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1 Geltungsbereich: von der Fetalzeit bis zum Erwachsenenalter
Diese Leitlinie bezieht sich ausschlief3lich auf balanzierte AV-Septumdefekte mit

biventrikularen Korrekturmdglichkeiten.

2 Definition - Klassifikation — Basisinformation
Der AVSD entsteht durch eine Fehlentwicklung des Vorhof- und Ventrikelseptums

sowie der AV-Klappenebene [1].

Allen Formen des AVSD gemeinsam sind folgende Merkmale (s. Abbildung 1):
o defizitdre Ausbildung des atrioventrikularen Septums (ASD I, Inlet-VSD)
e Fehlanlage der AV-Klappen mit
- Position der beiden AV-Klappenanteile auf einer Ebene in Hohe des
Septumfirstes,
- einem auf das Ventrikelseptum gerichteten ,Cleft* der linksseitigen AV- Klappe
und

- einer unterschiedlich ausgepragten Insuffizienz der AV-Klappenanteile,
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o ferner ein elongierter linksventrikularen Ausflusstrakt, bedingt durch die
Verlagerung der Aortenklappe nach anterior und kranial sowie die Anheftung des
anterioren (superioren) Briickensegels am Septumfirst (angiographische

»,gooseneck“-Deformation).

Grundsatzlich wird zwischen einem partiellen (inkompletten) AVSD und einem
kompletten AVSD unterschieden. Dartber hinaus existieren mehrere
Ubergangsformen, von denen die intermediare die haufigste ist.

Der partielle AVSD (pAVSD) ist charakterisiert durch

¢ einen Vorhofseptumdefekt vom Primum-Typ,

e zwei getrennte Klappen in zwei gesonderten Klappenringen und

e einen auf das Ventrikelseptum gerichteten ,Cleft* der Mitralklappe mit variabler
Klappeninsuffizienz.

Bei einer relativ seltenen Variante des partiellen AVSD ist das Vorhofseptum

komplett geschlossen; es liegt ein meist relativ kleiner Inlet-VSD vor.

Komponenten des kompletten AVSD (cAVSD) sind:

e Septum primum-Defekt in Kontinuitat mit

¢ einem Inlet-Ventrikelseptumdefekt

e einem gemeinsamen AV-Klappenring mit einer gemeinsamen AV-Klappe, die aus
einem anterioren und posterioren Briickensegel besteht mit insgesamt 5
unterschiedlich groRen Klappenanteilen. Nach Rastelli werden die Typen A, B und
C anhand der Anatomie des anterioren Brickensegels der AV-Klappen
differenziert (siehe Abb.1). Bei Typ A ist das vordere Briickensegel auf Niveau mit
dem Ventrikelseptum in zwei Anteile geteilt. Typ B ist durch eine unproportionierte
Teilung des Briickensegels mit atypischer Aufhangung des "linken" vorderen
Bruckensegelanteils im rechten Ventrikel (Straddeling) gekennzeichnet. Bei Typ C
ist das vordere Bruckensegel ungeteilt.

e einer Insuffizienz der AV-Klappen, die links haufiger und ausgepragter ist als

rechts.

Abb.1: Spektrum der atrioventrikuloseptalen Defekte
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(links: Septumdefekte, rechts: AV-Klappenebene mit Rastelli Klassifikation des
kompletten AVSD)

- -
«H

Rastelli Typ

Abﬂmﬁgen: B & 5 L posteriores, anterbores, septales, laterales Klappensegel; A8, PE:
anteriores, posteriores Brlckensegel.

Der intermediére AVSD ist die haufigste der insgesamt seltenen Ubergangsformen
zwischen partiellem und komplettem AVSD. Er ist durch zwei getrennte AV-Klappen

in Kombination mit einem ASD | und einem kleinen, drucktrennenden Inlet-VSD

charakterisiert [2].
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Kernaussage Leitlinie AVSD v
Einteilung der AV-Septumdefekte DG""PK
Partieller AVSD (pAVSD)

. Vorhofseptumdefekt vom Primum-Typ,

. zwei getrennte Klappen in zwei getrennten Klappenringen und

. ein auf das Ventrikelseptum gerichteter ,Cleft” der Mitralklappe
mit variabler Klappeninsuffizienz.

Kompletter AVSD (cAVSD)

. Septum primum-Defekt in Kontinuitat mit

. einem Inlet-Ventrikelseptumdefekt ,

. gemeinsamer AV-Klappenring mit einer gemeinsamen AV-Klappe

. Insuffizienz der AV-Klappen, die links haufiger und ausgepragter ist.

Intermedidrer AVSD
Ubergangsform zwischen partiellem und komplettem AVSD:

. Zwei getrennte AV-Klappen
. ASD | und
. kleiner, drucktrennender Inlet-VSD

3 Epidemiologie (Pravalenz, assoziierte Lasionen, Syndrome)

Der relative Anteil des AVSD an allen Herzfehlern liegt bei 3-5% (PAN-Studie: 2.98%
bei Diagnosestellung im ersten Lebensjahr) [3].

Pravalenzen der einzelnen AVSD-Formen (Prozentangaben, bezogen auf die Anzahl
aller AVSD [3]):

partieller AVSD: 9.1%,

intermediarer AVSD: 8%.

kompletter AVSD 77.5%.

Weitere 5.4% betreffen den sog. imbalanzierten AVSD (Imbalanz mit Hypoplasie

eines Ventrikels ohne biventrikulare Korrekturmaoglichkeit).

Assoziierte kardiovaskulare Fehlbildungen des AVSD sind:
¢ Vorhofseptumdefekt vom Sekundumtyp (ca. 20%), seltener ein ,common atrium®,
e persistierender Ductus arteriosus (ca.10%),

e zusatzliche muskuléare Ventrikelseptumdefekte,
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¢ konotrunkale Anomalien (Fallot-Malformation des RV-Ausflusstraktes, double
outlet right ventricle, Pulmonalatresie mit VSD)

¢ linksventrikulare Ausflusstraktstenosen, die durch Fehlanheften von
(akzessorischen) Chordae der linksseitigen AV-Klappe am Septum oder eine
subaortale fibromuskulare Membran bedingt sind.

e zusatzliche Fehlbildung der linksseitigen AV-Klappe mit "double orifice” oder
singularem Papillarmuskel

¢ Imbalance der Ventrikel (ca. 10%) mit Ventrikelseptumshift zu Ungunsten eines
Ventrikels (Ventrikelhypoplasie) und/oder tberproportionaler Zuordnung der
gemeinsamen
AV-Klappenoffnung zu Gunsten des jeweils anderen Ventrikels: Dominanz des
rechten oder
- seltener - des linken Ventrikels,

¢ Aortenisthmusstenose (insbesondere bei hypoplastischem LV)

¢ links persistierende obere Hohlvene (LSVC) mit Mindung in den Koronarsinus,

¢ Kombination mit komplexen Vitien (vor allem Heterotaxie-Syndromen).

Genetik

Genetische Assoziationen liegen beim cAVSD in mehr als 60% vor; am weitaus
haufigsten besteht eine Trisomie 21. Umgekehrt haben Patienten mit Morbus Down
in etwa 40-50% eine kardiale Fehlbildung, wovon der AVSD am haufigsten ist [3].
Das Wiederholungsrisiko fur den cAVSD wird mit 3-4% beziffert. Ein autosomal-
dominanter Erbgang mit unterschiedlicher Penetranz ist beschrieben, jedoch sehr
selten (u.a. Gen p93 auf Chromosom 1 p und Gen CRELD1 auf Chromosom 3 p) [3a,
3b].

4 Pathophysiologie, Himodynamik

Der partielle AVSD weist einen Links-Rechts-Shunt auf Vorhofebene mit

entsprechender Rechtsvolumenbelastung auf. Der Druck im Pulmonalkreislauf ist im
Kindesalter nur bei groRen Defekten erhdht. Es kann eine Insuffizienz der AV-

Klappen bestehen, die Uberwiegend die linke AV-Klappe betrifft.
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Beim kompletten AVSD besteht die HAmodynamik eines grof3en, nicht restriktiven

VSD mit Uberwiegendem Links-Rechts-Shunt, Druckangleich in beiden Kreislaufen,
biventrikularer Volumenbelastung und Lungentberflutung. Typisch fir den AVSD ist
auch ein ,Shunt” vom linken Ventrikel in den rechten Vorhof. Eine pulmonale
Widerstandserh6hung entwickelt sich relativ rasch im Verlauf des 2.
Lebenshalbjahres. Diese Situation kann durch Vorliegen eines PDA oder einer
ausgepragten Insuffizienz der linken AV-Klappe aggraviert werden. Eine Zyanose
besteht bei ausgepragter rechtsventrikularer Ausflusstraktobstruktion, erhéhtem
pulmonalarteriellen Widerstand oder in Kombination mit einer Hypoventilation (z.B.

bei Trisomie 21).

5 Korperliche Befunde, Leitsymptome

Partieller AVSD: die Kinder mit sind — abhangig von der Grol3e des

Vorhofseptumdefektes und der AV-Klappeninsuffizienz — meist wenig
symptomatisch.
Kompletter AVSD: Sauglinge weisen in der Regel bereits in den ersten

Lebensmonaten Herzinsuffizienzzeichen mit Tachypnoe, Hepatomegalie,
Trinkschwéche und Gedeihstdrung auf. Mit zunehmender pulmonalarterieller
Widerstandserh6hung bessern sich diese Symptome, es kann sich eine leichte
Zyanose entwickeln.

Auskultatorisch besteht ein Systolikum tGber dem 2.-4. ICR links parasternal, bei
ausgepragter linksseitiger AV-Klappeninsuffizienz auch tber der Herzspitze. Der

2. HT ist konstant gespalten und der pulmonale Anteil bei pulmonaler Hypertonie
betont.

Kinder mit zusétzlicher rechtsventrikuléarer Ausflusstraktobstruktion fallen durch eine
mehr oder minder ausgepréagte Zyanose auf. Die Zyanose bei Patienten mit Trisomie
21 ist haufig auch durch eine Hypoventilation (Obstruktion der oberen Atemwege,

muskuléare Hypotonie, alveolare Hypoventilation) bedingt.

6 Diagnostik

6.1 Zielsetzung
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Darstellung von Anatomie und Funktion der Septumdefekte sowie der AV-Klappen

incl. der hAmodynamischen Auswirkungen, insbesondere der pulmonalarteriellen

Druck- und Widerstandsverhaltnisse, zur Planung des therapeutischen Vorgehens;

ggf. Ausschluss von weiteren kardialen Anomalien.

6.2 Apparative Diagnostik

Pulsoximetrie, EKG, Echokardiogramm, Réntgen-Thoraxaufnahme, ggf.

Herzkatheteruntersuchung (Indikationen:s.u.).

EKG

Typisch ist ein Uberdrehter Lagetyp mit superiorer Ausrichtung der frontalen Achse

Uberwiegend zwischen -30 und -90°. Je nach Shuntsituation findet sich eine

Vorhofbelastung. In den Brustwand-ableitungen besteht ein inkompletter

Rechtsschenkelblock mit Rechts- oder Doppelhypertrophie-zeichen. Ferner kann

eine AV-Leitungsverzdgerung in Sinne eines AV-Block I° vorliegen.

Echokardiogramm

Die Diagnose wird echokardiographisch gestellit.

Im Einzelnen sind folgende Befunde darzustellen:

der AV-Septumdefekt mit ASD- und VSD-Anteil; ASD Il, PDA; Shuntverhéltnisse

AV-Klappenbefund:

- gemeinsame oder getrennte Klappenanteile, Klappenmorphologie

- ,Cleft* der linkseitigen AV-Klappe, Klappeninsuffizienzen,

- Ansatz von anomalen Chordae am Septumfirst und im LVOT; Kreuzen von
Sehnenfaden, Uberreiten eines AV-Klappenanteils,

- Abschatzung des systolischen rechtsventrikularen Drucks Uber die rechtsseitige
AV-Klappeninsuffizienz (cave bei LV-RA-Shunt!) sowie des diastolischen
Drucks im kleinen Kreislauf Giber die Pulmonalinsuffizienz,

GroRRe der Ventrikel (und anteiligen AV-Klappendurchmesser) —

Ventrikelimbalance?

Obstruktion im rechts- oder linksventrikularen Ausflusstrakt, Aortenisthmusregion.

Die 3D-Echokardiographie ist besonders zur Darstellung der AV-Klappen-Situation

geeignet [4, 5]
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Rontgen-Thoraxaufnahme

Ein Rontgenbild ist fur die Diagnosestellung nicht erforderlich. Es sollte jedoch
praoperativ und zur Abklarung von pulmonalen Befunden durchgefuhrt werden, da -
vor allem bei T21-Patienten — haufig Atelektasen, tberwiegend im Bereich der

Oberfelder, bestehen.

Herzkatheteruntersuchung
Besteht der Verdacht auf eine ausgepragte pulmonale Widerstandserhéhung, muss
- vor allem jenseits des 6. Lebensmonats - eine Testung der pulmonalvaskularen
Reagibilitéat zur Abschatzung des Operationsrisikos bzw. der Operabilitat
vorgenommen werden.
Es wird davon ausgegangen, dass

- bei einem Rp < 6 WE x m? eine Operabilitat vorliegt,

- bei einem Rp von 6 - 8 WE x m? eine Operation erfolgen kann, wenn in der

Vasoreagibilitdtstestung ein Rp unter 6 WE x m* resultiert.

- bei einem Rp > 8 WE x m? eine Operabilitat nicht mehr gegeben ist.

Einzelheiten zur Durchflihrung des akuten Vasoreagibilitatstests s.unter [9].

Zu beachten ist, dass Patienten mit Trisomie 21 in besonderem Mal3 zu einer
pulmonalen Hypertonie neigen, die sich auch nach der Korrekturoperation im friilhen
Sauglingsalter nicht immer komplett zuriickbildet.

Ferner ist zu berlcksichtigten, dass bei einem AVSD mit ausgepragter Insuffizienz der
linksseitigen AV-Klappe ein postkapillar erhéhter pulmonaler Widerstand vorliegen

kann.

Abb. 2: Algorhythmus fiir den Verschluss von Shuntvitien, inkl. Indikation zur akuten
Vasoreagibilitatstestung (AVT) nach [7, 8, 9].
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Kinder mit Shuntvitium

L

7

(z.B. ASDNVSDIAVSDIPDA)

reiner Links-Rechts-Shunt,
QpQs = 1,501, 50, > 85%

—>( Alter,

Beachte:
Grofie und Art der Lesion,
Assoziierte Syndrome

PAH-Management

Erweitertes PAH-Management;
Bei initial sehr hohem PVRI

| Defekt verschiiefbar | Herzkatheter
wlv h J HL
PVRI < 6 WU x m?2 Grauzone: PVRI = B WU x m?
und PVR/SVR < 0.3 PVRI 6 - 8 WU x m? PVRISVR = 0.5
~|r PVRISVR 0.3-0.5
[ AT optonm
AT
L 2
Verschluss [ Standard Verschluss (ev. mit Fenestration)

Spezifische PAH Therapie
A |

&
-

L

Abfall des PVRI auf < 6 WU x m® und PVRIJSVRI auf < 0,3

Ev. Fenestration!

ev. spezifische PAH Therapie Ermeuter Hankathetar
* Positiver AVT vor Verschluss z.B. INO und Sauerstoffgabe: Risikoreicher Verschluss Kein Verschluss

Legende: AVT = Testung der akuten pulmonalvaskularen Gefal3reagibilitat; PAH =

pulmonalarterielle Hypertension; PVRI

=Korperoberflachenindizierter indizierter

pulmonalarterieller GefaRwiderstand; PVR/SVR = Verhaltnis des pulmonalen zum

systemischen Perfusionswiderstands.

Risikopatienten (z.B. grenzwertige Operabilitat bei erhéhtem pulmonalen Widerstand,

Trisomie 21 mit pulmonalen Problemen) bedurfen pré- und postoperativ der

Therapie mit pulmonalen Nachlastsenkern und/oder der Beatmung inkl. Relaxation.

Eine Azidose muss postoperativ vermieden werden.

Auf Grund heute verbesserten préa- und postoperativen medikamenttsen

Therapiemoglichkeiten eines pulmonalen Hypertonus kdnnen dariber hinaus

Individualentscheidungen hinsichtlich der Operabilitat getroffen werden.

Fetale Diagnostik
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Eine frihe Ultraschalluntersuchung im 1. Trimenon tragt heute maf3geblich dazu bei,
Feten mit Trisomie 21 durch Marker wie z.B. eine verdickte Nackenfalte oder eine
aberrante rechte Art. subclavia zu identifizieren [10,11] und durch eine
(transvaginale) Echokardiografie auch den AVSD zu erkennen. Die diagnostische
Treffsicherheit bzgl. kardialer Begleitanomalien wird erst zu einem spéateren Zeitpunkt
in der Schwangerschatft erreicht, was im Rahmen der Beratung betont werden sollte.
Insbesondere Isomerie-Fehlbildungen mit AV-Block oder ein imbalanzierter AVSD,
z.B. mit Linksherzhypoplasie, kdnnen sich erst im spateren Schwangerschaftsverlauf

zeigen und mussen nicht bei der frihen Erstuntersuchung erkennbar sein, weshalb

Kontrolluntersuchungen indiziert sind.

Kernaussage Leitlinie AVSD ‘v'
Pranatale Diagnostik DGPK
. US-Untersuchung im 1. Trimenon:

- Erkennung von Markern, die auf eine T 21 hinweisen
(z.B. verdickte Nackenfalte)
- Darstellung des AVSD, soweit moglich

. Hohere Treffsicherheit hinsichtlich kardialer
Begleitfehlbildungen erst im weiteren
Schwangerschaftsverlauf gegeben

6.3 Differentialdiagnosen
Durch klinische und apparative Diagnostik sind folgende Differentialdiagnosen

auszuschlief3en:

— andere Vorhof- oder Ventrikelseptumdefekte

— komplexe Vitien mit assoziiertem AVSD.

7 Therapie

7.1 Grundséatze der Behandlung
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Die definitive Therapie ist ausschlief3lich chirurgisch, die vor allem beim cAVSD
rechtzeitig erfolgen muss. Ein interventioneller Verschluss der Septumdefekte ist

nicht maglich.

7.2 Medikamentdse Therapie

Bei Herzinsuffizienzzeichen ist eine medikamentdse Therapie angezeigt (siehe LL
Herzinsuffizienz). Bei Obstruktion der oberen Atemwege und muskularer Hypotonie,
die bei T 21-Patienten haufig mit nachtlicher Hypoventilation und ausgepragten O2-
Sattigungsabfallen einhergeht, kann die Verabreichung von Sauerstoff angezeigt
sein (cave: in den ersten Lebenswochen ist die O2-Applikation mit Zurtickhaltung zu
handhaben, um eine pulmonale Uberflutung nach Abfall des Lungendrucks zu

vermeiden!).

7.3 Operative Therapie

Ziel der operativen Therapie ist der Verschluss der Septumdefekte und die
Rekonstruktion der AV-Klappen.

Partieller AVSD: Der asymptomatische partielle AVSD entspricht pathophysiologisch

einem Vorhofseptumdefekt und wird im Kleinkindesalter korrigiert [13, 16, 17]. Dabei
wird der ,Cleft” mit Naht versorgt und der ASD mit einem Patch verschlossen.
Besteht eine Herzinsuffizienz oder liegen zusétzliche anatomische Fehlbildungen vor
(z.B. hohergradige AV-Klappeninsuffizienz, linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion,
Aortenbogenhypoplasie, Aortenisthmusstenose), ist eine frihere Korrektur, ggf. ein
Eingriff im Neugeboren- oder frihen Sauglingsalter erforderlich.

Kompletter AVSD: Der komplette AVSD wird im ersten Lebenshalbjahr korrigiert, um

der Entwicklung einer hypertensiven pulmonalvaskuléaren Erkrankung vorzubeugen
[22, 23]. Wichtig fur das operative Ergebnis ist die Beurteilung der intrakardialen
Anatomie: Bewertung von AV-Klappenmorphologie und -gré3e, Anzahl und
Lokalisation der Papillarmuskel sowie GroRRe des rechten und linken Ventrikels. Fur
die Korrektur des kompletten AVSD sind drei Verfahren etabliert: Die ,single-patch®-,
die ,two-patch®- und die ,modified single-patch“-Technik (Abb.2). Die Verfahren
werden nach der Praferenz des einzelnen Chirurgen angewendet, wobei
anatomische Unterschiede die Auswahl des Verfahrens bestimmen kdnnen.
Ungeachtet des Vorgehens ist heute der Verschluss des ,Cleft* fester Bestandteil
des Korrekturkonzeptes.
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7.2.1. Single-Patch-Technik: Bei der ,single-patch“-Technik werden der Inlet-VSD
und der Primum-ASD mit einem einzigen Patch verschlossen. Nach Teilung der
beiden Briickensegel und entsprechen-der Zuordnung der Segelstrukturen zu dem
jeweiligen Ventrikel wird der Patch zuné&chst im Bereich des Inlet-VSD eingenaht,
dann die geteilten AV-Segel am Patch fixiert und der ,Cleft* verschlossen [27, 28].
Durch Einnaht des Patches im Bereich des Primum-ASD wird die Korrektur
fertiggestellt.

7.2.2. Doppel-Patch-Technik: Bei der ,Doppel-patch“-Technik werden VSD und
ASD mit zwei Flicken verschlossen. Hierbei ist es nicht erforderlich, die Briickensegel
zu teilen. Nach VSD-Verschluss mit dem ersten Patch werden die Brickensegel mit
Zuordnung zu den Ventrikeln am Patch fixiert, der ,Cleft* genéaht und der ASD mit
einem zweiten Patch verschlossen. Dieses Verfahren ist aufwendiger; allerdings
muss hierbei nicht das zarte AV-Klappengewebe inzidiert werden (Segelausriss
unwahrscheinlich).

7.2.3. Modifizierte Single-Patch-Technik: Die “modified single-patch“-Technik ist
insbesondere fir kleinere Inlet-VSDs geeignet: dabei werden die Klappensegel nicht
durchtrennt; der VSD-Verschluss erfolgt durch das auf das Ventrikelseptum
heruntergeknotete AV-Klappengewebe und der Verschluss des verbleibendes
Defektes wird mit einem einzigen Patch vorgenommen. Das Verfahren ist
vergleichsweise einfach, ein Ausreif3en der AV-Klappe ist faktisch nicht moglich [24,
26].

7.2.4 Zusatzliche Operations-Verfahren: Patienten mit zusatzlicher
kardiovaskularer Pathologie (Fallot-Tetralogie (ToF), ventrikulare Imbalance,
Heterotaxie, etc.) bendtigen eine individuelle Therapieplanung (21, 22, 23].

Beim AVSD mit Fallot’scher Tetralogie kann bei ausreichender Lungenperfusion mit

der Korrektur wahrend des ersten Lebensjahres zugewartet werden. Ist der Patient
jedoch hochgradig zyanotisch, wird meist eine Palliation mit einem modifizierten
Blalock-Taussig-Shunt durchgefuhrt [22]; es gibt jedoch auch gute Erfahrungen mit
der Priméarkorrektur des AVSD/ToF [27, 32, 34].

Eine ventrikuldre Imbalanz kann eine biventrikulare Korrektur unméglich machen. Die

Bewertung kann in Grenzfallen schwierig sein. Neben der Beurteilung der Lange

eines Ventrikels gegentber dem anderen (und Spitzenbildung des linken Ventrikels)
ist auch die Grof3e der beiden AV-Klappenringe /-anteile) sowie die Aufhangung der
linksseitigen AV-Klappe von Bedeutung. So gilt das Vorhandensein eines singularen

www.dgpk.org 12 /22



Papillarmuskels im linken Ventrikel generell als Hinweis auf eine relevante
Hypoplasie des Ventrikels [17].

Das Heterotaxie-Syndrom ist haufig mit komplexen Herzfehlern und auch mit einem

kompletten AVSD assoziiert. Die Option einer biventrikularen Korrektur ist von der
Pathoanatomie der weiteren kardiovaskularen Fehlbildungen abhéngig.

Das in friheren Jahren haufig gehandhabte Banding der Pulmonalarterie wird heute
bei einem isolierten kompletten AVSD selten angewendet, da es zu einer Zunahme
der AV-Klappen-Insuffizienz fihren kann und mithin eine ausreichende Palliation
(Regulation des Lungenflusses) nicht immer gelingt [16].

Kernaussage Leitlinie AVSD v

Therapie des AVSD U/

DGPK

. Die definitive Therapie ist ausschlielich chirurgisch
und muss beim kompletten AVSD innerhalb des
1. Lebenshalbjahres erfolgen.

. Der partielle AVSD wird im Kleinkindesalter
verschlossen.

. Ein interventioneller Verschluss der Septumdefekte ist
nicht moglich.

7.3 Operationsergebnisse und -risiken: Fur den Zeitraum 2013-2017 weist die
Society of Thoracic Surgeons (STS) Congenital Database 3416 Korrekturoperationen
eines kompletten AVSD im Sauglingsalter in Nordamerika mit einer operativen
Mortalitat von 2.5% aus [34].

Fur den gesamten Zeitraum seit 1999 gibt die European Congenital Heart Surgeons
Association (ECHSA) eine operative Mortalitat von 4.12% an [33].

Die BQS-Daten der DGPK/DGTHG aus dem Jahr 2016 tber 212 in Deutschland
operierte Kinder mit CAVSD ergaben eine In-Hospital-Letalitdt von 0,9%, eine 30-
Tage-Letalitat von 0% (n= 178 Patienten) und eine 90-Tage-Letalitat von 0.7%
(n=152). [Nationale Qualitatssicherung Angeborener Herzfehler, Jahresbericht 2017]

Die Haufigkeit flir einen postoperativen kompletten AV-Block mit permanenter
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Schrittmacherpflichtigkeit liegt bei 2,5 bis 3%. Die Reoperationsrate der linksseitigen
AV-Klappe innerhalb von 10 Jahren betragt 2-10% [24, 26, 28].

Abb. 3: Operative Korrektur des kompletten AVSD

Modified
Single - patch Two - patch single - patch
B C

Aus: Mavroudis C, Backer CL. Pediatric cardiac surgery. 4. Edition 2013. Blackwell
Publishing Ltd. [22]

7.4 Postoperative Langzeitprognose

Patienten mit partiellem AVSD haben eine gute Langzeitprognose [15]. Es ist ein
Uberleben von 90% nach 20 Jahren beschrieben [17].

Bei Patienten mit kompletten AVSD betragt die Uberlebenszeit nach einer jingeren
Studie 95% nach 5 Jahren [30], im Langzeitverlauf 85, 82 und 71% nach 10, 20 und
30 Jahren [18, 19, 21, 31].

8. Verlauf

Nachsorge

Kinderkardiologische Kontrollen sind nach der unmittelbaren postoperativen Phase in
6 bis 12 monatlichen Abstanden erforderlich, ansonsten in Abhangigkeit von
bestehenden Restdefekten. Haufigster postoperativer Befund ist eine
Mitralklappeninsuffizienz [20; 24]; Mitralklappenstenosen sind selten. Besondere
Aufmerksamkeit ist dem linksventrikularen Ausflusstrakt zu widmen, da sich
postoperativ Obstruktionen verstarken oder im Langzeitverlauf neu entwickeln
konnen (Ansatz von akzessorischen Mitralklappenchordae am Ventrikelseptum,

zunehmende Septumhypertrophie oder die Entwicklung einer subaortalen Leiste).
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Residuale Shunts auf Vorhof- oder Ventrikelebene bedurfen in Abhangigkeit von der
GroRRe der individuellen Handhabung und eventuellen Korrektur (s. auch unter
EMAH). Bei Persistenz der pulmonalen Hypertonie nach Korrektur im Kindesalter
sind ggf. pulmonale Vasodilatatoren einzusetzen (siehe Leitlinie Pulmonale
Hypertonie).

Herzrhythmusstorungen (tberwiegend atriale Arrhythmien) sind relativ selten.

Cave: ein kompletter AV-Block kann sich auch noch nach mehreren Jahren
entwickeln, insbesondere wenn unmittelbar postoperativ ein transienter AV-Block

bestanden hat.

EMAH, Schwangerschaft, Sport

Die meisten erwachsenen AVSD-Patienten sind bereits im Kindesalter einer
Korrekturoperation unterzogen worden.

Partieller AVSD:

Ein im Kindesalter nicht operierter pAVSD soll verschlossen werden, wenn eine

Rechtsvolumenbelastung besteht und keine Kontraindikationen wie z.B. eine
schwere pulmonale Hypertonie (pulmonalarterieller Widerstand > 8 WE) bestehen.
Bei im Kindesalter korrigiertem pAVSD und hdmodynamisch relevanter (residualer)
Mitralinsuffizienz soll diese ab einem LVESD >45mm oder eingeschrankter LV-
systolischer Funktion (EF < 60%) operativ versorgt werden.

Gegen eine Schwangerschaft oder die Teilnahme an sportlichen Aktivitaten bestehen
keine Einwande, sofern keine relevanten hamodynamischen (Rest-)Befunde
vorliegen.

Eine Mitralinsuffizienz wird wahrend der Schwangerschaft meist gut vertragen;
jedoch ist das Risiko fuir eine Aggravierung der Lasion wie auch fur die Entstehung
von Arrhythmien erhéht [36].

Wahrend einer Schwangerschaft besteht ein erhdohtes Risiko fur paradoxe Embolien.

Kompletter AVSD:

Ein im Kindesalter nicht verschlossener cAVSD kann im Erwachsenenalter wegen
der entstandenen Eisenmengerphysiologie i.A. nicht mehr verschlossen werden.
Ein Verschluss im Erwachsenenalter kann jedoch vorgenommen werden, wenn

- der pulmonalarterielle Widerstand < 4 WU liegt.
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- Bei einem pulmonalen Widerstand von 4 - 8 WE x m2 kann eine Operation

erfolgen, wenn in der Vasoreagibilitatstestung eine Absenkung des
pulmonalarteriellen Widerstandes auf <4 WE x m? und ein Rp/Rs-Verhaltnis
< 0.3 resultieren. (siehe Abb. 4).

- Weiteres Vorgehen bei einem pulmonalarteriellen Widerstand > 8 WU x

2 in der Vasoreagibilitatstestung s. Abb. 4.

Die gleichen Kriterien gelten fir einen Rest-VSD mit hamodynamischer Relevanz.

Abb. 4: Algorhythmus fiir den Verschluss von Shuntvitien im Erwachsenenalter (bei
Uberwiegendem Links-Rechts-Shunt) (nach 6).

Erwachsene mit AHF Beachte:
(ASD/VSD/PDA) - Alter,
mit iiberwiegendem Links- “| GréRe und Art der Lesion,
Rechts-Shunt Assozierte Syndrome
Herzkatheter
ﬁL v 'I/
PVRI < 4 WU x m?2 Grauzone: PVRI > 8 WU x m2
und PVR/SVR < 0.3 PVRI 4 - 8 WU x m? PVR/SVR > 0.5
\l' PVR/SVR 0.3 - 0.5
| AVT optional I AVT notwendig
+AVT* - AVT*
4
Operation / Erweitertes PAH-Management —>| Spezifische PAH Therapie ‘
Standard Herzkatheter ev. wiederholen bei
PAH-Management initial sehr hohem PVRI
Operation ev. mit Fenestration | Erneuter Herzkatheter
A
* Positiver AVT prd OP unter z.B. iNO und Sauerstoffgabe: Abfall Hochrisiko-Op? Inoperabel
des PVRI auf < 4 WU x m? und PVRI/SVRI auf < 0,3 Fenestration!

Vorgehen bei Vorliegen einer postoperativen residuellen Mitralinsuffizienz: s. unter
PAVSD.
Eine Subaortenstenose, die sich im Verlauf (auch noch postoperativ) entwickeln

kann, soll operiert werden
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- bei Patienten mit einem (invasiv gemessenen) maximalen linksventrikularen

Ausflusstraktgradienten > 50 mmHg,

- bei Patienten mit maximalen linksventrikularen Ausflusstraktgradienten

< 50 mmHg und einer linksventrikularen Funktionseinschrankung (EF < 50%)

oder einer héhergradigen Mitral- oder Aorteninsuffizienz (LVESD >50mm)

oder eingeschranktem Blutdruckanstieg unter Belastung [35, 36].

Gegen eine Schwangerschaft wie auch die Teilnahme an sportlichen Aktivitaten

bestehen keine Einwande, sofern keine hdamodynamisch relevanten (Rest-)Befunde

vorliegen.

im Erwachsenenalter DGPK

Kernaussage Leitlinie AVSD v

Operationsindikationen bei AVSD bzw. Restdefekten/Folgeschiden u

Partieller AVSD (pAVSD)

. ASD | mit Rechtsvolumenbelastung

. hdamodynamisch relevante (residuale) Mitralinsuffizienz

. (LVESD > 45mm oder eingeschrinkte LV-systolische Funktion [EF <60%)])

Kompletter AVSD (cAVSD)
Primdrkorrektur (bzw. Re-Operation bei Rest-Shunt) moglich bei

. Netto-Links-Rechts-Shuntbzw. Qp:Qs > =1.5:1

. pulmonalarteriellem systolischen Druck < 50% des Systemdrucks

. pulmonalem Widerstand < 4 WExm? bzw. < 1/3 des Systemwiderstands
Subaortenstenose: Operationsindikation bei

. einem maximalen linksventrikuldren Ausflusstraktgradienten > 50 mmHg,
. einem maximalen Gradienten <50mmHg, verbunden mit LV-

Funktionseinschrankung, hohergradiger Mitral- oder Aorteninsuffizienz
bzw. einem eingeschrankten Blutdruckanstieg unter Belastung.

Sozialmedizinische Beratung

Zur Beurteilung des Nachteilsausgleichs nach Sozialgesetzbuch IX in Verbindung mit

den versorgungsmedizinischen Grundsatzen ist postoperativ die aktuelle

Funktionalitat im Alltag unter Einbeziehung aller - auch nichtkardialer Befunde - zu

bertcksichtigen.
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Pravention, pranatale Beratung

Eine spezifische Préavention gibt es nicht. Die pranatale Beratung soll sowohl
hinsichtlich des Herzfehlers als auch bzgl. eventuell vorliegender zusatzlicher
Strukturanomalien oder genetischer Defekte erfolgen (z.B. Trisomie 21) (s. 2 und
6.2).

9. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie

Durchfiihrung durch eine Arztin/einen Arzt fir Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen eine(n) EMAH-
zertifizierte(n) Arztin/Arzt. Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch eine(n)
DEGUM /1l qualifizierte(n) Pranatalmediziner/in in Kooperation mit einer/m

Kinderkardiologin/en durchgefiihrt werden.

Therapeutische MaRnahmen obliegen der Verantwortung einer Arztin/eines Arztes
fur Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie,
eines/r Herzchirurgen/in mit Zertifikat ,,Chirurgie angeborener Herzfehler” bzw. bei

Erwachsenen einer/s EMAH-zertifizierten Arztin/Arztes.
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