16 || BELASTUNGEN BEI EMAH

Belastungen bei Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH): Sport, Beruf, Familienplanung
und Schwangerschaft

Nicole Nagdyman, Michael Huntgeburth, Alfred Hager, Rhoia Neidenbach, Peter Ewert und Harald Kaemmerer

Gegenwartig kommen in Deutsch-
land pro Jahr etwa 6.000 Kinder mit
angeborenen Herzfehlern (AHF)
zur Welt. In den vergangenen Jahr-
zehnten wurden bedeutende dia-
gnostische und therapeutische Ver-
fahren entwickelt, welche die Pro-
gnose der Patienten mit AHF soweit
verbesserten, dass heutzutage tiber
90 % von ihnen das Erwachsenenal-
ter erreichen[1, 2].

Die angenommene Zahl der Er-
wachsenen mit angeborenen Herz-
fehlern (EMAH) liegt in Deutsch-
land, je nach Pravalenz, bei
200.000-280.000. Entsprechende
Schatzungen fur Europa gehen von

Hoch

Moderat

Niedrig

Uber vier Millionen Patienten mit
AHF aus, davon sind tiber 2,3 Millio-
nen erwachsen [2].

Auch heute ist bei AHF eine "Kor-
rektur” selten, wenn man diese so
definiert, dass eine normale Herz-
funktion erzielt und aufrecht erhal-
ten wird, die Lebenserwartung nor-
mal ist und keine weiteren medizi-
nischen oder chirurgischen Behand-
lungen im Laufe des Lebens erfor-
derlich werden [3]. Da trotz aller
Fortschritte der medikamentoésen,
interventionellen oder chirurgi-
schen Behandlungen bei den Pati-
enten anatomische und funktionel-
le Rest- und Folgezustande beste-

hen, ist die Mehrzahl der EMAH als
chronisch herzkrank einzustufen.
Vielfach entwickeln sich auf dem
Boden eines AHF Komplikationen
oder Folgeerkrankungen wie Herz-
insuffizienz, Herzrhythmusstérun-
gen, infektiése Endokarditis oder
eine pulmonal arterielle Hyperto-
nie bei pulmonalvaskularer Erkran-
kung. Daher bedarf es bei der Gber-
wiegenden Zahl der Betroffenen ei-
ner kontinuierlichen Nachsorge
und Verlaufskontrolle. Betrachtet
man allerdings die Leistungszahlen
der ,,EMAH-Zentren” in Deutsch-
land, so fallt auf, dass nurein kleiner
Anteil der in Deutschland lebenden
EMAH in Betreuung durch eine die-

Turnen, Gewichtheben,

Bobfahren, Kampfsportarten,

Waurfdisziplin

(z.B. Diskuswerfen, Kugel-
stoBen), Sport-Klettern®,
Wasserskilaufen,
Windsurfen*, Segeln*

BogenschieBen, Reiten,
Wasserspringen*, Tauchen?,
Auto- und Motorradrennen

Billiard, Bowling, Kegeln,
Curling, Golf

Niedrig

Intensives Krafttraining,
Skilaufen, Skateboardfahren,
Snowboardfahren, Ringen*

American Football*,
Rugby*, Sprungdisziplin
(z.B. Hoch-, Weit-, Drei-
sprung), Eiskunstlauf*,
kurze Sprints, Wellenreiten®,
Synchronschwimmen*

Moderat

Langstreckenlauf,

Jogging, Radfahren in der
Ebene*, Skilanglauf (klassische
Technik), Badminton, Tennis,
Feldhockey*, FuBball*

Hoch

et tomonas

Tab. 1: Ausgewahlte Sportarten, differenziert nach Belastungsart (zunehmende statische Belastung; zunehmende dynamische
Belastung) (Leitlinie Padiatrische Kardiologie: Sport bei angeborenen Herzerkrankung (http:// www.kinderkardiologie.org)

* = Verletzungsgefahr durch direkten Kérperkontakt

# Verletzungsgefahr bei Synkopen
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Niedriges Risiko? Mittleres Risiko Hohes Risiko Sehr hohes Risiko®

WHO-Risikoklasse |
Zustand nach biologischem Herz-
klappenersatz bei regelrechter
Klappen- und Ventrikelfuktion
Leichte Pulmonalklappenstenose

Asymptomatische Aorten- und
Mitrailklappeninsuffizienz bei
regelrechter Ventrikelfunktion

WHO-Risikoklasse I

WHO-Risikoklasse Il

Zustand nach Reparatur einer ISTA Systemischer rechter Ventrikel

ohne Aneurysma oder Restenose

Univentriktlares Herz (z.B.
Fontan-Hamodynamik) mit regel-
rechter Ventrikelfunktion
Hohergradige Pulmonalklappen-
stenose

(Re-)ISTA
Marfan-Syndrom ohne

(ccTGA, TCA nach Vorhofumkehr)
mit eingeschrankter Funktion
Univentrikulares Herz (z. B.
Fontan-Hamodynamik) mit
eingeschrankter Ventrikelfunktion
Marfan-Syndrom mit Erweiterung
der Aortenwurzel

Sonstige komplexe Herzfehler
Zyanotischer Herzfehler ohne PAH

WHO-Risikoklasse IV
Hochgradige, symptomatische
Aorten- oder Mitralstenose

Aortendilatation (> 50 mm)
bei bikuspidaler Aortenklappe

Eisenmenger-Syndrom

Schwere, native ISTA
Eingeschrankte Ventrikelfunktion

Erweiterung der Aortenwurzel

Reparierte Fallot-Tetralogie

ohne Residuen (z.B. relevante
Pulmonalklappeninsuffizienz) oder
rechtsventrikuldre Dysfunktion
Links-Rechts-Shunt ohne PAH
(z.B.VSD, ASD)

Systemischer rechter Ventrikel
(ccTGA, TGA nach Vorhofumkehr)
mit regelrechter Funktion

2 Erhohtes Morbiditatsrisiko, kein erhohtes Mortalitétsrisiko

b Schwangerschaft kontraindiziert.

bei Herzfehler (NYHA -1V bzw.
linksventrikulare Ejektionsfraktion
<30 %)

ASD Vorhofseptumdefekt; ccTGA kongenital korrigierte Transposition der groBen GefaBe; ISTA Aortenisthmusstenose; NYHA New York Heart Association;
PAH pulmonalarterielle Hypertonie; TGA Transposition der groBen GeféaBe; VSD Ventrikelseptumdefekt; WHO Weltgesundheitsorganisation.

Tab. 2: Schwangerschaftsrisiko angeborener Herzfehler entsprechend der WHO-Klassifikation

ser Institutionen steht und die tUber-
wiegende Anzahl der Betroffenen
nicht in EMAH-zertifizierter Betreu-
ung ist [4].

Neben rein medizinischen Frage-
stellungen besteht spezifischer Be-
ratungsbedarf, insbes. bezuglich
Versicherungswesen und Alters-
sicherung, Behinderung, Bildungs-
formen (Schule, Studium, Beruf),
Berufsfahigkeit, Belastbarkeit, Leis-
tungsfahigkeit oder sportliche
Betatigung, FUhrerscheinerwerb,
Flugtauglichkeit und oftmals auch
bezlglich Schwangerschaft und ge-
netischer Beratung.

Sport

Die Wahl eines geeigneten Freizeit-
sports hat fur Jugendliche und Er-
wachsene einen hohen Stellenwert.
Entscheidend fir die Empfehlun-
gen zur Sporttauglichkeit ist die ge-
naue Kenntnis der Grundkrankheit,
der bisherigen BehandlungsmaB-
nahmen und der aktuellen Befun-

de. Die Ergebnisse allen voran die
transthorakale Echokardiographie
(TTE), erganzt durch klinischer und
apparativer Untersuchungen, Be-
lastungsuntersuchungen (Ergomet-
rie, Ergospirometrie) lassen erken-
nen, ob gesundheitliche Gefahren
von der sportlichen Aktivitat ausge-
hen. Gleichzeitig kann die Leis-
tungsfahigkeit bei verschiedenen
korperlichen Belastungen Uber-
pruft werden, um ein individuelles
Programm aufzustellen, das Scha-
den durch unangemessene Belas-
tungen vermeidet. Eine praxisnahe
Einschatzung der individuellen
sportlichen Belastbarkeit (zu Art
der Belastung: dynamisch vs. sta-
tisch und Intensitat: niedrig bis
hoch) bei AHF-Patienten kann an-
hand von wenigen Schritten erfol-
gen [5]:

Schritt 1: Anamnese und korperli-
che Untersuchung

Schritt 2: Bestimmung von 5 Grund-
parametern

a: Beurteilung der Ventrikelfunkti-
on (TTE)

b: Beurteilung des pulmonalarte-
riellen Drucks (PAP): TTE, ggf.
Rechtsherzkatheteruntersu-
chung

c: Beurteilung der Aorta: TTE, ggf.
CT/MRT

d: Beurteilung von Herzrhythmus-
stérungen: Anamnese, EKG, Hol-
ter

e: Beurteilung der Sattigungswerte

in Ruhe/ unter Belastung: transku-

tane SpO,, Spiroergometrie

Schritt 3: Empfehlung zu der Art der

sportlichen Betatigung (dynamisch

vs. statisch)

Schritt 4: Spiroergometrie

Schritt 5: Empfehlung zu der relati-

ven Intensitat (niedrig bis hoch)

Schritt 6: Verlaufskontrollen

Jede Sportart hat ein spezifisches
Profil mit statischen und/oder dyna-
mischen Belastungen (> Tab. 1, Sei-
te 16). Ein absolutes Sportverbot
auszusprechen, ist fur den Patien-
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ten nicht sehr hilfreich, da die Uber-
gange zu Aktivitaten des taglichen
Lebens, wie z.B. Treppensteigen,
flieBend sind.

FUr die detaillierte Beratung muss
den Besonderheiten der jeweiligen
AHF und den Sport- bzw. Aktivitats-
wilinschen des Patienten Rechnung
getragen werden. Dies betrifft be-
sonders komplexe Patienten mit
Fontan-Zirkulation bei univentriku-
laren Herzen, Patienten mit ho-
hergradigen Einschrankungen der
Funktion des Systemventrikels oder
des subpulmonalen Ventrikels (z.B.
Transposition der groBen GefaBe
nach Vorhofumkehr, congenital
korrigierte Transposition der gro-
Ben GefaBe, Fallot’sche Tetralo-
gie, uam), mit relevanten Residu-
en nach vorausgegangenen Eingrif-
fen, nach Klappenersatz, mit Rhyth-
musstérungen, mit  pulmona-
ler/pulmonalarterieller Hypertonie
(insbes. bei Eisenmenger-Syndrom)
oder mit Aortenbeteiligung im Rah-
men von Systemerkrankungen (z.B.
Marfan-Syndrom,  Ehlers-Danlos-
Syndrom, Noonan-Syndrom, uam).
Aber auch Patienten mit einfachen
Herzfehlern bendtigen die regel-
maBige Ruckversicherung, ob bei
ihnen Sport uneingeschrankt mog-
lich ist. Nur so kann, wie beim Herz-
gesunden, anderen kardiovaskula-
ren Erkrankungen - und vielen an-
deren Erkrankungen, die durch
mangelnde korperliche Aktivitat
gehauft auftreten - vorgebeugt
werden. Detaillierte Empfehlungen
zu Belastbarkeit und Sport finden
sich z.B. in den Leitlinien der Fach-
gesellschaften, auf der Webseite
der Deutschen Herzstiftung oder in
der Spezialliteratur [5, 6, 7, 8, 9].

Beruf

Flr EMAH ist eine erflillende beruf-
liche Tatigkeit fur Selbstverstand-
nis, Lebensqualitat, wirtschaftliche
Selbstandigkeit, Sicherheit und die
damit verbundene bessere Zu-

kunftsperspektive essentiell. Die
Berufswahl bei Jugendlichen und
Erwachsenen mit AHF muss schon
frihzeitig an die aktuelle und mit-
telfristig zu erwartende koérperliche
Belastbarkeit und bestehende Ein-
schrankungen angepasst werden.
Daruber hinaus sind Prognose so-
wie potentielle, in héherem Lebens-
alter vermehrt auftretende Komor-
biditaten soweit wie moglich zu be-
rucksichtigen [10, 11].

Die aktuelle korperliche Leistungs-
fahigkeit von EMAH ist meist sub-
stanziell geringer als die der gesun-
den Allgemeinbevélkerung. Sie
wird dabei von Art und Behand-
lungsstatus des AHF, von Behand-
lungs-Residuen sowie von weiteren
limitierenden Faktoren, wie
einem unzureichender Trainingszu-
stand und einem passiven Lebens-
stil, beeinflusst [12]. Viele Patienten
mit AHF geben beim Ubergang von
der Adoleszenz zum Erwachsenen-
alter Einschrankungen der korperli-
chen Leistungsfahigkeit an. Dabei
fuihlen sich heranwachsende mann-
liche AHF-Patienten starker limitiert
als ihre weiblichen Altersgenossen.
Mit zunehmendem Alter kehrt sich
diese Wahrnehmung jedoch um
und die Zufriedenheit mit der kor-
perlichen Leistungsfahigkeit steigt.

Grund fur die verstarkte Wahrneh-
mung koérperlicher Beeintrachti-
gungen sind die vielen Herausfor-
derungen und Veranderungen im
jungen Erwachsenenalter, Schwie-
rigkeiten bei der Loslésung vom El-
ternhaus, bei der kiinftigen Famili-
enplanung und insbesondere bei
der Berufswahl. In internationalen
Studien haben AHF-Patienten (ins-
besondere mit mittelschweren bis
schweren Herzfehlern) vielfach ge-
genlUber Gesunden eine schlechte-
re Schulbildung, und Berufsaus-
bildung und einen niedrigeren
Beschaftigungsgrad (www.kompe-
tenznetz-ahf.de).
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In Deutschland konnte erfreulicher-
weise bei EMAH trotz kérperlichen
Einschrankungen ein gutes Bil-
dungsniveau gezeigt werden [13]
(www.kompetenznetz-ahf.de). So
war in der LESSIE-Studie der Anteil
der Erwachsenen mithéherer Schul-
bildung groBer alsin der Allgemein-
bevolkerung. Dies betraf alle
Schweregrade der AHF und stand
im Gegensatz zur Beschaftigungssi-
tuation auf dem allgemeinen Ar-
beitsmarkt. In der LESSIE-Studie ga-
ben beidenleichten Herzfehlern et-
wa 14%, bei den mittelschweren
Herzfehlern 27% und bei den
schweren Herzfehlern 61% der Pati-
enten Probleme bei der Berufswahl
an. Die Zahl der Vollzeitbeschaftig-
ten war in dieser Studie geringer als
bei Gesunden, insbesondere, wenn
es sich um schwere Herzfehler han-
delt. Viele Betroffene sind in Teil-
zeitbeschaftigt oder bereitsin Frih-
rente. Als Ursache fur die Unter-
schiede im Beschaftigungsverhalt-
nis werden Mobilitédtsprobleme
und unflexible Arbeitszeiten im Be-
rufsleben angegeben (www.kom-
petenznetz-ahf.de).

Patienten im Arbeitsverhéltnis ge-
ben insbesondere bei Vollzeitbe-
schaftigung eine héhere Zufrieden-
heit, Lebensqualitat und weniger
Beeintrachtigung im Alltag an. Die
Arbeitslosenrate bei AHF-Patienten
ist international gesehen erhoéht,
fur Deutschland liegen allerdings
keine genauen Zahlen vor [14].

Fur die Einschatzung und Graduie-
rung der aktuellen kérperlichen
Leistungsbreite von EMAH hinsicht-
lich Alltagsbelastungen, Sport so-
wie im spateren Berufsleben bedarf
es einer ausfUhrlichen Anamnese,
einer korperlichen Untersuchung,
erganzender apparativer Untersu-
chungen (u.a. Echokardiographie,
Laboruntersuchung, Rhythmusmo-
nitoring, CT/MRT, invasive Diagnos-
tik) und insbesondere einer spiroer-
gometrischen Untersuchung [5, 9].
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chen und ggf. mittels Gutachten
festgelegt werden

Parameter Veranderungen izl LR SR
9 (SSW) (SSW) 1%]

Herzzeitvolumen +10 20 30 30-50

Herzfrequenz 10-14 15-30

Blutvolumen T 6-10 32 36 25-50 SChV_V?ngerSChaftur!d

Plasmavolumen i 6-10 32 40-50 Familienplanung bei

Erythrozytenmasse i 6-10 40 20-40 angeborenen Herzfehlern

ElleS AT v LTS 20 @ In den letzten Jahrzehnten ist die
spater T 3. Trimenon 40 )

Widarstand der l 6-10 20-24 40-50 Zahl der Frauen mit angeborenen

peripheren GefaBe Herzfehlern (AHF), die bei guter Le-

Atemfrequenz T o=19 20 40-50 bensqualitdt schwanger werden

Tab. 3: Physiologische Veranderungen wahrend der Schwangerschaft.

(SSW: Schwangerschaftswoche)

Durch eine ausfihrliche Evaluation
kénnen Patienten herausgefiltert
werden, denen Einschrankungen in
der Berufswahl zu empfehlen sind
und man kann versuchen, pass-
ende Losungsmoglichkeiten aufzu-
zeigen. Unter Kenntnis des Gesamt-
befundes und unter BerUcksichti-
gung wichtiger Zusatzaspekte kon-
nen hierzu individualisierte Emp-
fehlungen zur Berufsfindung bei
AHF ausgesprochen werden.

Bestehen relevante Einschrénkun-
gen, bieten z.B. Selbsthilfegruppen,
ein psychosozialer Dienst oder die
Agentur fur Arbeit vertiefende Be-
ratungen an. Im individuellen Fall
kann ein Schwerbehindertenaus-
weis Erleichterung im Alltag bieten.
Eine spezifische Beratung zur Be-
rufswahl kann schon bereits bei Ju-
gendlichen im Alter von 14 bis 16
Jahren sinnvoll sein. Dabei sollten
existente oder absehbare Ein-
schrankungen besprochen werden,
damit Patienten und Eltern Limita-
tionen fUr das spatere Berufsleben
rechtzeitig kennen und verstehen.
Der Patient kann so auf einen Beruf
hingeleitet werden, der nicht nur
Winschen und Interessen, sondern
auch den tatsachlichen Fahigkeiten
entspricht, ihn zuktnftig korperlich
nicht Gberfordert und die Entwick-
lung seiner Karriere nicht beein-
trachtigt. Auch wenn zum Zeit-
punkt der Berufswahl (noch) keine
wesentlichen Limitationen fir den
Patienten bestehen, so muss den-
noch Uber voraussichtlichen Krank-

heitsverlauf sowie auf notwendig
werdende Folge-Eingriffe hinge-
wiesen werden.

Eine solche Beratung muss aller-
dings durch spezialisierte/zertifi-
zierte EMAH-Arzte in Praxis und Kli-
nik/Zentren erfolgen, die Uber be-
sondere Kenntnisse im Umgang mit
EMAH verfigen und sich auch mit
arbeitsmedizinischen undsozialme-
dizinischen Belangen auskennen.
Durch regelmaBige, meist lebens-
lange Reevaluationen im Rahmen
der Kontrolluntersuchungen im
EMAH-Zentrum oder durch EMAH-
zertifizierte (Kinder-)Kardiologen
kénnen Anderungen der Limitatio-
nen rechtzeitig aufgedeckt und
entsprechende Anpassungen erfol-
gen.

Eine besondere Betrachtung bendé-
tigen bei AHF Sondersituationen
mit symptomatischer Herzinsuffizi-
enz, Synkopen, Herzrhythmussto-
rungen, Schrittmacherabhangig-
keit oder implantierten Defibrilla-
toren (ICD). Dies muss sowohl bei
der Berufswahl aber auch bei der
Evaluation der Fahrtichtigkeit (als
Privatfahrer, aber auch Berufsfah-
rer) berlcksichtigt werden [15, 10].
Hinsichtlich der Fahrtichtigkeit bie-
tet die verfugbare Leitlinie der
Deutschen Gesellschaft fur Kardio-
logie einen allgemeinen Behand-
lungsleitfaden. Die Fahrtauglich-
keit und eventuelle Auflagen muss
mit der FUhrerscheinstelle bespro-

mochten, stetig angestiegen. Die
Einschatzung des potentiellen
Schwangerschaftsrisikos gestaltet
sich in dieser Patientengruppe
schwierig, da das Spektrum der
Herzfehler sehr breit ist und die in-
dividuelle Situation ausschlagge-
bend ist. Aus diesem Grunde sind
spezielle Kenntnisse der beraten-
den Arzte beziglich der spezifi-
schen Problemen des AHF, der statt-
gehabten Behandlung und deren
typische Residuen erforderlich [1,
16]. Das Schwangerschaftsrisiko
einzelner AHF kann entsprechend
der WHO-Klassifikation einer von
vier Risikoklassen zugeordnet wer-
den (> Tab. 2).

Optimal ist es, eine Beratung schon
vor der Schwangerschaft durchzu-
fuhren. Das Thema ,Familienpla-
nung” sollte daher fester Bestand-
teil der ambulanten Untersuchung
sein und schon bei jungen Patien-
tinnen mit entsprechender Reife
angesprochen werden. Diese Bera-
tung beinhaltet die Einschatzung
des mutterlichen Risikos, aber auch
Informationen Uber das kindliche
Risiko sowie ggf. eine genetische
Beratung bei Frauen mit erh6htem
Wiederholungsrisiko (z.B. Marfan
Syndrom, Turner Syndrom, bikuspi-
de Aortenklappe, familidare Form
hypertropher Kardiomyopathien
Uusw.).

Folgende Punkte bilden die Grund-
lage einer kompetenten Beratung:

— Welcher angeborene Herzfehler
liegt vor?
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Angeborener Herzfehler

Vorhofseptumdefekt vom
Sekundumtyp

Ventrikelseptumdefekt

Persistierendes Ductus arteriosus

Aortenklappenstenose

Aortenisthmusstenose

Zyanotischer Herzfehler ohne
pulmonale Hypertonie (z.B. TOF)

Eisenmenger-Reaktion

Transposition der groBen GefaBe

Nativ

Typische Gefahren

Volumenbelastung des rechten
Herzens durch Zunahme des LRS bei
Absinken des Rs, Rechtsherzversa-
gen, HRST, paradoxe Embolien
GroBere Defekte:

Herzinsuffizienz, paradoxe Embolien,
bei RR-Abfall und bei PH Shuntum-
kehr mit RLS, HRST

Kleiner Defekt ohne PH:

keine Probleme

Herzinsuffizienz, Shuntumkehr bei
Widerstandserhohung im kleinen
Kreislauf

bei kleinem PDA keine Gefahrdung

Herzinsuffizienz, Synkope,
plotzlicher Herztod, HRST,
Endokarditis

Kindliche Probleme:
Spontanaborte oder
Mangelgeburten

Herzinsuffizienz, Aortendissektion,
Aortenruptur, Ruptur zerebraler
Aneurysmen, Endokarditis

kindliche Letalitat bei herab-
gesetztem uterinem Blutfluss

Zunahme des RLS, Blutungen,
Endokarditis, HRST,

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

Kindliche Probleme: Spontanaborte,
Frihgeburtlichkeit, Mangelgeburt
Haufige mutterliche Todesursachen:
Hypovolamie, therapierefraktarer
Schock bei Blutungen wahrend oder
nach der Entbindung, Ruptur der
Pulmonalarterien, Hirnabszesse

Vorhofumkehroperation (nach Mustard oder Senning)

Arterielle Switch Operation

Komplexe Herzfehler mit univentrikularer Zirkulation:
Fontan-Operation oder deren Modifikationen

Nach Therapie
HRST, Rest-Shunts, Beeintrachtigun-
gen der Ventrikelfunktion

Normalerweise keine Schwierig-
keiten, wenn postoperativ keine PH
besteht und VSD verschlossen ist,
HRST

Kein Risiko nach komplettem
Verschluss

Endokarditis, Thrombembolien nach
Klappenersatz

Aneurysmabildungen im Bereich der
ehemaligen CoA oder in der Aorta
ascendens

Bes. bei persistierender arterieller Hy-
pertonie: Aortendissektion, Aorten-
ruptur, Ruptur eines Aneurysmas

im OP-/Interventionsbereich, Ruptur
zerebraler Aneurysmata

Bei Normotonie: geringes Risiko
Geringer, wenn systolischer
RV-Druck < 50 % des Druckes,.

Bei bedeutsamen postoperativen
Residuen (Rest-VSD, rechts-
ventrikulare AusfluBbahnob-
struktion, Pl) besteht Gefahr der
Rechtsherzinsuffizienz, HRST

Risiko und Empfehlungen

Native, unkomplizierte Formen
i.d.R. unproblematisch,

GroBe Gefahrdung nach der

12. SSW

Verlauf abhéngig von DefektgroBe
sowie den pulmonalen Druck-
und Widerstandsverhaltnissen,
GroBte Gefahrdung nach der

12. SSW

Bei geringem Shunt, leicht erhohtem
Pulmonalisdruck und normaler
Ventrikelfunktion kaum Probleme

GroBte Gefahrdung nach der

12. SSW

Bei KOF > 1.0 cm? wird SS meist
toleriert,

Bei KOF < 1.0 cm? von SS abraten
bis zur BVP bzw. Operation

GroBte Gefahrdung in der Spat-SS,
wahrend Entbindung und im
Puerperium

GroBte Gefahrdung nach der

12. SSW

Mutterliche Todesfalle evtl.
schon vor der Entbindung im
3. Trimenon

GroBte Gefahrdung in Spat-SS,
Entbindung, Puerperium u.a. durch
zunehmende HRST

Ein plotzlicher Abfall des Rs kann

bei unoperiertem Vitium tber den
vermehrten RLS zum Tod der Mutter
fuhren!

Kontraindikation fur eine SS wegen
hoher mutterlicher und kindlicher
Letalitat

Die meisten Todesfalle ereignen sich
wahrend oder in der 1. Woche nach
der Entbindung!

Gefahr postpartal durch hormo-
nell-vermittelten Anstieg des Rp
bzw. Abfall des Rs

Friihzeitig SS-Abbruch zu empfehlen,
allerdings ebenfalls mit Risiko

Eingeschrankte Funktion des morphologisch rechten Systemventrikels,
Erhohtes Risiko fur HRST, Obstruktion im Vorhof-Baffle-Bereich

Bisher kaum Daten
Ektasie der Neo-Aorta
Koronarstenosen?

Wenig Moglichkeiten, das Herzzeitvolumen zu steigern, Flussigkeitsreten-
tion, hoher Venendruck, HRST, thromboembolische Komplikationen
kindliche Probleme: Aborte, Friihgeburtlichkeit, Mangelgeburten

KOF Klappenoffnungsflache, SS Schwangerschaft, SSW Schwangerschaftswoche, HRST Herzrhythmusstérungen, p Driicke in mmHg, PH pulmonale
Hypertonie, Rs Systemwiderstand, R, LungengefaBwiderstand, RR Blutdruck, LRS/RLS Links-rechts-/Rechts-links-Shunt, VSD Ventrikelseptumdefekt,

PI Pulmonalklappeninsuffizienz, BVP Ballonvalvuloplastie

Tab. 4: Schwangerschaftsverlauf bei ausgewahlten angeborenen Herzfehlern
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— Ist der AHF nativ oder bereits vor-
behandelt, wenn ja: wie?

— Welche Rest- oder Folgezustande
bestehen aktuell?

— Wie sieht die aktuelle gesund-
heitliche Situation aus (Belast-
barkeit, Herzrhythmusstorun-
gen)?

— Welche Medikation besteht?

— Gabesinvorausgegangen
Schwangerschaften bereits Kom-
plikationen?

Essentiell fur das Verstandnis

schwangerschaftsassoziierter Kom-

plikationen bei Frauen mit AHF
ist die Kenntnis der physiologi-
schen, schwangerschaftsbedingten

Umstellungsreaktionen und deren

Auspragung in den verschiedenen

Schwangerschaftsstadien (> Tab. 3,

Seite 17). Die Umstellungsreaktio-

nen des Koérpers, die insbesonde-

re Herzzeitvolumen, Herzfrequenz,

Blutvolumen, Blutdruck, periphe-

ren und pulmonalen GefaBwider-

stand und Atmung betreffen, be-
ginnen kurze Zeit nach der Konzep-
tion und nehmen im Laufe der

Schwangerschaft zu. Konfigurati-

onsanderungen der Thoraxform,

Zwerchfellhochstand mit fortschrei-

tender Schwangerschaft und damit

verbundene Anderungen der Lun-
genfunktionsparameter beeinflus-
sen ebenfalls die Hdmodynamik.

Besonders ausgepragt sind die Ver-
anderungen unter der Geburt. Mit
Einsetzen der Wehen kommt es zur
Freisetzung von Blut in die GefaB-
peripherie und damit zu einer Erhé-
hung desHerzzeitvolumens. Ein An-
stieg des Blutdrucks sowie der Herz-
frequenz fuhren zu einem erhéh-
ten Sauerstoffverbrauch [17]. Durch
Uteruskontraktionen wahrend und
nach der Entbindung sowie durch
Dekompression der unteren Hohl-
vene wird dem GefaBsystem inner-
halb kurzer Zeit ein erhebliches
Blutvolumen zugefiihrt, was zu ei-
ner Steigerung des Herzzeitvolu-
mens fuhrt. Diese Veranderungen

spielen in der Uberwachung der Pa-
tienten um die Geburt sowie nach
der Geburt eine entscheidende Rol-
le. Erst nach mehreren Wochen
bzw. Monaten sind die vor der
Schwangerschaft bestehenden Aus-
gangsparameter wieder erreicht.
Die beschriebenen Umstellungs-
reaktionen werden von herzgesun-
den Frauen wahrend einer Schwan-
gerschaft in der Regel problemlos
toleriert, wahrend Frauen mit AHF
erhebliche Beeintrachtigungen er-
fahren kénnen. Diese kénnen sich
ebenfalls auf das Kind auswirken.
Aborte, Wachstumsprobleme und/
oder Friihgeburtlichkeit sind haufig
resultierende Probleme. Alle be-
schriebenen schwangerschafts-asso-
ziierten, physiologischen Umstel-
lungsreaktionen beeinflussen die
Untersuchungsbefunde. Hier gilt es,
Symptome einer bereits vorhande-
nen organischen Verdanderung von
schwangerschaftsbedingten Veran-
derungen abzugrenzen. Haufig ge-
duBerte Beschwerden wie Mudig-
keit, Leistungsabnahme, Luftnot,
Schwindel oder Palpitationen, wer-
den auch bei herzgesunden Frauen
in der Schwangerschaft beschrieben,
und sind u.U. schwierig gegenuber
Beschwerden abzugrenzen, die im
direkten Zusammenhang mit der
Herzerkrankung stehen.

Schwangerschaftsverlauf
bei speziellen AHF

Die Art des AHF, sein Auspragungs-
grad, assoziierte Anomalien (kom-
plexe AHF beinhalten i.d.R. mehre-
re AHF gleichzeitig), der Behand-
lungsstatus sowie typische Rest-
und Folgezustande bestimmen den
individuellen Verlauf einer Schwan-
gerschaft. » Tabelle 4 liefert einen
detaillierteren Einblick in einzelne
AHF und deren typische Verlaufe in
der Schwangerschaft (4-11, 14) [18,
19, 20, 21, 22, 23, 24, 25, 26]. Beson-
dere Berucksichtigung findet dabei,
ob essich um einen nativen oder be-
reits therapierten AHF handelt.
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Insgesamt ist die Datenlage fur AHF
in der Schwangerschaft gering und
basiert nur auf wenigen prospekti-
ven Studien als Grundlage einer evi-
denzbasierten Beratung bilden [19,
27]. Bei komplexen Herzfehlern
existieren meist nur Kasuistiken
oder sehrkleine Fallzahlen. Eine ge-
wisse Risikoabschatzungen fur kar-
diale Komplikationen wahrend der
Schwangerschaft gelingt anhand
des Vorhandenseins spezifischer
Pradiktoren (wie z.B. Herzrhyth-
musstérungen in der Anamnese,
Vorhandensein einer Kunstklappe,
zyanotischer Herzfehler, hoéhere
Funktionsklasse vor der Schwanger-
schaft) [26].

Obwohl die Erfahrungen der letz-
ten Jahre gezeigt haben, dass die
Uberwiegende Anzahl der Patien-
tinnen mit AHF eine Schwanger-
schafttolerieren, gibtes einige Kon-
stellationen, bei denen von einer
Schwangerschaft abgeraten wer-
den sollte [21]. Hierzu zahlen ei-
ne fortgeschrittene Herzinsuffizi-
enz bei hochgradiger Funktionssto-
rung der Ventrikel, eine héhergra-
dige pulmonale Hypertonie (insbe-
sondere bei fixiert erhohtem Lun-
gengefaBwiderstand im Sinne ein-
es Eisenmenger-Syndroms), schwe-
re Obstruktionen der Herzklappen
oder im Aortenisthmusbereich, so-
wie die deutliche Aortenwurzelek-
tasie bei Bindegewebssyndromen
(z.B. Marfan-Syndrom, Loeys-Dietz-
Syndrom, Ehlers-Danlos-Syndrom,
u.a). Die Betroffenen bedurfen un-
bedingt vor einer Schwangerschaft
einer adaquaten Therapie.

Allgemeine praktische Hinweise bei
der Betreuung schwangerer Frauen
mit AHF:

e Sehr anstrengende korperliche
Belastung und aber auch Inaktivi-
tat vermeiden

¢ Schlafen/Ruhen in Links-Seitenla-
ge zur Vermeidung des Vena-ca-
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va-Kompressionssyndroms

e Anamie vermeiden (Cave: Herz-
frequenzanstieg kann Hamody-
namik verschlechtern!)

e EntbindunginKlinik, die entspre-
chend erfahrene geburtshilfli-
che, kardiologische und neona-
tologische Abteilungen vorhalt
(u. U. Entbindung in Klinik, wel-
ches Uber kardiochirurgische
Moglichkeiten verfugt!)

o Effektive Schmerztherapie bei
Entbindung

e Bei kontinuierlicher rucken-
marksnaher Anasthesie Gefahr
einer peripheren Vasodilatation
mit konsekutivem Blutdruckab-
fall beachten (insbesondere bei
Linksherzobstruktionen oder
Shunt-Vitien)

e Entbindungsmodus festlegen:
Berlcksichtigung geburtshilfli-
cher Aspekte, die gerade zum En-
de der Schwangerschaft eine er-
hebliche Rolle spielen. Eine Sectio
caesarea ist kardial nicht scho-
nender als eine vaginale Entbin-
dung (cave: héherer Blutverlust,
Narkose notwendig, héhere Ra-
te thrombembolischer Komplika-
tionen). Primare Sectio caesarea
bei Hoch-Risiko-Patientinnen er-
wagen (z.B. schwere Herzinsuffi-
zienz, Marfan-Syndrom und wei-
te Aortenwurzel, hochgradige
Stenosen an Klappen oder im
Aortenisthmusbereich).

Eine abschlieBende Aussage, ob
Frauen mit AHF eine Schwanger-
schaft bewaltigen kénnen, hangt
vom individuellen Zustand der Pati-
entin ab. Dabei gilt, je besser
der prakonzeptionelle Ausgangs-
zustand der Patientin mit AHF ist,
desto besser wird die Schwanger-
schaft toleriert. Es ist wichtig, schon
im Vorfeld einer geplanten Schwan-
gerschaft Uber das Thema , Famili-
enplanung und Leben mit einer Fa-
milie” zu sprechen. Dies beinhaltet
Gesprache dartUber, ob die ,Ver-
pflichtung Kind” von der Mutter

Summary

Individually adapted physical
activity, career development
and employment of patients
with congenital heart disease
(CHD) are accompanied by an
improved physical and mental
condition. Recommendations
regarding physical activity in
adults with congenital heart
disease (ACHD) have to be in-
dividualized, based on the un-
derlying CHD, possibly occur-
red treatment (cardiac sur-
gery, interventions) und pos-
sible residua. Thereby, pati-
ents can be motivated to per-
form physical exercise, which
has the potential to improve
their well-being as well as
functional parameters. Effort
should be taken to detect limi-
tations and to judge the likely
development of the patients
exercise capacity over the next
decades. In line, specially trai-
ned ACHD-experts can advise
towards career development
and employment. In the past,
the number of women with
CHD wishing to become preg-
nant has increased due to an
improvement of the overall
condition. General recom-
mendations towards potential
pregnancy risks are difficult
due to the widespread spect-
rum and heterogeneity of
CHD and the dependence on
individual factors.

Keywords:

adult congenital heart disea-
se, physical activity, career
choice, employment, family
planning, pregnany

bzw. der Familie nach einer
Schwangerschaft getragen und mit
einer guten Lebensqualitat gelebt

werden kann.

Zusammenfassung

Individuell angepasste korperli-
che Aktivitdt und Berufsaus-
Ubung gehen bei Patienten
mit angeborenen Herzfehlern
(AHF) mit einer Verbesserung
der physischen und psychischen
Verfassung einher. Die kérperli-
che Belastbarkeit bei Erwachse-
nen mit angeborenen Herzfeh-
lern (EMAH) muss individuell in
Abhangigkeit vom zugrunde
liegenden Herzfehler, der even-
tuell erfolgten Behandlung
(Operation/Intervention) und
maoglicher Restbefunde abge-
schatzt werden. Dadurch kon-
nen die Patienten zu sportlicher
Betdtigung motiviert werden,
und erfahren so zumindest teil-
weise eine positive Beeinflus-
sung des Wohlbefindens und
funktioneller Parameter. Zu-
dem sollte versucht werden Li-
mitationen aufzudecken und
die Entwicklung der Leistungs-
fahigkeit Uber die nachsten
Jahrzehnte einzuschatzen.
Nach entsprechender Untersu-
chung und Beratung durch spe-
zialisierte EMAH-Arzte kann
versucht werden, die fur den
Patienten so wichtige Berufs-
wahl in die richtigen Wege zu
leiten. In den letzten Jahrzehn-
ten ist die Zahl der Frauen mit
AHF, die bei guter Lebensquali-
tat schwanger werden moch-
ten, stetig angestiegen. Allge-
meingultige Aussagen Uber die
Einschatzung des potentiellen
Schwangerschaftsrisikos gestal-
ten sich in dieser Patienten-
gruppe schwierig, da das Spek-
trum der Herzfehler sehr breit
ist und die jeweils individuelle
Situation ausschlaggebend ist.
Schliisselworter: EMAH, kor-
perliche Belastbarkeit, Berufs-
wahl, Beruf, Familienplanung,
Schwangerschaft
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Eine unabdingbar wichtige Voraus-
setzung fur das Gelingen einer gu-
ten Betreuung in der Schwanger-
schaft stellt die Kooperation zwi-
schen Geburtshelfern und Kardiolo-
gen dar, die Erfahrungen in der Be-
treuung von Erwachsenen mit an-
geborenen Herzfehlern aufweisen.
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