LEBEN MIT ANGEBORENEM HERZFEHLER_FORSCHUNG

Eine Erfolgsgeschichte

Mit einem angeborenen Herzfehler kann man heute — immer besser — alt werden.

Um die Gesundheit und Lebensqualitdt der Betroffenen jedoch nachhaltig zu verbessern,

kommt es entscheidend darauf an, die Forschung zu intensivieren.

Ulrike Bauer und Gerhard-Paul Diller
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in Loch in der Herzscheidewand,
E ein verengtes Gefafi, eine fehlende

Herzkammer - angeborene Herz-
fehler sind vielfiltig. Eines von hundert
Kindern kommt mit einem fehlgebildeten
Herzen zur Welt. Es ist die haufigste ange-
borene Fehlbildung beim Menschen. Die
Fortschritte in der Fritherkennung und Be-
handlung haben die Lebenserwartung der
Betroffenen deutlich steigen lassen. Uber
90 Prozent erreichen heute das Erwachse-
nenalter. Die ,Erwachsenen mit angebore-
nem Herzfehler®, die sogenannten EMAH,
stellen inzwischen mehr als zwei Drittel
aller Patientinnen und Patienten mit ange-
borenem Herzfehler. Geheilt sind sie aller-
dings nicht: Die meisten EMAH sind auf
eine lebenslange spezialisierte Versorgung
angewiesen. Die grofite Hiirde ist dabei der
Ubergang von der kinderkardiologischen
Betreuung in die Erwachsenenversorgung
(siche Beitrédge Seite 22 bis 27): Mehr als die
Halfte der EMAH, zeigt eine aktuelle Lang-
zeitstudie, kommt nicht in der spezialisier-
ten Betreuung an. Selbst bei komplexen
angeborenen Herzfehlern beschriankt sich
die medizinische Nachsorge bei iiber einem
Drittel auf die Hausarztpraxis.

«MIR GEHT ES DOCH GUT!"

Eine Umfrage unter Teilnehmenden des
»Nationalen Registers fiir angeborene
Herzfehler” hat ergeben, dass die meisten
EMAH die eigene Gesundheit als gut bis
sehr gut bewerten. Auch im Alltag fiithlen
sie sich kaum beeintrachtigt. Das ist er-
freulich. ,Mir geht es doch gut!® ist hdufig
von Betroffenen zu horen. Regelmiflige
Kontrolluntersuchungen werden gern ver-
mieden. Bekannt ist allerdings auch, dass
bereits zwischen dem 15. und dem 25. Le-
bensjahr die Risiken fiir Komplikationen
und Folgeerkrankungen steigen. Das gilt
vor allem fiir EMAH mit mittelschweren
und komplexen angeborenen Herzfehlern.

Sorge bereitet beispielsweise die infektio-
se Endokarditis, eine meist durch Bakterien

ausgeloste Entziindung der Herzinnenhaut.
EMAH, deren Herzfehler mit einer biolo-
gischen oder einer kiinstlichen Herzklappe
behandelt wurde, sind gefihrdet, an En-
dokarditis zu erkranken. Eine bestehende
Unterversorgung des Blutes mit Sauerstoft
(Zyanose) oder eine bereits durchgemach-
te Endokarditis sind ebenfalls Risikofak-
toren. Aus der Forschung wissen wir, dass
vor allem miénnliche EMAH Gefahr lau-
fen, an einer Endokarditis zu versterben,
und zwar unabhdngig vom Schweregrad
ihres angeborenen Herzfehlers. Auch bei
den Jiingeren kann die Infektion zu einem
Herzinfarkt, einem Schlaganfall, einer Lun-
genembolie, einer Sepsis oder zum plotzli-
chen Herztod fiihren. Diese Risiken lassen
sich durch vorbeugende Mafinahmen (Pro-
phylaxe) und eine spezialisierte Versorgung
nachweislich deutlich verringern.

Zur Endokarditis-Prophylaxe zdhlt die
Empfehlung fiir Hochrisikopatienten, vor
einem zahndrztlichen Eingrift vorsorglich
Antibiotika einzunehmen. Denn schon
Verletzungen des Zahnfleisches und der
Mundschleimhaut koénnen eine Eintritts-
pforte fiir die krankheitsauslésenden Bak-
terien sein. Dariiber hinaus sollten eitrige
Entziindungen rechtzeitig antibiotisch be-
handelt werden. Grofle Vorsicht ist auch
bei Tattoos und Piercings angebracht! Bei
Erkrankungen, die mit hohem Fieber und
Schwichegefiihl einhergehen, sollte unbe-
dingt kardiologischer Rat eingeholt werden.

Zu den haufigsten Komplikationen bei
angeborenem Herzfehler zdhlen Herz-
rhythmusstérungen. Sie konnen harm-
los sein, aber auch zu Schwindelattacken,
Ohnmachtsanféllen (Synkopen) und im
schlimmsten Fall zum Herz-Kreislauf-
Stillstand (pl6tzlichen Herztod) fiihren.
Treten wiederholt Herzklopfen, Herzrasen
oder Herzstolpern auf, sollten Betroffene
in den néchsten Tagen den behandelnden
EMAH-Spezialisten aufsuchen. Bleiben die
Beschwerden langfristig bestehen und sind
sie zudem mit Angstzustinden, Schwin-
delattacken oder Atemnot verbunden oder
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»nAngeborene treten gar Bewusstseins- und Empfindungssto-
Herzfehler rungen auf, muss sofort tiber die 112 der Ret-
tungsdienst mit Notarzt gerufen werden.
erfordern

eine lebens-
begleitende

spezialisierte Routineuntersuchung durch erfahrene Spe-
zialistinnen und Spezialisten ist daher sehr
Behandlung.« . o .

wichtig. Akut lebensgefihrlich sind Herz-

rhythmusstérungen zwar nur selten, auf Dauer

tiberlasten sie jedoch den Herzmuskel, infolge-

dessen verringert sich die Pumpleistung. Das

kann schnell lebensbedrohlich werden. Gegen-

steuern lasst sich mit Medikamenten (medika-

mentose Elektrokardioversion), mit einem De-

fibrillator (elektrische Kardioversion) oder der

sogenannten Katheterablation, dem Verdden

der fiir die Rhythmusstérung verantwortlichen

Herzregionen mit einem Katheter.
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Tiickisch ist, dass EMAH die Symptome
nicht immer wahrnehmen: Jeder Zweite hat
zunichst keine Beschwerden. Die regelmafiige
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Lebendgeborene mit AHF, 0,8 Prozent aller Lebendgeburten
Kinder mit AHF, 90 Prozent aller Lebendgeburten

N 18-J&hrige mit AHF, 80 Prozent der Kinder mit AHF

I =rwachsene mit AHF

Quelle: Kompetenznetz Angeborene Herzfehler. Werte ab 2000 geschatzt.

Die Erfolgsquote der Herzfehlerkorrekturen liegt bei 98 Pro-
zent. Selbst bei komplexen angeborenen Herzfehlern (AHF)
sichern Katheterbehandlungen und Herzoperationen in weit
Uber 90 Prozent das Uberleben der jungen Patientinnen und
Patienten. Auch deshalb steigt die Zahl der Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern (EMAH) kontinuierlich.

Viele der von Herzrhythmusstérungen be-
trofftnen EMAH miissen gerinnungshem-
mende Arzneimittel einnehmen, um einem
Schlaganfall vorzubeugen, zu dem es infolge
der Rhythmusprobleme kommen kann. Auch
EMAH mit Herzschwiche und Herzklappener-
krankungen sind gefihrdet, Gefifiverschliisse
durch Blutgerinnsel (Thrombosen) zu erleiden.
Um das Thromboserisiko zu verringern, nimmt
in Deutschland jeder achte EMAH gerinnungs-
hemmende Medikamente (Antikoagulanzien)
ein. Allerdings: Was bei erworbenen Herz-
Kreislauf-Erkrankungen von Vorteil ist, kann
fiir Menschen mit angeborenem Herzfehler ge-
fahrlich werden.

GEFAHRDUNGEN VERRINGERN

Vorsicht ist bei den sogenannten direkten ora-
len Antikoagulanzien (DOAK wie Eliquis,
Pradaxa, Lixiana und Xarelto) geboten. Die
seit 2011 in Europa am Markt erhéltlichen Pra-
parate wirken schneller und weisen geringere
Wechselwirkungen auf als herkommliche Blut-
gerinnungshemmer (Vitamin-K-Antagonisten
wie Marcumar oder Falithrom). Zudem ist kei-
ne regelmiflige Gerinnungskontrolle notwen-
dig. Seit die neuen Antikoagulanzien verfiigbar
sind, kletterte ihr Anteil an den bei angebore-
nen Herzfehlern verschriebenen Gerinnungs-
hemmern auf beinahe die Hilfte. Doch die lang
ersehnte Alternative fithrt bei EMAH haufiger
zu lebensbedrohlichen Komplikationen als
bei herkdmmlichen Blutgerinnungshemmern,
zeigt eine Studie. Das spricht dafiir, herkémm-
liche Blutgerinnungshemmer wieder starker in
Betracht zu ziehen beziehungsweise EMAH bei
der Verschreibung von DOAK engmaschig in
EMAH-Zentren zu iberwachen.

Auch mit Medikamenten auf Amiodaron-
Basis sollte man nach neuesten wissenschaftli-
chen Erkenntnissen zuriickhaltend sein. Dabei
handelt es sich um Arzneistoffe, die zur Be-
handlung zahlreicher Herzrhythmusstérungen
eingesetzt werden. Bei EMAH sind Amiodar-
on-Préiparate oft das Arzneimittel der ersten
Wahl, weil andere Antiarrhythmika nicht in-
frage kommen, um vor lebensbedrohlichen
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Herzrhythmusstérungen zu schiitzen. Amioda-
ron-Préparate, die etwa unter den Markenna-
men Amiogamma, Amiohexal oder Cordarex
vertrieben werden, kénnen starke Nebenwir-
kungen verursachen. Zu den héufigsten zahlt
eine beeintrichtigte Funktion der Schilddriise.
Vor allem jiingere Patientinnen mit komplexem
angeborenem Herzfehler neigen unter der dau-
erhaften Einnahme von Amiodaron zu Schild-
driisenfunktionsstérungen. Das ist mit einem
erhohten Sterblichkeitsrisiko verbunden. Die-
ses Beispiel zeigt, dass fiir den sicheren Einsatz
von Arzneimitteln bei EMAH noch viel mehr
Forschung betrieben werden muss.

RISIKEN ERKENNEN

Der hdufigste angeborene Herzfehler ist ein
Loch in der Trennwand (Septum) des Herzens.
In der Regel tritt das Loch zwischen den Herz-
kammern (Ventrikeln) auf - im Medizinjargon
spricht man von einem Ventrikelseptumde-
fekt — oder zwischen den Vorhoéfen (Atrium)
(Vorhof- oder Atriumseptumdefekt). Deutlich
seltener ist der sogenannte persistierende Duc-
tus arteriosus, bei dem sich die vorgeburtliche
Verbindung zwischen der Haupt- und Lungen-
schlagader nicht richtig schlief3t. Alle drei Fehl-
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bildungen haben zur Folge, dass mehr Blut als
gewohnlich durch die Lunge fliefst. Mit einer
Katheterbehandlung oder einer Operation las-
sen sich diese angeborenen Herzfehler gut be-
handeln. Nach dem Eingriff sind die Betroffe-
nen in der Regel ,herzgesund“ und korperlich
normal belastbar.

Zu den seltenen, jedoch keinesfalls harmlo-
sen Spatfolgen gehort die ,,pulmonale Hyper-
tonie, der Lungenhochdruck. Eine Langzeit-
studie auf Basis des Nationalen Registers zeigte
kiirzlich erstmals folgenden Zusammenhang:
Je élter die Patienten bei der Korrektur des an-
geborenen Herzfehlers sind, desto wahrschein-
licher wird es, dass sie im spéteren Leben ei-
nen Lungenhochdruck entwickeln. Bleibt der
Lungenhochdruck unbehandelt, iiberlastet er
die rechte Herzkammer, was mit Herzversa-
gen enden kann. Eine lebenslange spezialisier-
te Nachsorge ist daher entscheidend, um diese
Folgeerkrankung friithzeitig zu erkennen und
die entsprechende Therapie einzuleiten.

HEILUNG IN SICHT?

Selbst wenn die Diagnose gleich lautet: Jeder
angeborene Herzfehler ist individuell anders
und wirkt sich individuell unterschiedlich aus.

»Dank der
Forschung
haben
angeborene
Herzfehler
viel von ihrem
einstigen
Schrecken
verloren.«
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SCHWANGERSCHAFT: KRAFTAKT FUR DAS HERZ
Gut beraten bei Kinderwunsch und Schwangerschaft?

Auch fUr Frauen ohne angeborenen Herzfehler ist
eine Schwangerschaft ein Kraftakt fur das Herz.
In der Regel passt sich das Herz an das kérperli-
che Hochleistungsprogramm an: Die Herzfrequenz
nimmt um 10 bis 30 Schldge pro Minute zu; die Men-
ge des minUtlich gepumpten Blutes steigt bis zur 32.
Schwangerschaftswoche um 30 bis 50 Prozent an.
Die BlutgefdaBe erweitern sich, das Herz vergroBert
sich in der Schwangerschaft bis nach der Geburt um
bis zu 30 Prozent. Bei der Geburt steigt der Sauer-
stoffverbrauch der Mutter bis auf das Dreifache an.

Diese naturlichen Veranderungen fallen bei wer-
denden Muittern mit angeborenem Herzfehler an-
ders ins Gewicht. Ein Kind empfangen und austra-
gen trotz angeborenem Herzfehler? ,Lieber nicht!”,

lautete frUher meist der drztliche Rat. Heute bele-
gen die Ergebnisse wissenschaftlicher Studien, dass
die meisten Frauen mit angeborenem Herzfehler
einschlieBlich ihrer Babys eine Schwangerschaft und
Geburt gut Uberstehen.

Der SchlUssel dazu ist die frUhzeitige Beratung,
eine spezialisierte Diagnostik und eine individuelle
medizinische Begleitung. Auch heute noch gibt es al-
lerdings Herzfehler, bei denen von einer Schwanger-
schaft abgeraten werden muss: Die Risiken sowohl
fUr die Mutter als auch das Kind sind dabei zu groB.
Stiller, B. et al. (2023): Erwachsene mit angeborenen Herz-

fehlern - eine wachsende, neue Patientengruppe. doi: 10.3238/
arztebl.m2023.0006
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Das erfordert eine hoch spezialisierte Diagnos-
tik und Behandlung, besonders bei komplexen
angeborenen Herzfehlern, etwa den Einkam-
merherzen, die mit einer sogenannten Fontan-
Operation behandelt werden oder der Fallot-
Tetralogie. Fragen, die sich hierbei stellen, sind:
Wie ldsst sich moglichst schonend behandeln,
wenn mehrere Organfehlbildungen Herz und
Kreislauf belasten? Wann sind erneute Operati-
onen, etwa ein Klappenersatz, notwendig? Mit
welchen Eingriffen und mit welchen Materia-
lien sind langfristig die besten Ergebnisse zu
erzielen?

Auf diese Fragen gibt die Wissenschaft in-
zwischen wichtige Antworten. Als eigenstdn-
diges Gebiet hat sich die Erforschung angebo-
rener Herzfehler erst Mitte der 1970er-Jahre in
Deutschland etabliert. Die Vielfalt und Vielzahl
der einzelnen Erkrankungen stellte frither eine
grofle Forschungshiirde dar, einzelne Einrich-
tungen kamen schwerlich an geniigend Daten
und Proben fiir aussagefihige Studienergebnis-
se. Geandert hat sich das mit dem im Jahr 2003
eingefithrten Nationalen Register fiir angebore-
ne Herzfehler, eine der heute grofiten europdi-
schen Forschungsdatenbanken.

Mehr als 60000 Teilnehmende ermogli-
chen es den Forscherinnen und Forschern mit
freiwilligen Daten- und Probenspenden, die
Grundlagen- und Versorgungsforschung vor-
anzutreiben. Das Nationale Register mit Bio-
bank am Kompetenznetz Angeborene Herzfeh-
ler sichert zudem eine patientenorientierte und
fachtibergreifende Forschung.

Grofle Hoftnungen werden derzeit beispiels-
weise in die sogenannte Kiinstliche Intelligenz
(KI) gesetzt: Die KI-gestiitzte Analyse bild-
gebender diagnostischer Verfahren etwa hilft
nachweislich dabei, Krankheitsverldufe und
Risiken besser vorherzusehen, einzuschétzen
und durch rechtzeitiges Eingreifen zu reduzie-
ren. Fiir die weitere Entwicklung sorgen auch
Fortschritte der molekulargenetischen For-
schung. Diese Erkenntnisse werden vermutlich
zukiinftig als Frithwarnsystem dienen kénnen.
Gelingt es, weitere Gene, Proteine und Stoff-
wechselprodukte zu bestimmen, die am Ent-
stehen angeborener Herzfehler beteiligt sind,
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kann die Therapie verbessert, womdglich sogar
eine Heilung erreicht werden.

Ein weiteres aktuelles Forschungsanliegen
ist es, besser zu verstehen, warum EMAH in
besonderer Weise auf Erkrankungen wie Adi-
positas (krankhaftes Ubergewicht), Diabetes
mellitus, Schlaganfille oder Schilddriisenlei-
den reagieren: Je nach physiologischer Beson-
derheit des angeborenen Herzfehlers wirken
sich diese Erkrankungen bei ihnen anders auf
die Gesundheit aus als bei primdr Herzgesun-
den. Auch alterstypische Erkrankungen treten
bei EMAH hiaufiger und frither auf. Das bessere
Verstandnis dieser vielschichtigen Prozesse ist
die Voraussetzung fiir gezielte therapeutische
und pflegerische Modelle, die den besonderen
Bediirfnissen der stetig wachsenden EMAH-
Gruppe gerecht werden. Mit einem angebore-
nen Herzfehler kann man heute immer besser
alt werden: Fiir die nachhaltige Verbesserung
von Gesundheit, Lebensqualitdt und Prognose
kommt es jedoch entscheidend darauf an, die
Forschung zu intensivieren.
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Zum Weiterlesen:

Laufende For-
schungsprojekte,
siehe ,Kompetez-
netz Angeborene
Herzfehler":
kompetenznetz-ahf.
de/optahf-spezial/

.Leben mit angebo-
renem Herzfehler im
Erwachsenenalter -
ein Leitfaden”, siehe:
herzstiftung.de/
emah-ratgeber

Arzt- und Klinikfin-
der ,Dein Herzlotse",
siehe: herzstiftung.
de/dein-herzlotse
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