmo-
nalarterie. Die linke Koronararterie wird
dann Uber Kollaterale der rechten
Koronararterie versorgt. Nach Abfall des
LungengefdRwiderstands innerhalb der
ersten Lebenswochen wird der Abstrom
Uber die Pulmonalarterie so groR, dass es
zur Minderperfusion des linken Ventrikels
kommt: Dieser ist dann meist dilatiert und
die Funktion stark eingeschrankt, die
Mitralklappe schlieRt variabel insuffizient.

Haufigkeit

Weltweit wird diese extrem seltene (1 zu 30 000-300 000
Menschen) angeborene Koronaranomalie meist aber als
ALCAPA bezeichnet, welches iibersetzt die abweichende
Koronaranatomie beschreibt: Fehlabgang der linken Ko-
ronararterie aus der Pulmonalarterie.

Altersgipfel

Meist werden die Kinder symptomatisch nach einigen
Monaten, wobei es auch vereinzelt beschriebene Fille
gibt, in denen klinisch keine Auffalligkeiten auftraten und
es sich um einen Zufallsbefund handelt.

Geschlechtsverteilung

Keine Auffilligkeiten.

Pradisponierende Faktoren

Keine Risikofaktoren oder genetische Syndrome bekannt.

9.21.6 Atiologie und Pathogenese

e Am ehestens kommt es durch eine abnormale Septation
des Konotrunkus in die Aorta und Pulmonalarterie zu
diesem Fehlabgang der Koronararterie. In der Fetalpha-
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Angeborene Herzfehler

Das Bland-White-Garland-Syndrom oder ALCAPA (anomalous origin of the left
coronary artery from pulmonary artery)/ARCAPA (anomalous origin of right
coronary artery from pulmonary artery) ist die haufigste Ursache der
Myokardischamie im Sauglingsalter.

Fehlabgang einer Koronararterie
aus einer Pulmonalarterie

klinische Haufig Herzinsuffizienzzeichen wie Gedeihstorung, Tachydyspnoe und
! Untersuchung vermehrtes Schwitzen. Es kann zu Angina pectoris kommen.
Diagnostik @
S Echokardio- Methode der Wahl, zumeist zeigen sich eine LV-Dilatation, ischdmische
e Papillarmuskeln und konsekutive Ml sowie die fehlabgehende Koronararterie

mit retrogradem Fluss in den PA-Hauptstamm.

Die interventionelle Therapie ist nicht mdglich. Ggf. kann praoperativ eine
Darstellung der fehlabgehenden Koronararterie erfolgen (Run-off von Kontrast-
mittel in die Pulmonalarterie).

Interventiony

y

Therapie x

 Relokation der fehlabgehenden Koronararterie in die Aorta, Defektdeckung
in der Pulmonalarterie mit Eigenperikard

« Takeuchi-OP: Bei sehr groBem Abstand des Ostiums zur Aorta wird durch
eine Fensterung der Aorta zum Pulmonalarterienhauptstamm eine tunnel-
formige Verbindung zur Koronararterie geschaffen.

« bei unglinstiger Anatomie/Ostiumstenose ggf. Revaskularisation mittels
LIMA-Bypass oder A. subclavia-Bypass

 ggf. ECMO/VAD bei persistierend eingeschrankter LV-Funktion

Operation ,?0

y

Prognose ‘&

_| Ohne Diagnosestellung und entsprechender Behandlung versterben 90% der
Patienten im Sauglingsalter. Die operative Mortalitdt wird mit 5% angegeben.

Abb.9.39 Koronaranomalien. Flowchart zur Definition, Diagnostik, Therapie und Prognose. ECMO: extrakorporale Membran-
Oxygenierung, LIMA: linke A. mammaria interna, MI: Mitralinsuffizienz, PA: Pulmonalarterien, VAD: ventrikuldres Assist-Device.
(Quelle: Prof. Dr. med. Joachim Photiadis, Mi-Young Cho, DHZB Berlin, Dr. med. Kira Kuschnerus, DHZB Berlin)

se gibt es keine Unterversorgung des linken Ventrikels,
da durch den Ductus arteriosus, das Foramen ovale und
die dhnlichen Druckverhdltnissen in der Aorta und Pul-
monalarterie die linke Koronararterie genauso wie die
rechte dhnliche Sdttigungen und Driicke aufweist.

e Nach der Geburt entfaltet sich die Lunge, und der Ge-
faBwiderstand in der Pulmonalarterie sinkt; die Satti-
gung liegt nach Duktusverschluss zwischen 60 und
70%, wohingegen in der Aorta das Blut voll gesattigt ist
und ein héherer Druck herrscht.

¢ Im weiteren Verlauf sinken der GefdBwiderstand in der
Lunge und somit der Pulmonalarteriendruck weiter. Zu-
ndchst kann die Perfusion der linken Kammer {iber Kol-
lateralen zur rechten Koronararterie (Sauerstoffreiches
Blut) noch aufrechterhalten werden.

e Nach Abfall des LungengefdBwiderstands innerhalb der
ersten Lebenswochen sinkt auch der Perfusionsdruck in
der fehlabgehenden linken Koronararterie. Daraus er-
gibt sich eine immer schlechter werdende Versorgung
des linken Ventrikels mit eingeschrankter Funktion und
Dilatation. Dies hat 2 Ursachen:

o Die von der Pulmonalarterie abgehende linke Koro-
nararterie fiihrt sauerstoffarmes Blut zum linken
Ventrikel.

o Durch das Absinken des LungengefdBwiderstands
kommt es zum ,,Coronary-Steal“~-Mechanismus, das
heilt, das Blut der rechten Koronararterie erreicht
iber Kollateralen das Myokard des linken Ventrikel
nicht mehr, sondern flief3t iiber die linke Koronararte-
rie in das Niederdruckgebiet der Lunge ab (Flussum-
kehr in der linken Koronararterie).

Die Muskulatur des linken Ventrikels wird vermindert

durchblutet und das Herzmuskelgewebe geschadigt.

Diese Minderversorgung mit Sauerstoff des Gewebes

bereitet Schmerzen und wird als Angina pectoris be-

zeichnet.

Schreiattacken unter Belastung, vermehrtes Schwitzen

und Trinkschwdche sind typische Symptome. Im Ex-

tremfall kommt es sogar zum Herzinfarkt. Die linke

Kammer weist eine reduzierte Funktion auf und kann

so vergrofert sein, dass die Mitralklappe insuffizient

wird. Durch die Narben in der Herzmuskulatur treten

Herzrhythmusstérungen auf. ALCAPA ist die hdufigste

Ursache fiir eine Myokardischdmie im Kindesalter.
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¢ Bei einigen Patienten entwickeln sich Kollateralen (Um-
gebung- bzw. ErsatzgefdRe) der HerzkranzgefiRRe, um
die Durchblutung zu verbessern, sodass sie — besonders,
wenn eine Abgangsstenose der linken Koronararterie
vorliegt - keine Symptome zeigen und erst spdter im
héheren Erwachsenenalter auffallen.

9.21.7 Symptomatik

Die Sduglinge werden durch Herzinsuffizienz auffdllig. Sie
sind tachypnoeisch, schwitzen, tachykard, nehmen
schlecht an Gewicht zu, sind nicht belastbar und kénnen
auch Angina ausweisen.

9.21.8 Diagnostik
Diagnostisches Vorgehen

¢ EKG: Ischdmiezeichen

e Rontgen: Kardiomegalie

e Echokardiografie: LV Dilatation, ischdmische Papillar-
muskel, Mitralklappeninsuffizienz, fehlender Abgang
der LCA aus der Aorta, retrograder Fluss in der fehl-
abgehenden Koronararterie, abnormaler diastolischer
Fluss in der Pulmonalarterie

e Herzkatheteruntersuchung mit Darstellung der LCA
bzw. RCA und Run-off von Kontrastmittel in die Pulmo-
nalarterie

Anamnese

Eltern geben hdufig die typischen Symptome einer Herz-
insuffizienz im Kleinkindalter an:

e Tachypnoe/ Dyspnoe |/ Einziehungen

e Trinkschwache

¢ Dystrophie

e Schlappheit

e vermehrtes Schwitzen

e Bldsse

e Erbrechen

e Unruhe

Koérperliche Untersuchung

e Hepatomegalie

e bei Mitralklappeninsuffizienz Systolikum mit Fortlei-
tung in die Axilla

e evtl. HerzspitzenstoR bei Kardiomegalie und an die
Herzwand reichenden linken Ventrikel

e Tachypnoe/Dyspnoe

e Dystrophie

Labor

e CK/CK-MB

e Pro-BNP

e Infektparameter
e Leberwerte

9.21 Koronaranomalien (ALCAPA)

Tab. 9.25 Differenzialdiagnosen von Koronaranomalien.
Differenzialdiagnose =~ Bemerkungen

dilatative Kardio- Fehlabgang der linken Koronararterie

myopathie aus der Pulmonalarterie. Die linke
Koronararterie wird dann tiber Kolla-
Myokarditis terale der rechten Koronararterie ver-

sorgt. Nach Abfall des LungengefdR-
widerstands innerhalb der ersten
Lebenswochen wird der Abstrom (iber
die Pulmonalarterie so groR, dass es
zur Minderperfusion des linken
Ventrikels kommt: Dieser ist dann
meist dilatiert und die Funktion stark
eingeschrankt, die Mitralklappe
schlieRt variabel insuffizient.

Speichererkran-
kungen

9.21.9 Differenzialdiagnosen
> Tab. 9.25

9.21.10 Therapie
Therapeutisches Vorgehen

¢ Bei diesem Krankheitsbild gibt es keine zielfiihrende
medikamentdse oder interventionelle Therapieoption.
Die notwendige chirurgische Therapie besteht darin,
eine Verbesserung der Durchblutung der Herzmuskula-
tur zu erreichen. Die fehlabgehende Koronararterie soll
wieder mit voll gesdttigtem Blut und systemarteriellen
Druck durchblutet werden.

Durch eine Operation wird die fehlabgehende Koronar-
arterie herausgeschnitten und in die Aorta umgesetzt.
Der Defekt in der Pulmonalarterie wird mit Eigenperi-
kard gedeckt.

Wenn der Abstand zu grof8 ist und ein Transfer auf-
grund der Anatomie nicht moglich erscheint, kann iiber
eine Fensterung der Aorta ascendens und des
Pulmonalarterienhauptstamms eine tunnelférmige
Verbindung zum Ostium der fehlabgehenden Koronar-
arterie geschaffen werden (Takeuchi-Operation).

Auch eine Ligatur des fehlabgehenden Herzkranzgefa-
Bes mit Revaskularisation der linken Koronararterie
mittels A. mammaria oder A. subclavia ist moglich.

9.21.11 Nachsorge

Patienten miissen lebenslang kinderkardiologisch betreut
werden.

9.21.12 Verlauf und Prognose

Ohne Diagnose und entsprechende Behandlung sterben
90 % aufgrund der Myokardischdmie im Sduglingsalter.
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Kapitel 10

Angeborene Herzfehler im
Erwachsenenalter
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10.1 Vorhofseptumdefekt

10 Angeborene Herzfehler im Erwachsenenalter

10.1 Vorhofseptumdefekt im
Erwachsenenalter

S. Schubert, |. Michel

10.1.1 Steckbrief

Vorhofseptumdefekte zdhlen zu den hdufigsten ange-
borenen Herzfehlern, bei dem wegen eines Gewebede-
fekts im Vorhofseptum ein Shunt meist vom linken
zum rechten Vorhof besteht, der zu einer Volumenbe-
lastung des rechten Herzens fiihren kann. Man unter-
scheidet den ASD vom Sekundumtyp (ASD II und hdu-
figste Form) und den Primumtyp (ASD I) je nach Lokali-
sation. Die Therapie ist abhdngig von Grofe und Lage
(primdr interventionelles vs. primdr chirurgisches Vor-
gehen); in der Regel werden die Defekte bei Volumen-
belastung des rechten Herzens verschlossen. Bei Er-
wachsenen kann aufgrund fehlender Symptome (ver-
minderte Belastbarkeit, Arrhythmien, Kurzatmigkeit
oder Embolien) die Diagnose auch spdter gestellt wer-
den. Ein Verschlussversuch kann und sollte bei fehlen-
den Kontraindikationen auch im hohen Alter noch
durchgefiihrt werden.

10.1.2 Synonyme

o Atriumseptumdefekt (ASD)

e Vorhofscheidewanddefekt

e Ostium-secundum-Defekt (ASD II)

e Ostium-primum-Defekt (ASD I)

e partieller atrioventrikuldrer Septumdefekt (pAVSD)
¢ unterer/oberer Sinus-venosus-Defekt (SVD)
¢ Koronarsinusdefekt

e gemeinsamer Vorhof

e persistierendes Foramen ovale (PFO)

¢ Vorhofseptumaneurysma

o multiperforiertes Vorhofseptum

e Atrial septal Defect

¢ Secundum ASD

¢ Partial atrioventricular septal Defect

e Partial atrioventricular Canal

o Superior/Inferior Sinus venosus Defect

¢ Unroofed Coronary Sinus

e Common Atrium

10.1.3 Keywords

e septale Defekte

¢ Scheidewanddefekte

¢ angeborener Herzfehler
¢ Vorhofscheidewand

10.1.4 Definition

e Substanzdefekt des Vorhofseptums
e » Abb. 10.1 stellt das Vorgehen in der Praxis {ibersicht-
lich dar.

10.1.5 Epidemiologie
Haufigkeit

e Pravalenz aller Vorhofseptumdefekte 17/10 000 aller
Lebendgeburten, bzw. 15-20% aller lebendgeborenen
Kinder mit angeborenen Herzfehlern

¢ 80% Sekundumdefekte, 15 % Primumdefekte, 5% obere
Sinus-venosus-Defekte

Altersgipfel

Angeborener Defekt.

Geschlechtsverteilung

e ASD vom Sekundumtyp haufiger beim weiblichen Ge-
schlecht (w:m=1:0,7)

e alle anderen Formen ohne auffillige Geschlechtsvertei-
lung

Pradisponierende Faktoren

¢ sporadisches Auftreten

¢ hdufiger bei Patienten mit Trisomie 21 (84 %), Holt-
Oram-Syndrom, Noonan-Syndrom, Alagille-Syndrom,
fetales Alkoholsyndrom

¢ Assoziation mit anderen Herzfehlern
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Angeborene Herzfehler

ASDs zdhlen zu den haufigsten angeborenen Herzfehlern. Bei kleineren
Defekten und geringer bis fehlender Volumenbelastung des rechten Herzens
wird die Diagnose jedoch in einigen Fallen erst im Erwachsenenalter gestellt.

Vorhofseptumdefekt (ASD)
im Erwachsenenalter

o Haufig asymptomatisch, Erwachsene fallen mit atrialen Rhythmusstérungen
klinische . .
oder ggf. paradoxen Embolien auf. Sehr selten kommt es zu einer pulmonalen
y Untersuchung - . o .
Widerstandserh6hung mit Eisenmenger-Reaktion.
Diagnostik @
< N Methode der Wahl; Darstellung der Volumenbelastung und VergréRerung der
Echokardio- rechten Herzhohlen als AusmaR fiir die hamodynamische Relevanz, GroRe,
grafie Lage und Randsaum. Vor einem ASD-Verschluss ist die korrekte Miindung der

Lungenvenen unbedingt zu verifizieren, ggf. auch mittels TEE.

Der interventionelle Verschluss mittels Okkluder ist beim ASD Il die Methode
Interventiony der Wahl, sofern die anatomischen Voraussetzungen vorliegen: Randsaum,

ausreichend Abstand zu AV-Klappen, Aorta, Lungen- und Systemvenen. Andere
A ASD-Formen sind einer Intervention zumeist nicht zuganglich.

Therapie x

« Der chirurgische ASD-Verschluss ist die Methode der Wahl bei nicht oder nur
schwer zuganglichen ASD-Formen, z.B. bei fehlendem Randsaum, sehr
groRen oder multiplen Defekten oder Defekten des Sinus venosus.

« Der Verschluss erfolgt entweder per Direktnaht oder mittels Patchverschluss
und kann auch kosmetisch vorteilhaft tiber eine rechtslaterale Thorakotomie
durchgefiihrt werden.

Operation 40

" Ohne Behandlung sind ein Auftreten atrialer Rhythmusstérungen und eine pul-
¥ monale Druck- und Widerstandserh6hung bereits im frithen Erwachsenenalter
Prognose “ > moglich. Bei Behandlung nach dem 40. Lebensjahr kommt es ebenso gehduft
zu atrialen Rhythmusstérungen, die eine orale Antikoagulation notwendig
machen. Bei Behandlung im Kindes- oder Jugendalter ist die Prognose gut.

Abb. 10.1 Vorhofseptumdefekte im Erwachsenenalter. Flowchart zur Definition, Diagnostik, Therapie und Prognose.
(Quelle: Prof. Dr. med. Joachim Photiadis, Dr. med. Kira Kuschnerus, Mi-Young Cho, DHZB Berlin, Prof. Dr. med. Stephan Schubert,
Herz- und Diabeteszentrum NRW, Bad Oeynhausen, und Dr. med. |6rg Michel, Universitatsklinikum Tiibingen)

10.1.6 Atiologie und Pathogenese e Oberer Sinus-venosus-Defekt (5 %): An der Einmiindung
der oberen Hohlvene, assoziiert mit einer partiellen
oder vollstindigen Fehlmiindung der rechten Pulmo-
nalvenen in die obere Hohlvene oder den rechten Vor-
hof.

unterer Sinus-venosus-Defekt (< 1%): an der Einmiin-
dung der unteren Hohlvene

Koronarsinusdefekt (<1%): Streng genommen kein
Substanzdefekt des Vorhofseptums, sondern ein teil-
weises oder vollstindiges Fehlen des Daches des Koro-
narsinus im Bereich des linken Vorhofs mit haufiger As-
soziation mit einer links persistierenden oberen Hohl-
vene.

¢ beim isolierten Vorhofseptumdefekt Links-Rechts-
Shunt mit daraus resultierender Volumenbelastung mit
Dilatation der rechtsseitigen Herzstrukturen und pul-
monaler Hyperzirkulation

¢ Eine Verschlechterung der linksventrikuldaren Compli-
ance verstdrkt den Links-Rechts-Shunt.

e Eine schlechte rechtsventrikuldre Compliance (z.B.
hochgradige Pulmonalklappenstenose, pulmonalarte-
rielle Hypertonie) reduziert den Links-Rechts-Shunt bis
zur Shuntumkehr und daraus resultierenden Zyanose.

10.1.7 Klassifikation und

432

Risikostratifizierung

¢ Sekundumdefekt (ASD II, 80 %): Lokalisation im Bereich
der Fossa ovalis; multiple Perforationen und Auftreten
mit Vorhofseptumaneurysma moglich

e Primumdefekt (ASD I, pAVSD, 15 %): unmittelbar ober-
halb der AV-Klappenebene meist mit AV-Klappeninsuf-
fizienz

10.1.8 Symptomatik

¢ hiufig keine bis wenig Symptome im (Klein-)Kindes-
alter

e selten bei grofReren Defekten mit entsprechend grofSem
Shuntvolumen und vermehrter Lungendurchblutung
verstadrkte Infektanfdlligkeit, verminderte Belastbarkeit,
Tachy-/Dyspnoe und Gedeihstorung bereits im Saug-
lings- und Kleinkindalter
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¢ im Erwachsenenalter Auftreten von Vorhofrhythmus-
storungen aufgrund der Erweiterung des rechten Vor-
hofs moglich

¢ pulmonale Widerstandserhéhung bis zur Entwicklung
einer Eisenmenger-Reaktion mit Shuntumkehr und
Zyanose moglich, jedoch deutlich seltener als bei einem
unbehandelten Ventrikelseptumdefekt

10.1.9 Diagnostik
Diagnostisches Vorgehen

¢ Erhebung einer Anamnese in Hinblick auf aktuelle und
frithere Beschwerden, wahrgenommene Verdnderun-
gen in der Belastbarkeit und Begleiterkrankungen

¢ eingehende kérperliche Untersuchung und EKG-Diag-
nostik

¢ Hauptfokus auf griindlicher Bildgebung (insbes. Echo-
kardiografie) zur genauen Beurteilung der Lokalisation
mit Randverhdltnissen und Ausdehnung des Defekts,
Shuntrichtung und -volumen, sowie Ausschluss wei-
terer Fehlbildungen

Anamnese

¢ bei Erwachsenen mit ASD haufig unauffdllige Anamne-
se fiir das Kindes- und Jugendalter

e meist nach der 4. Lebensdekade eingeschrdnkte Belast-
barkeit, Kurzatmigkeit, Palpitationen

¢ selten erhohtes Auftreten von pulmonalen Infekten,
Rechtsherzversagen und Embolien (paradox oder durch
Vorhofflimmern)

Korperliche Untersuchung

o fixiert gespaltener 2. Herzton (spdterer Schluss der Pul-
monalklappe im Vergleich zur Aortenklappe, da rechts-
ventrikuldrer Auswurf aufgrund des erhéhten Blutvolu-
mens im pulmonalen Kreislauf verldngert)

10.1 Vorhofseptumdefekt

Abb. 10.2 Vorhofseptumdefekt im
Erwachsenenalter. GroBer ASD Il mit
bereits durch den Defekt liegendem
Katheter. Links: 2D-Echokardiografie;
rechts: 3D-Echokardiografie.

Abb. 10.3 Vorhofseptumdefekt im Erwachsenenalter.
Ballon-Sizing des Defekts. Defektdiameter: 26 mm.

e systolisches Flussgerdausch iiber der Pulmonalklappe
(relative Pulmonalklappenstenose aufgrund des ver-
mehrten Flusses)

Bildgebende Diagnostik

Echokardiografie

» Abb. 10.2, » Abb. 10.3, » Abb. 10.4

e Goldstandard in der Diagnosestellung und Therapiepla-
nung (interventionell vs. chirurgisch)

¢ Volumenbelastung des rechten Herzes mit VergrofRRe-
rung der rechten Herzhéhlen (Maf3 fiir die hdmodyna-
mische Relevanz des Defekts)

e Ziel der Untersuchung: Ausdehnung des Defekts, Rand-
verhaltnisse, Morphologie/Qualitit des iibrigen Sep-
tums, Morphologie und Funktion der AV-Klappen, Aus-
schluss anderer Fehlbildungen und Dokumentation
einer regelrechten Verbindung der Lungenvenen zum
linken Vorhof
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Angeborene Herzfehler

Tab. 10.1 Differenzialdiagnosen des ASD im Erwachsenenalter.
Differenzialdiagnose Bemerkungen

Persistierendes Foramen ovale (PFO)

Abb.10.4 Vorhofseptumdefekt im
Erwachsenenalter. Implantation eines
26-mm-Ceraflex-Septal-Okkluders
(Lifetech) ohne Hinweis auf einen Rests-
hunt im Farbdoppler.

meist ohne (relevanten) Shunt in Ruhe und damit echokardiografisch keine

VergroBerung der rechten Herzhohlen

Lungenvenenfehimiindung

rupturiertes Sinus-valsalvae-Aneurysma

Ausschluss mittels TEE, kardiale MRT/CT

Shunt zwischen Aortensinus und rechtem Vorhof, sehr selten, auskultatorisch

systolisch-diastolisches Herzgerdusch

Gerbode-Defekt

¢ Bei schlechten transthorakalen Untersuchungs-
bedingungen oder zum Nachweis von Sinus-venosus-
Defekten und vor/wdhrend des interventionellen
Verschlussversuchs obligate Durchfithrung einer trans-
o0sophagealen Echokardiografie.

Rontgen

Vermehrte pulmonale GefilRzeichnung; jedoch fiir die
Diagnosestellung allein nicht ausreichend.

CT/MRT

Alternative/Ergdnzung zur Echokardiografie: Volumetrie
des rechten Ventrikels und Darstellung der Lungenvenen-
miindungen, falls echokardiografisch nicht ausreichend
moglich.

Shunt zwischen linkem Ventrikel und rechtem Vorhof, sehr selten

Instrumentelle Diagnostik
EKG

¢ Eher unspezifische EKG-Verdnderungen: inkompletter
Rechtsschenkelblock, Zeichen der rechtsatrialen Dilata-
tion, Abweichen der Herzachse nach rechts

¢ beim pAVSD {iberdrehter Linkstyp

Herzkatheter

¢ keine Routinediagnostik

e bei echokardiografischem Verdacht auf eine pulmonal-
arterielle Hypertonie zur Bestimmung des pulmonal-
vaskuldren Widerstands und Evaluation der GefaR-
reagibilitdt

10.1.10 Differenzialdiagnosen

Prinzipiell: Fehlbildungen mit Shunt oberhalb der AV-
Klappenebene (> Tab. 10.1).
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10.1.11 Therapie
Therapeutisches Vorgehen

e Indikationen fiir einen ASD-Verschluss:

o Patienten mit einem relevanten Shunt (rechtsventri-
kuldre Volumenbelastung oder Symptomen) und
einem pulmonalvaskuldren Widerstand (PVR)<5
Wood Units (WU)

o Patienten mit Hinweis auf paradoxe Embolie unab-
hangig von der DefektgroRe nach Ausschluss anderer
Ursachen

o Verschlussversuch erwdgen: Patienten mit PVR>5 WU,
aber PVR <66 % des systemischen vaskuldren Wider-
stands (SVR) oder pulmonalarterieller Druck <66 % des

systemischen Druckes (in Ruhe, unter Testung mit z.B.

inhalativem Stickstoffmonoxid (iNO) oder unter PAH-

Therapie) und Nachweis eines Links-Rechts-Shunts mit

Q:Qs>1,5:1

e kein Verschluss bei Patienten mit Eisenmenger-Physio-
logie

Pharmakotherapie

Bei Patienten mit signifikanter PAH ggf. vor Verschluss-
versuch Einleitung einer medikamentdsen PAH-Therapie.

Interventionelle Therapie

e Methode der Wahl bei ASD II (falls anatomisch mog-
lich): interventioneller Verschluss mittels Okkluder

¢ Voraussetzung: Defektgréf3e passend zu den verfiig-
baren Okkludern, ausreichend Randsaum zu den an-
grenzenden Strukturen (Aorta, AV-Klappen, Lungen-
und Systemvenen, Koronarsinus)

¢ andere ASD Formen nicht regelhaft zugédnglich fiir
einen interventionellen Verschluss

Operative Therapie

e 1. Wahl bei interventionell nicht oder nur schwer zu-
ganglichen ASDs: ASD I, SVD, Koronarsinusdefekt,
ASD II mit zu groRer Ausdehnung, fehlendem Rand-
saum oder mit multiplen, nicht mit 1-2 Okkludern zu
verschlieSenden Defekten

e Verschluss mittels Direktnaht oder Patch auch tiber kos-
metisch vorteilhafte rechtslaterale Thorakotomie

10.1.12 Nachsorge

¢ Endokarditisprophylaxe fiir 6 Monate, Thrombozyten-
aggregationshemmung fiir 6 Monate nach interventio-
nellem Verschluss

¢ Beurteilung von Restshunt, thrombotischen Auflage-
rungen am Okkluder, rechtsventrikuldre GrofZe und
Funktion, AV-Klappen-Funktion, echokardiografische
Abschdtzung des pulmonalarteriellen Druckes

¢ Frage nach Palpitationen, Durchfiihrung von EKG und
Langzeit-EKG (mind. alle 5 Jahre)

10.1 Vorhofseptumdefekt

¢ keine dauerhafte Nachsorge bei Patienten mit Ver-
schluss vor dem 25. Lebensjahr ohne relevante Residu-
en, Komplikationen oder Begleiterkrankungen, jedoch
Aufkldrung tiber die Méglichkeit von Tachyarrhythmien
im Langzeitverlauf

e bei allen anderen Patienten kurzfristiges Follow-up in
den ersten 2 Jahren und im Weiteren alle 2-4 Jahre je
nach Interventions-/OP-Ergebnis

10.1.13 Verlauf und Prognose

¢ ohne Behandlung:

o Auftreten von Vorhofrhythmusstérungen

o pulmonale Druck- und Widerstandserh6hung bereits
im friihen Erwachsenenalter méglich

o beim Sinus-venosus-Defekt friitheres Auftreten von
pulmonaler Druck- und Widerstandserh6hung

o reduzierte Lebenserwartung bei einem hamodyna-
misch relevanten ASD

¢ mit Behandlung:

o sehr gute Prognose mit normaler Lebenserwartung
nach Verschluss in der Kindheit und jungen Erwach-
senenalter

o sowohl nach operativer als auch interventioneller
Therapie Auftreten von Tachyarrhythmien (meist in-
traatriale Reentry-Tachykardie) oder Vorhofflattern
(Behandlung mittels Radiofrequenzablation moglich)

¢ ohne und mit Behandlung nach dem 40. Lebensjahr er-
hohtes Auftreten von Vorhofflimmern (Notwendigkeit
einer medikamentdsen antiarrhythmischen Therapie
und oralen Antikoagulation)

10.1.14 Besonderheiten bei
Schwangeren

e prinzipiell kein erhéhtes Risiko bei Schwangeren ohne
pulmonalarterielle Hypertonie

¢ Verschluss vor der Schwangerschaft anstreben, zur Sen-
kung des Risikos einer paradoxen Embolie oder Ver-
schlechterung der Beschwerden

¢ keine Empfehlung zur Schwangerschaft bei Patientin-
nen mit schwerer PAH oder Eisenmenger-Physiologie
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