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1. Geltungsbereich: isolierter Vorhofseptumdefekt (ASD) vom Neugeborenen bis

zum Erwachsenenalter

2. Definition (Klassifikation — Basisinformation)

Vorhofseptumdefekte im engeren Sinne kdnnen als Substanzdefekte mit
Blutaustausch zwischen linkem und rechtem Vorhof (Shuntfluss) definiert werden.
Dabei kdnnen drei Haupttypen des ASD (Atrialer Septumdefekt) unterschieden
werden: der Ostium secundum Defekt (ASD Il, ca. 80%), der Ostium primum Defekt
(ASD I, ca. 10%) und der Sinus venosus Defekt (ca. 10%, Abb.1.
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Abb1l: Lage der verschiedenen Vorhofseptumdefekte (ASD), gesehen vom

rechten Vorhof

1= ASD vom Ostium primum-Typ (ASDI)
2= ASD vom Ostium secundum-Typ (ASDII)
3= oberer Sinus venosus Defekt

4= unterer Sinus venosus Defekt

Der Vorhofseptumdefekt vom Sekundum-Typ (ASD II) ist durch ein Fehlen von
Septumanteilen im Bereich der Fossa ovalis gekennzeichnet, wobei der
Substanzdefekt tiber den Limbus der Fossa ovalis hinausreichen kann. Im inferioren
Anteil des Vorhofseptums unmittelbar oberhalb der AV-Klappenebene liegt der
Vorhofseptumdefekt vom Primum-Typ (ASD I). Diese Defekte sind Teil des
Spektrums der (partiellen oder inkompletten) atrioventrikularen Septumdefekte und
werden deshalb in der entsprechenden Leitlinie abgehandelt (siehe LL
Atrioventrikularer Septumdefekt). Superior und posterior der Fossa ovalis an der
Einmindung der oberen Hohlvene in den rechten Vorhof gelegen finden sich die
oberen Sinus venosus Defekte. Seltener sind die inferior und posterior der Fossa
ovalis an der Einmindung der unteren Hohlvene zum rechten Vorhof gelegenen
unteren Sinus venosus Defekte. Diese interatrialen Kommunikationen entsprechen
einer Offnung, die durch einen Defekt der Wand entsteht, die normalerweise die
rechten Lungenvenen von den Hohlvenen und dem rechten Vorhof trennt
(,unroofing” einer oder mehrerer der rechten Lungenvenen) (1). Zur damit

einhergehenden partiellen Lungenvenenfehldrainage wird auf die entsprechende
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Leitlinie verwiesen. Beim Sinus venosus Defekt kommt es haufiger und zu einem
friheren Zeitpunkt zu einer Druck- und Widerstanderh6hung als bei einem Defekt in
der Fossa ovalis. Eine spontane Verkleinerung beim Sinus venosus Defekt ist nicht
zu erwarten (2).

Wahrend beim ASD Il in der Regel ein Teil des Limbus fossa ovalis erhalten bleibt,
wird das vollstandige Fehlen des Vorhofseptums einschlief3lich der Fossa ovalis als
gemeinsamer Vorhof (,common atrium®) bezeichnet. Diese Extremvariante des ASD
mit Kreuzshunt auf Vorhofebene ist haufig Teil von Heterotaxiesyndromen (3).

Von diesen Substanzdefekten abzugrenzen sind der Koronarsinusdefekt und das
persistierende Foramen ovale (PFO), die ebenfalls einen Shunt auf Vorhofebene
bewirken kdnnen. Beim Koronarsinusdefekt besteht durch einen Defekt im ,Dach*
des réhrenférmig hinter dem linken Vorhof verlaufenden Koronarsinus eine direkte
Kommunikation zum linken Vorhof (,unroofed coronary sinus®). Obwohl hier kein
direkter Defekt im Vorhofseptum selbst besteht, ermdglicht der Koronarsinusdefekt
einen Shunt zwischen linkem und rechtem Vorhof, der hamodynamisch einem ASD
entspricht. Als foramen ovale bezeichnet man dabei das Auseinanderweichen des
Uberlappenden Septum secundum, das einen Shunt erméglichen kann.

Eine Sonderform des Vorhofseptumdefekts in der fossa ovalis stellen die Defekte
dar, die mit einem Vorhofseptumaneurysma vergesellschaftet sind. Diese
Aneurysmen kdnnen zusammen mit einem kleinen Shunt wie beim offenen Foramen
ovale (Typ A), mit einem grofR3eren Shunt wie beim Vorhofseptumdefekt (Typ B), mit
zwei (Typ C) oder multiplen Perforationen (Typ D) und Shunts auftreten.
Vorhofseptumaneurysmata, die bereits im Sauglingsalter diagnostiziert werden,
kénnen sich, was die Exkursion des Vorhofseptums und die Zahl der Shunts
(Perforationen) angeht, spontan verringern. Bei alteren Patienten ist dies eher

unwahrscheinlich (4).

Abb. 2

Vorhofseptumdefekte in der Fossa ovalis mit Aneurysma
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Typ A Typ B Typ C Typ D

Abb 2: Aneurysmen kdnnen zusammen mit einem kleinen Shunt wie beim offenen
Foramen ovale (Typ A), mit einem gréf3eren Shunt wie beim Vorhofseptumdefekt
(Typ B), mit zwei (Typ C) oder multiplen Perforationen (Typ D) und Shunts auftreten

(modifiziert nach 4)

Ein Spontanverschluss des kleinen ASD Il ist im Sauglingsalter und Kleinkindesalter
haufig (bis zu 80% aller Shunts bis 8 mm Breite, insgesamt 26-34% aller im
Sauglingsalter diagnostizierten Defekte (5, 6), wahrend dies bei Defekten mit einem
Diameter >10 mm oder im Schulkindesalter kaum zu erwarten ist (7). Umgekehrt
vergrol3ert sich ein Teil der initial kleinen Defekte mit dem Kindeswachstum (8).

3. Epidemiologie, Pravalenz, assoziierte Lasionen, Syndrome

Der Vorhofseptumdefekt ist die zweithéufigste Form eines angeborenen Herzfehlers
und tritt bei etwa 17% aller Neugeborenen und Sauglinge mit angeborenem
Herzfehler auf (12).

Neben dem isolierten Vorkommen kann ein ASD (obligate) Teilkomponente bei einer
Vielzahl komplexer Herzfehler sein. Neben dem sporadischen Auftreten sind
familiare Haufungen und syndromale Formen wie beim Holt-Oram Syndrom bekannt.
Der Sinus venosus Defekt ist mit einer partiellen Lungenvenenfehldrainage, der
Koronarsinusdefekt mit einer linkspersistierenden oberen Hohlvene und das Atrium

commune mit Heterotaxie-Syndromen assoziiert.
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Kernaussage 1 Vorhofseptumdefekt (ASD) @

DGPK

> Der isolierte ASD ist der zweithaufigste angeborene Herzfehler

» Die haufigsten Formen sind:
ASD vom Sekundumtyp (ASD lII, circa 80%)
Ostium Primum Defekt (ASD I, circa 10%)
Sinus venosus Defekt (circa 10%)

> Der ASD kann mit anderen kardialen oder extrakardialen
Anomalien assoziiert sein.

4. Pathophysiologie, Himodynamik

Beim isolierten ASD bestimmt die Gro3e des Defektes und die Compliance des
rechten und linken Ventrikels das Ausmal} des Shunts auf Vorhofebene. In der Regel
fuhrt die grof3ere Compliance (diastolische Dehnbarkeit) des rechten Ventrikels zu
einem links-rechts Shunt auf Vorhofebene, damit zu einer Volumenbelastung des
rechten Vorhofes und Ventrikels sowie der Pulmonalarterien.

Im Verlauf kann es zu Vorhofrhythmusstérungen und einer pulmonalen
Widerstanderh6hung mit Einschrankung der rechtsventrikularen Funktion und der
linksventrikularen funktionellen Reserve kommen.

Da die relative ventrikulare Compliance von den Widerstadnden im nachgeschalteten
Gefallbett abhangt, besteht bei groRem, nicht restriktivem Ductus unmittelbar nach
Geburt selbst bei groRem ASD nur ein geringer Shunt auf Vorhofebene (13, 14). Mit
Abnahme des LungengefalRwiderstandes und Ruckbildung der physiologischen
Rechtshypertrophie in den ersten Lebenswochen nimmt der links-rechts Shunt dann
Zu.

Aufgrund der reinen Volumenbelastung der Lungenstrombahn kommt es auch bei
groliem Shuntvolumen selten und in der Regel erst nach mehreren Jahrzehnten zu
einer signifikanten pulmonalen Widerstandserh6hung mit entsprechender
Compliance-abnahme des rechten Ventrikels mit konsekutiver Abnahme des links-
rechts Shuntvolumens und der Mdglichkeit einer Shuntumkehr auf Vorhofebene

(Eisenmenger Reaktion: selten).

5. Kérperliche Befunde und Leitsymptome
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Der im Kleinkindesalter haufig symptomarme Vorhofseptumdefekt verursacht,
abhangig von der GréRe des links-rechts Shunts, eine relative Pulmonalstenose.
Dadurch entsteht ein funktionelles Systolikum am linken oberen Sternalrand mit
fixiert weit gespaltenem zweitem Herzton. Bei grof3en Shuntvolumen kann eine
relative Trikuspidalstenose zusatzlich ein mittelfrequentes, weiches Mesodiastolikum
am unteren Sternalrand bedingen. Als Zeichen der vermehrten Lungendurchblutung
kann sich eine verstarkte Infektanfalligkeit und (Belastungs-) Dyspnoe finden.
Herzinsuffizienzzeichen (Hepatomegalie, Gedeihstorungen und Dyspnoe) sind im
Sauglings- und Kleinkindesalter selten.

Bei Patienten mit unroofed coronary sinus und links-persistierender oberer Hohlvene
kann die arterielle Untersattigung (SATO2 < 96 %) das fihrende Symptom sein.

Bei alteren Patienten mit erhohtem pulmonal-vaskularem Widerstand verkirzt sich
das Systolikum, die Spaltungsweite des zweiten Herztones nimmt ab und die
Pulmonaliskomponente tritt akzentuiert hervor. Ein evtl. zuvor vorhandenes

Diastolikum verschwindet.

Kernaussage 2 Vorhofseptumdefekt (ASD)

» Beim ASD bestimmen die Gr63e des Defektes und die
Compliance des rechten und linken Ventrikels das Ausmalf des
Shunts auf Vorhofebene.

> In der Regel fuhrt die gréRere Compliance des rechten Ventrikels
zu einem links-rechts Shunt auf Vorhofebene und damit zu einer
Volumenbelastung des rechten Herzens

» Typischer Auskultationsbefund:

Systolikum tUber dem Pulmonalisareal mit fixierter weiter
Spaltung des 2. Herztons (relative Pulmonalstenose) und selten
bei sehr hohem Shuntvolumen Mesodiastolikum am unteren

rechten Sternalrand (relative Trikuspidalstenose)
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6. Diagnostik

6.1 Zielsetzung

Lokalisation des Defektes, Bestimmung seiner Ausdehnung und seines Randes,
Quantifizierung des Shunts, Ausschluss einer pulmonalen Drucksteigerung und
Nachweis bzw. Ausschluss von zuséatzlichen komplizierenden Begleitfehlbildungen
(z.B. Lungenvenenfehlmindung, Systemvenenanomalien, Pulmonalstenose) und

atrialen Rhythmusstérungen insbesondere im Langzeitverlauf.

6.2 Apparative Diagnostik (primare Nachweisdiagnostik)

6.2.1 Echokardiographie

Ausschluss- und Nachweisdiagnostik erfolgen priméar echokardiographisch. Wéahrend
bei Kindern die transthorakale Echokardiographie in der Regel eine ausreichend gute
Bildqualitat liefert, kann bei kraftigen Adoleszenten oder Erwachsenen eine

transdésophageale Bildgebung erforderlich werden.

Entscheidend ist die Lokalisation und GrofRenbestimmung der Defekte und ihrer
Randsaume einschliel3lich der Lungenveneneinmindung mittels Ultraschall, da
hiervon ggf. auch die primére Entscheidung Uber die Behandlungsmodalitat
(katheterinterventionell versus operativ) abhangt. Die echokardiographische
Darstellung der Einmindung der oberen und unteren Lungenvene in den rechten
Vorhof ist zum Ausschluss oder Beweis eines Sinus venosus Defektes von
Bedeutung. Die hamodynamische Bedeutung wird echokardiographisch aus der
Volumenbelastung des rechten Ventrikels und der paradoxen Septumbewegung
sowie mittels Doppler aus dem Flussverhaltnis von Art. pulmonalis und Aorta
abgeschatzt (15). In einzelnen Fallen kann der RV-Druck aus einer
Trikuspidalinsuffizienz abgeschéatzt werden.

Bei progressiver Dilatation des rechten Ventrikels kann es Uber die Dilatation der

rechtsseitigen Klappenringe zu einer Trikuspidal- und Pulmonalinsuffizienz kommen.

6.2.2 Herzkatheteruntersuchung:

Diese Untersuchung ist fur die Diagnosestellung des Defektes entbehrlich.
Sie wird durchgefuhrt, um den Defekt interventionell zu verschlielen oder zur
Bestimmung der Widerstandsverhaltnisse im Hinblick auf eine noch maégliche
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Indikation des Verschlusses bei Verdacht auf eine fixierte pulmonal arterielle
Hypertension.

Bei Kindern soll bei erhéhten pulmonalen Druckwerten, einem erhéhten indizierten
pulmonalarteriellen Widerstand (PVRI> 6 WU x m?) sowie einem pulmonalen
Widerstandsverhaltnis (PVR/SVR > 0,3) eine pharmakologische Widerstandstestung
durchgefiihrt werden, um Aufschluss Uber die Reagibilitét der Pulmonalgefalle und
eine mogliche Reversibilitat der pulmonalen Drucksteigerung zu erhalten (Abb. 2)
[51, 52]..

Als positives hdmodynamisches Ansprechen auf eine Testung der akuten
pulmonalen Vasoreagibilitat bei Patienten mit angeborenem Herzfehler und einer
hamodynamisch signifikanten Links- rechts Shunt-Lasion (Qp/Qs > 1,5:1) wird ein
Absinken des indizierten pulmonalvaskularen Widerstands (PVRI) auf < 6 WU x m?
mit gleichzeitiger Erniedrigung des Verhaltnisses PVR/SVR < 0,3 angesehen (Klasse
lIA; Evidenzgrad C). Patienten mit basal erhhtem PVRI im Bereich zwischen 6 und
8 WU x m2 und einer Ratio PVR/SVR zwischen 0,3 und 0,5 kénnen trotz positiver
Reaktion bei Testung der akuten pulmonalen Vasoreagibilitdt perioperativ durch
pulmonalhypertensive Krisen und/oder eine fortbestehende PAH bedroht werden
[51,52].

Bei einem PVRI > 8 WU x m?, einem PVR/SVR > 0,5 und fehlender pulmonaler
Vasoreagibilitat ist die Verschlussindikation des Defektes in der Regel nicht mehr
gegeben, da dieser mit einem sehr hohen Risiko des Rechtsherzversagens
verbunden ist (51,52).

Abbildung 2:
Herzkatheteruntersuchung und Testung der akuten pulmonalen Gefal3reagibilitat bei

Kindern mit links- rechts Shunt Lasionen und pulmonalarterieller Hypertension

[modifiziert nach 51]
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Kinder mit Shuntvitium
{z.B. ASDNVSD/AVSDIPDA) Beachte:
reiner Links-Rechis-Shunt, > Alter, Grile und Art der Lesion,
QpeQs = 1,51, 50; > 85% Assoziierte Syndrome
L
| Defekt verschiiefibar | Herzkatheter
v v v
PVRI < 6 WU x m? Grauzone: PVRI = B WU % m?
und PVRISVR < 0.3 PVRI 6 - 8 WU x m? PYRISVR = 0.5
-Ir PVR/SVR 0.3 - 0.5
[ AToptonal |
+AVT* - AVT*
L 4
Verschiuss | Standard Verschiuss (ev. mit Fenestration) _7 Spezifische PAH Therapie |
PAH-Management Erweitertes PAH-Management; -
Bei initial sehr hohem PVRI L~
ev. spezifische PAH Therapie Ermeuter Hm:kahmtar
* Positiver AVT vor Verschluss z.B. INO und Sauerstoffgabe: Risikoreicher Verschluss Kein Verschluss
Abfall des PVRI auf < 6 WU x m® und PYRIJSVRI auf < 0,3 Ev. Fenestration!

Legende: AVT = Testung der akuten pulmonalvaskularen Gefal3reagibilitat;
PAH = pulmonalarterielle Hypertension; PVRI =Kérperoberflachenindizierter
pulmonalarterieller GefaRwiderstand; PVR/SVR = Verhaltnis des pulmonalen zum

systemischen Perfusionswiderstands (modifiziert nach 51,52)

6.2.3. Magnetresonanztomographie (MRT)

Bei unzureichendem transthorakalem Schallfenster oder Verdacht auf zusatzliche
Vitien kann erganzend oder alternativ zur transdsophagealen Echokardiographie
eine Kardio-MRT indiziert sein. Insbesondere bei Adoleszenten und Erwachsenen
kann die transthorakale echokardiographische Diagnostik eines Sinus venosus
Defektes schwierig sein. Findet man bei diesen Patienten die klinischen und
echokardiographischen Zeichen einer Volumenbelastung der rechten Kammer ohne
Defekt in der Fossa ovalis, ist ein Sinus venosus Defekt oder eine (partielle)
Lungenvenenfehimiindung wahrscheinlich und zum Nachweis dieser eine Kardio-

MRT oder eine transdsophageale Echokardiographie indiziert. Die Untersuchung
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mittels Kardio-MRT ermdglicht eine genaue Volumenbestimmung des rechten

Ventrikels und eine nicht-invasive Shuntquantifizierung.

6.2.4 Computertomographie (CT)
Eine Computertomographie ist in der Diagnostik des ASD in der Regel nicht

erforderlich.

6.2.5 Rontgen Thorax

Ein Rontgenthorax ist zur Diagnostik nicht erforderlich. Abh&ngig von der Grél3e des
Shunts zeigt sich eine VergroRerung der Herzsilhouette mit vergré3ertem rechten
Vorhof, rechtem Ventrikel und verstarktem Pulmonalissegment sowie verstarkter

Lungengefal3zeichnung.

6.2.6 EKG

Im EKG finden sich in der Regel Zeichen der rechtsventrikularen Volumenbelastung
oft mit einem inkompletten Rechtsschenkelblock (rSr'oder rsR” rechtsprakordial). Der
Lagetyp im EKG erlaubt bereits eine Differenzierung zwischen Primum- und
Sekundum- (Sinus venosus) Defekt. Bei einem Primum-Typ findet sich ein
Uberdrehter Linkstyp.

Insbesondere bei alteren Kindern und Erwachsenen kann eine verlangerte PQ Zeit,
Rechtsachsenabweichung und P dextroatriale bei rechtsatrialer Vergrof3erung
vorliegen. Bei EMAH Patienten kdnnen intermittierende oder persistierende atriale
Tachykardien wie Vorhofflimmern/ -flattern detektiert werden und bei pulmonal-
vaskularer Widerstandsernéhung Zeichen der rechtsseitigen Druckbelastung

hinzutreten.

6.2.7 Pulsoxymetrie
Dient dem Nachweis eines rechts-links Shuntes auf Vorhofebene (z.B. atrium

commune, pulmonale Widerstandserh6hung, unroofed coronary sinus mit LSVC).
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Kernaussage 3 Vorhofsentumdefekt (ASD) @

DGPK

» Die Echokardiographie ist die wesentliche diagnostische
Methode zur morphologischen und hdmodynamischen

Beurteilung des Defektes

» Eine diagnostische Herzkatheteruntersuchung soll bei Verdacht
auf erh6hten pulmonalen GefalRwiderstand mit Testung der
akuten pulmonalen Vasoreagibilitat durchgefiihrt werden

» Patienten mit erhéhtem pulmonalem Perfusionswiderstand (PVRI
2 6 WU x m? und PVR/SVR 2 0,3) haben bei einem Verschluss des
Defektes ein erhdhtes post-prozedurales Risiko und erfordern

eine individuelle Indikationsstellung und Therapieplanung

» Bei fixierter pulmonalarterieller Hypertension (PVRI > 8 WU x m2,
PVR/SVR > 0,5) und fehlender pulmonaler Vasoreagibilitat ist ein

Verschluss des Defektes kontraindiziert

6.3 Differentialdiagnosen
Differentialdiagnostisch sind insbesondere die verschiedenen Formen des Shunts
auf Vorhofebene gegeneinander und gegenuber einer partiellen

Lungenvenenfehldrainage bzw. -einmtindung abzugrenzen.

7. Therapie

7.1 Grundsatze der Behandlung

Die kausale Behandlung ist der Verschluss des Vorhofseptumdefektes bei
signifikantem Links-Rechts-Shunt mit Volumenbelastung des rechten Ventrikels. Ein
ASD Verschluss (chirurgisch oder interventionell) soll erfolgen, wenn ein
hamodynamisch signifikanter L-R-Shunt vorliegt (Vergré3erung von RA und RV;
Qp/Qs > 1.5/1.0). Ein elektiver ASD-Verschluss sollte nach dem 3. Lebensjahr

erfolgen, da dann ein Spontanverschluss bzw. eine spontane Verkleinerung weniger
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wahrscheinlich sind. Ein friiherer ASD-Verschluss sollte auch bei fehlenden Zeichen
einer Volumenbelastung des rechten Herzens erwogen werden, wenn broncho-
pulmonale Symptome (z.B. bei broncho-pulmonaler Dysplasie oder anderen
chronischen Lungenerkrankungen) bestehen, da sich diese durch den ASD-
Verschluss bessern kénnen (16, 17). Selten kann ein grof3er Vorhofseptumdefekt
(insbesondere bei ehemaligen Friihgeborenen) zu Gedeihstérungen fihren und auch
dann ein vorzeitiger Verschluss indiziert sein (18, 19).

Auch Erwachsene mit pulmonal-vaskularen Veranderungen profitieren
symptomatisch und prognostisch von einem ASD-Verschluss, wenn der pulmonal-
arterielle Druck bei einer Testung mit einem pulmonalen Vasodilatator oder einer
Test-Okklusion abfallt und Uber den Defekt ein links-rechts Shunt vorliegt. Auch bei
einem initial erhhtem pulmonal-vaskularem Widerstandsindex kann ein
Defektverschluss z.T. noch sekundar, nach Beginn oder Optimierung einer anti-
pulmonalhypertensiven Medikation und erneuter Re-Evaluation erfolgen (20-23). Im
Einzelfall kann (zunéachst) ein fenestrierter ASD-Verschluss erwogen werden (24).
Ein ASD-Verschluss soll nicht erfolgen, wenn eine schwere, unter spezifischer
Medikation irreversible pulmonale Hypertension vorliegt (>8 WExm?) und tber den
Defekt kein LR-Shunt mehr besteht.

Erwachsene mit restiktiver linksventrikularer Physiologie (mittlerer LA-Druck vor
Testokklusion >10 mm Hg und Anstieg unter Testokklusion auf > 20 mm Hg) kdnnen
von einer antikongestiven, pharmakologischen Vorbehandlung oder einem
(zunachst) fenestrierten ASD-Verschluss profitieren (25, 26).

Bei zusatzlich vorliegendem Vorhofseptum-aneurysma kann man die Typen A, B und
C (siehe oben) mittels interventioneller Techniken behandeln, der Typ D mit multiplen
und distant liegenden Perforationen sollte besser chirurgisch behandelt werden (4).
Eine Verschlussindikation kann, anolog zum PFO, auch bei stattgehabter paradoxer
Embolie und ggf. familiarer Thrombophilie bestehen (27, 28).

7.2 Therapie

Medikamentdse Behandlung

Sie ist in der Regel nicht notwendig.

Bei der sehr seltenen Herzinsuffizienz und/oder pulmonalarterieller Hypertonie erfolgt
zusétzlich eine medikamenttse Therapie (siehe LL chronische Herzinsuffizienz bzw.

Pulmonalarterielle Hypertonie).
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Interventionelle Behandlung

Der Defekt im Bereich der fossa ovalis (ASD Il) kann bei ca. 70-80% der Patienten,
sofern ein ausreichendem Randsaum zur Verankerung eines Okkluders besteht,
katheterinterventionell verschlossen werden. Die Echokardiographie (transthorakal,
transdésophageal oder intrakardial) dient dabei zur Beurteilung der korrekten
Lageposition des Verschlussschirmsystems sowie dem Ausschluss eines Rest-
shuntes oder der Beeintrachtigung des vendsen Riuckstroms zum Herzen und der
Funktion der Herzklappen. Zudem reduziert die Echokardiographie die

Rontgenstrahlenexposition oder macht sie ganzlich entbehrlich (29-31).

Chirurgische Behandlung

Der chirurgische Verschluss aller Vorhofseptumdefekte erfolgt unter Einsatz der
extrakorporalen Zirkulation in Normothermie am flimmernden Herzen, d.h. bei
erhaltener Koronarperfusion. Die Operation kann heutzutage meist Gber kosmetisch
gunstige, minimal invasive Zugangswege zum Herzen durchgefihrt werden (partielle
inferiore Sternotomie, laterale oder axillare Thorakotomie). Der notwendige
Anschluss der Herzlungenmaschine erfolgt je nach GroRRe des Patienten tber den
gleichen thorakalen Zugang (Kleinkinder) oder (seltener) Uber die Leistengefalie
(Kinder und Jugendliche) (32-35).

Ob der Verschluss direkt mittels doppelter Nahtreihe oder durch Implantation eines
Patches aus autologem Perikard durchgefihrt wird, hangt von der Gréf3e und Lage
des ASD ab. So sollten der obere und untere Sinus venosus Defekt, das Atrium
commune sowie der Koronarsinusdefekt immer mittels Patch verschlossen werden,
um eine Verziehung umliegender Strukturen zu vermeiden und ggf. den system- und
pulmonalvendsen Zustrom zum Herzen zu trennen. Aber auch multiperforierte,
dinnwandige oder aneurysmatische Vorhofsepten kdnnen die Implantation eines

Patches nach notwendiger partieller Septumresektion erfordern (33, 36).

www.kinderkardiologie.org 13/23



Kernaussage 4 Vorhofseptumdefekt (ASD) \Q_?/

DGPK

> Die kausale Behandlung ist der interventionelle oder operative
Verschluss des Defektes bei signifikantem Links-Rechts-Shunt
(Qp/QS >1.5) mit Volumenbelastung des rechten Ventrikels

» Ein elektiver ASD-Verschluss sollte nach dem dritten
Lebensjahr erfolgen, da dann eine spontane Verkleinerung

weniger wahrscheinlich ist

» Ein ASD vom Sekundumtyp (ASDII) kann bei ca. 70-80% der
Patienten katheterinterventionell verschlossen werden, sofern
ein ausreichender Randsaum zur Verankerung eines Okkluders
besteht.

Behandlungsergebnisse und Risiken

Der katheterinterventionelle und operative ASD- Verschluss weist heute, auch bei
alteren erwachsenen Patienten, eine sehr geringe Mortalitat (< 1%) und Morbiditat
(5-10%) auf.

Die Intervention ist heute auf Grund der geringeren Mortalitat und Morbiditat die
Methode der Wahl. Die Langzeiterfahrung mit den aktuell eingesetzten
Verschlusssystemen betragt ca. 20 Jahre, die des operativen Eingriffs mehr als 40
Jahre. Das interdisziplindre Herz-Team entscheidet tUber das geeignete Verfahren
(37, 38).

Beim katheterinterventionellen ASD-Verschluss bestehen neben den allgemeinen
Risiken des invasiven Eingriffs (z.B. Gefal3verletzungen/ -verschluss, Blutungen,
Infektionen, Thromboembolien, Rhythmusstérrungen) das seltene Risiko einer
Device-Embolisation oder der Erosion von Herz- oder Gefallwanden mit
lebensbedrohlicher Tamponadegefahr (39, 40). Der Jahresbericht 2018 der
Nationalen Qualitatssicherung Angeborener Herzfehler der DGPK/DGTHG gibt die
Letalitat mit 0% (n = 0/514) und die Morbiditat fir 0.g. Ereignisse mit 3,5 % an.

www.kinderkardiologie.org 14 /23



Operativer Verschluss: Neben den allgemeinen Risiken einer Thorakotomie und
Herz-Lungenmaschinen-Operation (z.B. Blutungen mit der Notwendigkeit zur Re-
Operation, Infektionen, drainagepflichtige Pleuraergiisse, Pneumothorakx,
Thromboembolien) ist postoperativ insbesondere auf das Auftreten eines
Postperikardiotomiesyndroms und atriale Rhythmusstorrungen zu achten. Der
Jahresbericht 2018 der Nationalen Qualitatssicherung Angeborener Herzfehler der
DGPK/DGTHG gibt fur die operative Behandlung die In-Hopital-Letalitdt sowie die
30 und 90-Tage-Letalitat mit 0% (n = 0/230) und die Morbiditat fir 0.g. Ereignisse mit
7% an.

Bei notwendigen ASD-Verschliissen zur chirurgischen Therapie katheterinduzierter
Komplikationen, wie z.B. Device-Embolisation oder atrialer Perforation, kann das
Mortalitatsrisiko auf etwa 5% ansteigen (41). Der Langzeitverlauf mit inzwischen z.T.
Uber 40 Jahren Nachbeobachtungszeitraum zeigt eine niedrige Morbiditat, am
ehesten mit supraventrikularen Rhythmusstérungen oder pulmonaler Hypertonie,
deren Inzidenz bei einem Patientenalter von Gber 25 Jahren zum Zeitpunkt der
Korrektur-Operation erhéht ist (10, 36, 42). Nach Korrekturoperation eines Sinus

venosus Defektes kann es zu Hohlvenenstenosen kommen.

8. Verlauf

Ohne Behandlung resultiert eine statistisch reduzierte Lebenserwartung. Historisch
Daten unbehandelter Patienten mit gro3em ASD berichten von einem mittleren
Versterben im Alter von 37,5 + 4,5 Jahren (9). Patienten mit hamodynamisch
relevanten ASD, die vor dem 20. Lebensjahr einen Verschluss erhalten, weisen

dieselbe Lebenserwartung wie die Normalbevdlkerung auf (10).

Nachsorge

Die Nachsorge zielt auf mégliche Komplikationen der Thorakotomie, der
Perikardiotomie, bzw. eingebrachter Implantate (Patches, Verschlusssysteme) und
auf Herzrhythmusstérungen, weshalb kardiologische Kontrollen nach initial kiirzeren
Intervallen, auch langfristig in 2-3-jahrigen Abstanden durchgefiihrt werden sollen.
Empfohlen wird nach interventionellem Verschluss die Gabe von ASS (2-3 mg/kg/d)
und/oder Clopidogrel bei Erwachsenen/ EMAH-Patienten (75 mg/d) und eine
Endokarditisprophylaxe fir 6 Monate.
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Eine spatere MRT-Untersuchung (bis 3 T) ist mit allen gangigen ASD-Okkludern
maoglich.

Erwachsene Patienten, bei denen zudem eine pulmonalvaskuléare Erkrankung
besteht, sollen gemal den entsprechenden Leitlinien betreut werden, zumal deren
Ausmal’ auch nach einem spaten ASD-Verschluss (selten) noch zunehmen kann.

Sport, Belastbarkeit und Reise

Patienten mit hamodynamisch nicht wirksamen ASD sind i.d.R. kérperlich, sportlich
und beruflich ohne Einschrankung belastbar. Ausnahme: Bei Patienten mit einem
Shunt sind Sportarten oder Berufe, die eine Atemschutzprifung (z.B.
Flaschentauchen, Feuerwehr) erfordern, nicht zugelassen.

Patienten mit effektivem ASD-Verschluss im Kindesalter sind korperlich
uneingeschrankt belastbar und sollten zu normaler kérperlicher Aktivitat
einschlief3lich Sport ermutigt werden (Wettkampfsport mdglich!). Erwachsene mit
nicht verschlossenem ASD weisen oft, auch wenn sie im Alltag asymptomatisch sind,
eine reduzierte Spitzenbelastbarkeit auf, die sich nach Verschluss in der Regel
verbessert (43). Es besteht keine Einschrankung der Reisefahigkeit.

Nach interventionellem ASD-Verschluss sind sportliche Aktivitaten méglich, sobald
die Punktionsstelle verheilt ist (ca. nach 7-10 Tage - Expertenkonsens). Kontaktsport
sollte bis 3 Monate nach Herzkatheter (Einheilen des Devices unter Neoendokard)
vermieden werden. Nach operativem ASD-Verschluss besteht keine Sportrestriktion
mehr, sobald das Brustbein nach Sternotomie fest verheilt ist (ca. 6 Wochen) (44).
Eine herabgesetzte Belastbarkeit besteht bei den ASD-Patienten (korrigiert und nicht
korrigiert) mit pulmonal-arterieller Hypertonie, die mit dem Ausmald der pulmonalen
Widerstandserhdhung korreliert (vgl. Leitlinie PAH).

Persistiert nach Verschluss des ASD ein erhohter rechtsventrikularer Druck, muss

Uber das Ausmal’ der korperlichen Belastbarkeit individuell entschieden werden.

EMAH

Der ASD ist der haufigste im Erwachsenenalter neu diagnostizierte angeborene
Herzfehler. Im Unterschied zum Kleinkindesalter konnen Adoleszente und
Erwachsene mit unbekanntem oder unbehandeltem ASD durch
Herzinsuffizienzzeichen, reduzierte korperliche Belastbarkeit mit Kurzatmigkeit oder
Arrhythmien (Vorhofflattern, -fimmern) auffallen.
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Bei Erwachsenen mit ASD und erhéhten pulmonalarteriellen Driicken kann der
Defekt verschlossen werden, wenn der systolische PA-Druck < 0,5 des systemischen
Blutdruckes und der pulmonalvaskulare Widerstand unter 1/3 des systemischen
Perfusionswiderstands liegt (53,54).

Im Unterschied zur Einschatzung bei Kindern wird bei Erwachsenen nach
europaischen Leitlinien bereits bei einer Erhéhung des indizierten pulmonalen
GefalRwiderstands = 4 WU x m2 eine individuelle Entscheidung zum Verschluss des
ASD durch ein tertiares Zentrum empfohlen. Ubereinstimmend mit den
Empfehlungen im Kindesalter besteht eine Kontraindikation hinsichtlich des ASD-
Verschlusses fur Erwachsene mit einem PVRI > 8 WU * m2 (53,64).

Neben pulmonal-vaskularen Veranderungen kdnnen dazu eine im Alter zunehmend
restriktive linksventrikulare Funktion (begtinstigt durch arterielle Hypertonie und
koronare Herzerkrankung) mit konsekutivem Anstieg des links-rechts Shunts
beitragen. Hinzu kommt die eingeschrankte rechtsventrikulare Reserve durch die
chronische Volumenbelastung und ggf. eine zunehmende Trikuspidalinsuffizienz.
Bei korrekter Indikationsstellung (s.0.) profitieren auch tber Sechzigjahrige
hinsichtlich der prognostischen Lebenserwartung und Symptomatik eindeutig von
einem ASD-Verschluss (45-48).

Bei Erwachsenen mit durch den Defekt und die konsekutive Dilatation des rechten
Herzens ausgeldstem Vorhofflimmern wird dieses durch den Verschluss des
Vorhofdefekts nur in Ausnahmeféllen gebessert. Hingegen kann bei Erwachsenen,
die ein Vorhofflattern als Folge der Dilatation des rechten Herzens aufweisen, dieses
Vorhofflattern durch den Verschluss des Vorhofdefekts effektiv behandelt werden.
Dabei nimmt die Regression des Vorhofflatterns nach ASD Verschluss von 50%
nach 6 Monaten Uber 40% nach 4 Jahren auf 30% nach 30 Jahren ab (10, 11, 49).

Schwangerschaft

Eine Schwangerschaft wird bei Frauen mit nicht korrigiertem ASD in der Regel gut
toleriert, sofern keine pulmonal-vaskulare Erkrankung vorliegt (50), da der
gesteigerte links-rechts Shunt durch die Abnahme des peripheren vaskularen
Widerstandes (teil-)kompensiert wird. Andererseits kann durch die zusatzliche
Kreislaufbelastung ein bisher nicht bekannter ASD durch Uberproportionale
Reduktion der korperlichen Belastbarkeit und Herzinsuffizienzzeichen erstmals
klinisch manifest werden. Bei einem physiologisch erhéhten Thromboserisiko
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wahrend Schwangerschaft und Wochenbett ist das Risiko paradoxer
Thromboembolien gegeben.
Nach derzeitiger Datenlage besteht keine Indikation zum praventiven Verschluss

eines hAmodynamisch nicht-relevanten ASD vor einer Schwangerschaft.

9. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie

Durchfiihrung durch eine Arztin/einen Arzt fur Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen ein/fen EMAH-
zertifizierte/n Arztin/Arzt. Therapeutische MaRnahmen obliegen der Verantwortung
einer Arztin/eines Arztes fiir Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie, eines Herzchirurgen mit Zertifikat
».Chirurgie angeborener Herzfehler bzw. bei Erwachsenen einer(es) EMAH-

zertifizierten Arztin/Arztes.
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