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1. Geltungsbereich
Hypoplastisches Linksherzsyndrom/Hypoplastischer Linksherzkomplex von der Fetalzeit bis

einschlieBlich Stufe 2 der palliativen Kreislauftrennung (obere cavopulmonale Anastomose)

2. Methodik

Die Konsensfindung in der Leitlinienkommission erfolgte nach eingehender
Literaturrecherche in einem zweistufigen Delphi-Verfahren:

1. Schriftlich per E-Mail-Umlauf

2. Mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess
Handlungsempfehlungen wurden soweit mdglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt
(siehe Tab.1).

Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau

Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade flr die in der Leitlinie enthaltenen

Handlungsempfehlungen.
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2.1 Abklrzungen

AA
ACE-I|
aEEG
AIS
AS
ASD
ASS
AVSD
BAV
BNP
BT-Shunt
ccTGA
CK
CPA
CRP
CT
DA
DGPK
DEGUM
DOAC
DORV
DRG

ECHSA
EF
EFE

EKG
ELSO
EMAH
ERBST
FAC
FS

FO
HK
HLHC
HLHS
HLM
HTX
h-S1P
HZV
IAS
LA
LAP
LCO
LDH

Aortenklappenatresie

Angiotensin Converting Enzyme-Inhibitor
Amplitudenintegriertes EEG

Arterial ischemic stroke

Aortenklappenstenose

Vorhofseptumdefekt

Acetylsalicylsaure

Atrioventrikularer Septumdefekt

Bikuspide Aortenklappe

Brain-natriuretic peptide

Blalock Taussig Shunt

Congenitally corrected transposition of the great arteries
Creatinkinase

Cavopulmonale Anastomose

C-reaktives Protein

Computertomographie

Ductus arteriosus

Deutsche Gesellschaft fur padiatrische Kardiologie
Deutsche Gesellschaft fur Ultraschall in der Medizin
Direkte orale Antikoagulantien

Double outlet right ventricle

Deutsche Rontgengesellschaft

European Congenital Heart Surgeons Association
Ejektionsfraktion
Endokardfibroelastose

Elektrokardiographie

Extracorporeal Life Support Organization
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
Erregungsruckbildungsstorungen
Fractional area change
Verkurzungsfraktion (fractional shortening)
Foramen ovale

Herzkatheter

Hypoplastischer Linksherz Complex
Hypoplastisches Linksherzsyndrom
Herz-Lungen-Maschine
Herztransplantation

Hybrid Stufe 1 der palliativen Kreislauftrennung
Herzzeitvolumen

Interatriales Septum

Linkes Atrium (linker Vorhof)

Linksatrialer Druck

Low cardiac output

Lactatdehydrogenase
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L-R-Shunt
LV =
LVEDD
LVEDVi =
LVOT =
LVOTO =
MA =
MAP =
MAPSE =
MRT =
MV =
MS =
NIRS =
NO =
NSE =
PA =
PAP =
paCO2 =
paO:2 =
PaVv =
PgE1 =
PFO =
PRAS =
PTFE =
PTLD =
PVR =
Qp =
Qs =
RA =
R-L-Shunt =
Rp =
RR =
Rs =
RV =
SIMV =
SSW =
S1P =
S2P =
Sa02 =
ScO2 =
SpO2 =
StO2 =
STS =
SvO? =
SVR =

Links-Rechts-Shunt

Linker Ventrikel

Enddiastolischer Durchmesser des linken VentrikelsLV
lindiziertes enddiastolisches Volumen des linken VentrikelsLV
Linksventrikularer Ausflusstrakt
Linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion
Mitralklappenatresie

Mittlerer Beatmungsdruck

Mitral anular plane systolic excursion
Magnetresonanztomographie
Mitralklappe

Mitralklappenstenose
Nahinfrarotspektroskopie
Stickstoffmonoxid

Neuronenspezifische Enolase
Pulmonalarterie

Pulmonalarterieller Druck
Kohlendioxid-Partialdruck
Sauerstoff-Partialdruck

Pulmonalklappe

Prostaglandin E1

Patent Foramen ovale

Panel reactive antibodies
Polyfluortetraethylen
Post-Transplantations-Lymphoproliferative Erkrankung (Disease)
Pulmonalvaskularer Widerstand
Pulmonaler Blutfluss

Systemischer Blutfluss

Rechter Vorhof

Rechts-Links-Shunt

Pulmonaler GefalRwiderstand

Riva Rocci (Blutdruck)

Systemischer Gefallwiderstand

Rechter Ventrikel

Synchronized Intermittent Mechanical Ventilation
Schwangerschaftswoche

Stufe 1 der palliativen Kreislauftrennung
Stufe 2 der palliativen Kreislauftrennung
Arterielle Sauerstoffsattigung

Zerebrale Gewebe-Sauerstoffsattigung
Pulsoximetrische Sauerstoffsattigung
Somatische Gewebe-Sauerstoffsattigung
The Society of Thoracic Surgeons
Zentralvenose Sauerstoffsattigung
Systemvaskularer Widerstand
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TAPSE

Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion

TAPVR = Totale Lungenvenenfehimindung
TCPC = Totale cavopulmonale Anastomose
TR = Trikuspidalklappenregurgitation (-insuffizienz)
TEE = Trans0sophageale Echokardiographie
TTE = Transthorakale Echokardiographie
UVH = Univentrikulares Herz

VAD = Ventricular assist device (Kunstherz)
VSD = Ventrikelseptumdefekt

VTI = Geschwindigkeits-Zeit-Integral

WMI = White matter injury

ZNS = Zentrales Nervensystem

3. Definition — Klassifikation — Basisinformationen

3.1 Anatomie / Nomenklatur

Beim hypoplastischen Linksherzsyndrom (HLHS) handelt es sich um ein Herz- und
Gefalfehlbildungssyndrom, das mit einer Hypoplasie des linken Ventrikels einhergeht. Die
Ventrikelmorphologie ist variabel und kann schlitzformig, miniaturisiert oder verdickt mit einer
Endokardfibroelastose sein. Der linke Ventrikel ist in der Regel nicht spitzenbildend. Das
HLHS ist vergesellschaftet mit kritischen Stenosen bzw. Atresien der Mitral- und/oder

Aortenklappe sowie einer variablen Hypoplasie der Aorta ascendens und des Aortenbogens.

Beim klassischen HLHS lassen sich daher folgende Subgruppen unterscheiden.'”

- Mitralatresie/Aortenatresie (MA/AA)
- Mitralstenose/Aortenatresie (MS/AA)
- Mitralstenose/Aortenstenose (MS/AS)

Abb. 1: Anatomische Varianten des HLHS/HLHC: a: Mitral- und Aortenatresie; b: Mitralstenose und
Aortenatresie; c: Mitral- und Aortenstenose mit flieBendem Ubergang zum HLHC (aus Haas
et al.?)
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3.2 Hypoplastisches Linksherzsyndrom versus Hypoplastischer Linksherzkomplex
Wahrend beim klassischen HLHS intrinsische Stenosen der Mitral- oder Aortenklappe
vorliegen und keine LV-Funktion zulassen, beschreibt der Hypoplastische Linksherz Complex
(HLHC) eine Morphologie mit eingeschrankter LV-Funktion, bei der ebenfalls meist nur ein
kleiner, nicht spitzenbildender linker Ventrikel ausgebildet ist und die Aorten- und Mitralklappe
hypoplastisch, eventuell dysplastisch, jedoch ohne intrinsische Stenose und nie atretisch sind.
Die Hypoplasie des Aortenbogens bzw. der aszendierenden Aorta ist vergleichbar mit dem
HLHS. Haufig wird je nach Auspragung der Hypoplasie der Begriff des ,borderline left
ventricle“ benutzt.®* Hadmodynamisch liegt beim HLHC meist unmittelbar neonatal ein partiell
DA-abhangiger Kreislauf vor. Der linke Ventrikel ist jedoch prinzipiell in der Lage, ein
vollstandiges systemisches Herzzeitvolumen aufzubringen.
Vom HLHS und HLHC abzugrenzen sind Herzfehler-Varianten, bei denen neben einer
Aortenbogenhypoplasie der linke Ventrikel entweder hypoplastisch ist, d.h. nicht an der
Bildung der Herzspitze beteiligt ist, oder funktionell oder anatomisch nicht in der Lage ist, die
systemische Zirkulation zu Ubernehmen.
Beispiele hierfur sind:

- Double outlet right ventricle (DORV) mit kleinem linkem Ventrikel

- Unbalancierter AVSD mit kleinem linkem Ventrikel

- ccTGA mit groRem VSD und kleinem linken Ventrikel

- Langstreckige Subaortenstenose, Aortenstenose und Aortenbogenhypoplasie mit

grossem VSD

- Mitralstenose/Aortenstenose mit VSD

Die nachfolgenden Ausflhrungen dieser Leitlinie beziehen sich nicht auf diese
Herzfehlervarianten, sondern auf das klassische HLHS und HLHC.
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Kernaussage 1: Leitlinie HLHS

Hypoplastisches Linksherz Syndrom - Definition u

- Beim HLHS besteht eine schwere Hypoplasie der linksseitigen Herzstrukturen mit

intrinsischer Stenose oder Atresie der Aorten- und Mitralklappe.
- Der zu kleine linke Ventrikel beim HLHS kann kein adaquates HZV gewahrleisten.

- Der HLHC beschreibt eine weniger ausgepragte Hypoplasie des LV mit normaler
Konnektion der Aorten- und Mitralklappe, wobei letztere klein und dysplastisch,

jedoch nicht atretisch sind. Die LV-Funktion ist eingeschrankt.

3.3 Pathogenese

Primare Ursache ist wahrscheinlich eine Hypoplasie/Atresie des linksventrikularen Ein- und
Ausflusstraktes und konsekutiv eine mangelnde Entwicklung der linksventrikularen und
aortalen Strukturen. Die Endokardfibroelastose (EFE) des LV kann genetisch, wie auch
erworben durch einen pathologischen Fluss durch die stenotische Mitralklappe induziert sein.®
Die Hypoplasie der linksseitigen Herzabschnitte ist jedoch nicht ausschliellich durch
hamodynamische Veranderungen zu erklaren; weitere primar genetische Ursachen werden
diskutiert.”-*?

3.4 Assoziierte kardiovaskulare Fehlbildungen

Die Abklarung assoziierter kardiovaskularer Fehlbildungen vor einem operativen Eingriff ist
essentiell.

e Unterbrochener Aortenbogen

e VSD

¢ Lungenvenenfehlmindung, Pulmonalvenenstenosen

e Myokardsinusoide/Koronarfisteln/Koronaranomalien

e Trikuspidalklappenanomalien

e Pulmonalklappenanomalie (4 % bikuspide Pulmonalklappe)

e Hohlvenenanomalien

3.5 Extrakardiale Fehlbildungen

Der Anteil extrakardialer Fehlbildungen liegt zwischen 5 und 18 %." Vorwiegend sind es
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gastrointestinale Fehlbildungen wie Osophagusatresie, Duodenalatresie, Malrotationen des
Darmes, Zwerchfellhernien oder Fehlbildungen des ZNS (z.B. Agenesie des Corpus callosum,

Holoprosencephalie) mit erhdhter Pravalenz fur eine Mikrozephalie.**™*

3.6 Ubergeordnete genetische Syndrome

Genetische Syndrome finden sich in 10-25 % der Patienten mit HLHS. Beschrieben sind u.a.:
Turner- und Noonan-Syndrom, Trisomie 13, 18 und 21, Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, Holt-
Oram-Syndrom, Jacobsen-Syndrom, Ellis-van-Creveld-Syndrom, Kabuki-Syndrom sowie
CHARGE-Assoziation.**%

4. Epidemiologie

Das HLHS macht ca. 1-2 % aller angeborenen Herzfehler aus 2°%; in der Gruppe der kritischen
Herzfehler sind es 8-12 %. Das mannlich zu weibliche Geschlechterverhaltnis betragt ca. 1,5.%
Das HLHS ist eine der haufigsten Ursachen fur ein Herzversagen im Neugeborenenalter und

ist unbehandelt die haufigste kardiale Todesursache in der ersten Lebenswoche.

5. Pathophysiologie und Hamodynamik

5.1 Fetal

Feten mit hypoplastischem Linksherzsyndrom weisen neben der strukturellen Herzanomalie
auch Entwicklungs- und Funktionsdefizite der Plazenta auf, die bei mannlichen Feten
ausgepragter sind.?? Die Pumpleistung im fetalen Kreislauf eines HLHS wird entsprechend der
anatomischen Auspragung der linkskardialen Fehlbildung uberwiegend oder vollstandig vom
rechten Ventrikel geleistet. Somit kommt der RV-Funktion intrauterin ein hoher prognostischer
Wert zu. Die Durchblutung der Kopf-Halsgefale, der Aorta ascendens und der
Koronararterien ist bei einer Aortenklappenatresie vollstandig ductusabhangig (retrograder
Fluss im Aortenbogen). Flussrichtung und Blutmenge uber das Foramen ovale werden
ebenfalls von der Anatomie und Funktion von Herzklappen und LV bestimmt. Bei Mitralatresie
besteht kein physiologischer R-L-Shunt, sondern eine Flussumkehr mit L-R-Shunt. Im Verlauf
kann es auch zum vollstandigen Verschluss des Vorhofseptums kommen. In diesem Fall
liegen auch ein reduziertes VTl des Pulmonalarterienflusses sowie ein reverser Fluss in den
Pulmonalvenen vor. Diese Veranderungen wirken sich postnatal im Sinne einer
pulmonalvaskularen Erkrankung aus.??* Die Sauerstoffsattigung ist bei Feten mit HLHS

insgesamt erniedrigt mit einer relativen Verminderung der Nabelvenensattigung
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(insbesondere bei Trikuspidalklappendysfunktion) und in der Aorta ascendens im Vergleich
zu herzgesunden Feten.”® Die fetale Hamodynamik ist jedoch nicht alleine fur regionale
Wachstumsunterschiede des Gehirns, einen verringerten Kopfumfang und das haufig

geringere Geburtsgewicht verantwortlich.

5.2 Neonatal

Der linke Ventrikel ist aufgrund der geringen GroRe seiner Strukturen (Cavum, Mitral- und
Aortenklappe, linksventrikularer Ausflusstrakt (LVOT)) nicht in der Lage, ein ausreichendes
systemisches Herzminutenvolumen zu pumpen. Der systemische Blutfluss (Qs) wird durch
die beiden Kommunikationen auf Vorhof- und Gefaliebene gewahrleistet. Daher ist ein
Offenbleiben des Ductus arteriosus mit R-L-Shunt und ein ausreichender L-R-Shunt auf
Vorhofebene fir das postnatale Uberleben essentiell.

Auspragung und Persistenz des pulmonalen GefalRwiderstandes und des interatrialen Shunts
definieren den klinischen Zustand und Auspragung der Zyanose des Neugeborenen.

Restriktives FO: Bei einem Neugeborenen mit HLHS ohne weitere Fehlbildungen (z.B.

TAPVR) fliel3t das aus den Lungenvenen kommende oxygenierte Blut nicht in den linken
Ventrikel, sondern Uber die Vorhofkommunikation (PFO bzw. ASD). Es entsteht Mischblut im
rechten Vorhof. Bei hochgradiger Restriktion oder gar Verschluss des PFO entsteht
unmittelbar nach der Geburt eine lebensbedrohliche Situation mit pulmonalvendser Stauung,
Lungenddem sowie arterieller Hypoxamie.

Nicht restriktives FO: Bei nicht restriktivem groRen PFO ist die Zyanose weniger ausgepragt

und kann Kklinisch unentdeckt bleiben. In diesem Fall besteht eine ausgepragtere
Volumenbelastung des RV und es dominieren klinisch die Effekte einer im Verlauf
zunehmenden pulmonalen Uberperfusion. Die beim HLHS pathophysiologische
Volumenbelastung des RV wird durch einen primar diastolischen pulmonalen ,run off*
belastet, bis es schlieRlich auch zum verminderten systolischen DA-Fluss mit systemischem
Jow cardiac output® (LCO) und schlieRlich kardiogenen Schock durch Koronarischamie
kommt.

Je nach Morphologie des interatrialen Septums und dem Funktionszustand der Mitralklappe
resultiert eine unterschiedliche Grol3e des linken Vorhofs, der sowohl klein (hypoplastisch)
und muskelstark oder auch dunnwandig und dilatiert sein kann.

Ein moglicher weiterer Grund fur eine postnatale Dekompensation ist eine Konstriktion des
DA und/oder des Aortenisthmus. Die Perfusion des systemischen Kreislaufs wird dabei
komplett (z.B. bei DA-Obstruktion) oder partiell (z.B. bei retrograder Perfusion des

Aortenbogens) mit Hypoperfusion der Kopf-Hals-GefalRe, der Aorta ascendens und der
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Koronararterien beeintrachtigt. Zudem fallt der pulmonalvaskulare Widerstand ab. Die
resultierende Lungenuberflutung hat eine Abnahme des R-L-Shunts Uber den DA mit
konsekutivem Abfall des systemischen Herzzeitvolumens zur Folge. Dies fuhrt GUber eine
Steigerung des Sympathikotonus zum Anstieg des systemischen GefaRwiderstands, um so
einen adaquaten Blutdruck aufrechtzuerhalten. Initial kommt es durch die Aktivierung der
neurohumoralen Achse vor allem zu einer endogenen katecholaminergen Reaktion und
durch zusatzlichen Anstieg des systemischen Gefallwiderstandes (Rs) zur vermeintlichen
Aufrechterhaltung der (koronaren) Perfusionsdricke. Die Folge ist immer ein kardiogener

Schock mit schwerer metabolischer Azidose.

Kernaussage 2: Leitlinie HLHS

Pathophysiologie: HLHS versus HLHC/Borderline LV u

- Patienten mit HLHS ohne antegrade Perfusion der Aorta/des Aortenbogens sind

auf einen nicht restriktiven ASD und einen weit offenen nicht restriktiven Ductus

arteriosus angewiesen (parallele Zirkulation).

- Bei einigen Patienten mit HLHC/Borderline LV kann der linke Ventrikel langfristig
ein adaquates Herzzeitvolumen aufbringen (serielle Zirkulation). Bis zur
vollstandigen Adaptation kann ebenfalls ein partiell ductusabhangiger
Systemkreislauf bestehen.

6. Korperliche Befunde und Leitsymptome

Das Fruhsymptom des hypoplastischen Linksherzsyndroms ist die postnatale Tachypnoe
oder eine generalisierte Zyanose (HLHS). Eine Differentialzyanose bei normaler Sattigung der
oberen Korperhalfte besteht bei balanciertem Qp/Qs bei einem noch unauffalligen, vitalen
Neugeborenen mit antegrader Perfusion der Aorta ascendens bis in den Aortenbogen
(HLHC). Es besteht kein charakteristischer Auskultationsbefund. Mit beginnendem
Verschluss des DA oder Abfall des Lungengefallwiderstandes mit pulmonalem ,run off
entwickelt sich ein kardiogener Schock mit Tachydyspnoe, blass-kuhler marmorierter Haut,
arterieller Hypotension, schwachen Pulsen, erniedrigter arterieller Sauerstoffsattigung,
progredienter metabolischer Azidose und konsekutivem Multiorganversagen (Leber, Niere,
Cerebrum). Auch bei schnellem therapeutischem Handeln kann es oftmals noch zur

nekrotisierenden Enterokolitis (Ischamie/Reperfusionsschaden) kommen. Die
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Sauerstoffsattigungswerte sind variabel und entsprechen der zugrundeliegenden
Pathophysiologie. Differentialdiagnostisch muss eine neonatale Sepsis abgegrenzt werden.*
Tabelle 2 fasst die Besonderheiten der Pathophysiologie hinsichtlich Restriktion des

Vorhofseptums und antegrader Perfusion des Aortenbogens zusammen.

Tabelle 2: Pathophysiologie / Klinische Symptome

Form des HLHS/HLHC Hamodynamik / Pathophysiologie

HLHS mit restriktivem FO/ASD Pulmonalvendse Stauung, Lungenddem,

Tachydyspnoe, Zyanose

HLHS mit groRem FO/ASD bei Volumeniberladung des RV
niedrigem Rp Zyanose weniger ausgepragt, progrediente

Herzinsuffizienz durch Rezirkulation, Tachypnoe

HLHS mit Aortenklappenatresie Sauerstoffsattigung an allen Extremitaten gleich
Retrograde Perfusion des Aortenbogens und der

Koronararterien (ein adaquat hoher Rp vorausgesetzt)

HLHS/HLHC mit Aortenklappen- Antegrade Perfusion aus dem linken Ventrikel und im
stenose und ,borderline” gesamten Aortenbogen erlaubt eine normale Sattigung
LV-Morphologie am rechten Arm, wahrend die Sauerstoffsattigung der
unteren Kérperhalfte durch Zumischung von Blut Gber
den DA niedriger ist. (CAVE: nicht bei A. lusoria)
HLHC Vermehrte Lungenperfusion bei Abfall des Rp,

vermehrte Fllung des LA und LV, dadurch gréfieres

LV-Volumen im Verlauf. Riickwartsversagen bei
Mitralinsuffizienz und LA-Dilatation, Partiell

ductusabhangiger Kreislauf

Kernaussage 3: Leitlinie HLHS

HLHS - Leitsymptome u

- Das HLHS ist ein kritischer Herzfehler, bei dem der Verschluss des Ductus

arteriosus sowie eine fehlende oder restriktive Kommunikation auf Vorhofebene
zum kardiogenen Schock fuhren.
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7. Diagnostik

Die Diagnostik des HLHS beinhaltet die frihzeitige (evtl. bereits pranatale) Sicherung der
Diagnose und Bewertung der Auspragung unter verschiedenen Kreislaufbedingungen. Sie
umfasst neben der klinischen Untersuchung die apparative Diagnostik sowohl initial als auch

zur Verlaufsbeurteilung.

7.1 Zielsetzung

Die prédnatale Diagnosestellung ist die Voraussetzung flr eine optimale postnatale
Versorgung z.B. Festlegung des Entbindungsmodus und Abschatzung der unmittelbar
postnatal notwendigen Mal3nahmen. Im Einzelfall erlaubt die fetale Echokardiographie die
Bewertung hinsichtlich einer fetalen Intervention. Die Entbindung in einer Frauenklinik, die
unmittelbar mit einem hierauf spezialisierten Kinderherzzentrum kooperiert, ist indiziert.?” Die
exakte vorgeburtliche Diagnostik ist auch fur den Fall der elterlichen Entscheidung gegen eine

Behandlung (Compassionate care) essentiell.

Postnatal: Vollstandige Klarung des Herzfehlers, Bewertung etwaiger bereits vorliegender
Organschaden und Folgeerkrankungen, Diagnostik zusatzlicher Fehlbildungen, Planung der
Therapie und Einschatzung der Prognose. Spatestens nach Stabilisierung muss ein Transfer

in ein mit dieser Patientengruppe erfahrenes Herzzentrum erfolgen.

Zielsetzung der Diagnostik bei HLHS:
- Sicherung der Diagnose
- Ausschluss / Bestatigung kardiovaskularer Fehlbildungen
- Ausschluss / Bestatigung extrakardialer Fehlbildungen
- Abgrenzung von kritischen Linksobstruktionen mit biventrikularer Zirkulation
- Einschatzung der Prognose

- Planung der Therapie

7.2 Bewertung der diagnostischen Verfahren

Hierzu gehoéren Blutdruckmessung, Pulsoxymetrie, Echokardiographie, EKG, Laborunter-
suchungen, Rontgen-Thorax, und ggf. kardiale Schichtbildgebung bei unklarer Lungenvenen-
Anatomie. Eine HK-Untersuchung erfolgt meist nur im Rahmen von therapeutischen

Katheterinterventionen.
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7.2.1 Blutdruckmessung

Der Blutdruck muss an allen 4 Extremitaten gemessen werden. Ein Blutdruckgradient kann
Hinweise auf das Vorliegen bzw. das Ausmal} einer Aortenisthmusstenose geben (bei
retrograder Aortenbogenperfusion ist der systolische Blutdruck am rechten Arm niedriger). Die
Interpretation der systolischen und diastolischen Blutdruckwerte bedarf der Plausibilitat im
Kontext von Klinik mit Atemfrequenz, pulsoximetrisch gemessener SpO2 an der oberen und
unteren Korperhalfte und schlie3lich der Echokardiographie. Blutdruckhdéhe und -amplitude
korrespondieren mit dem Qs (!). Ein restriktiver DA korrespondiert mit initial kleiner
Blutdruckamplitude nicht mit dem Mitteldruck (!); erst nachfolgend kommt es zum
Blutdruckabfall.

7.2.2 Pulsoxymetrie

Die Messung der SpOz2 an der rechten und linken Hand (cave A. lusoria) im Vergleich zu den
unteren Extremitaten ist diagnostisch wichtig fur eine ductusabhangige Systemperfusion. Sie
erfasst das Ausmall der Zyanose und kann indirekte Information Uber die Perfusionsver-
haltnisse geben. In der Mehrzahl der Falle findet sich als Folge einer Imbalance von Qp:Qs
mit pulmonaler Hyperzirkulation eine arterielle Sattigung Uber 90 %. Seltener sind
Sattigungswerte unter 70 %, die entweder eine Restriktion auf Vorhofebene anzeigen oder fur
eine unzureichende Mischung und Austausch des Blutes Uber die vorhandenen Shunts
sprechen kénnen.

Bei arteriellen Sattigungswerten um 80 % liegt bei normalem Herzzeitvolumen (vendse
Sattigung von 55-60 %) ein ausgeglichenes Verhaltnis zwischen systemischer und pulmonaler
Perfusion vor. Vor Geburt nicht diagnostizierte Neugeborene mit HLHS werden in der Regel
durch ein positives Pulsoxymetrie-Screening erfasst. Letzteres wird als Standard fur alle

Neugeborenen in Deutschland empfohlen.

7.2.3 Transthorakale Echokardiographie

Die Farbdoppler-Echokardiographie ist die apparative Methode der Wahl, da sie in der Regel
eine zuverlassige Diagnosestellung erlaubt. Sie ermdglicht die Unterscheidung der o.g.
Subtypen, die Beurteilung des Grades der Hypoplasie des LV sowie die Differenzierung von
anderen Herzfehlern, die mit einer Hypoplasie des LV einhergehen. Beim Subtyp MS/AA
muss nach Koronarfisteln gesucht werden.

Die Analyse der Funktion des RV sowie von Pulmonal- und Trikuspidalklappe hat einen hohen
prognostischen Wert. Die Gro3e der aszendierenden Aorta und des Aortenbogens, die
Anatomie der Kopf-Halsgefalle sowie die freie Durchgangigkeit der Pulmonalarterien und
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eventuelle Anomalien der Lungen- oder Systemvenen sind im Hinblick auf die operative oder
interventionelle Behandlung von grol3er Bedeutung. Die Bewertung des R-L-Shunts Uber den
DA sowie der Grdle der interatrialen Kommunikation und speziell des Uber sie erfolgenden
L-R-Shunts sind fur die Akuttherapie relevante echokardiographische Befunde. In Tabelle 3
sind die wichtigsten zu erhebenden Parameter/Befunde zusammengestellt. Bei der
GrolRenangabe der Klappen- und Gefallddurchmesser sollten neben den Absolutwerten auch
die Z-Scores angegeben werden. Die am haufigsten verwendeten Normwerte bzw. Z-Scores
fur Kinder sind im Anhang 1 dieser Leitlinie aufgeflhrt. Die teilweise erheblichen
Unterschiede zwischen den Messwerten und Z-Scores ist bei der Bewertung zu
berucksichtigen.?-°

Tabelle 3: Echokardiographie bei HLHS/HLHC (Primardiagnostik)

Anatomische Struktur | Fragestellung /zu erhebende Befunde

Linker Ventrikel (LV) GroéRe: Durchmesser, Lange, Wanddicke, Spitzenbildung,
Ventrikelvolumen

Funktion: Ejektions- bzw. Verkurzungsfraktion, diastolische
Funktion

Morphe: Endokardfibroelastose, subaortale Obstruktion

Mitralklappe (MV) Mitralstenose/Mitralatresie — antegrader Fluss
Anomalien (z.B. parachute MV), Graduierung einer

Mitralinsuffizienz, Durchmesser und Offnung, MV-Doppler

Aortenklappe (AoV) Klappendurchmesser, Aortenbulbus,
Aortenstenose/Aortenatresie — antegrader Fluss
Klappentaschen: Anzahl, Symmetrie, Raphe, Kommissuren,
Dysplasien

Funktion: Doppler-Flussgeschwindigkeit (Vmax, Vmean),
Dopplergradient, Geschwindigkeits-Zeitintegral (VTI)
Koronaranatomie, Koronarfisteln insbesondere beim Subtyp
MS/AA

Aorta ascendens . .
Grole (Durchmesser), retrograde Perfusion

Aortenbogen Aortenbogenhypoplasie, Aortenisthmusstenose
Aorta descendens retrograde Perfusion des Aortenbogens mit

Flussbeschleunigung bei Isthmusstenose
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Anomalien des Aortenbogens (z.B. aberrante A. subclavia)
abgeschwachter Fluss in der Aorta descendens bei

Isthmusstenose bzw. Stenose des DA

Rechter Ventrikel (RV) | Grofle: Durchmesser, Lange, Wanddicke, Ventrikelvolumen
Funktion: TAPSE, FAC (fractional area change) *,
diastolische Funktion

Trikuspidalklappe (TV) | Durchmesser TV-Annulus, Trikuspidalinsuffizienz

Pulmonalklappe (PaV) | Durchmesser PaV-Annulus, Pumonalklappeninsuffzienz

Pulmonalarterien Durchmesser, PA-Hauptaste, Pulmonalarterienaststenosen

Pulmonalvenen Ausschluss Lungenvenenfehlmindung, Ausschluss von

Lungenvenenstenosen (singular oder multipel)

Systemvenen Systemvenendrainage, linkspersistierende obere Hohlvene

Ductus arteriosus (DA) | Durchmesser, Lange, Junktion DA-Aorta, systolischer R-L-
Shunt, diastolischer L-R-Shunt (Flussprofil und Vmax)
Dopplergradient zur Aorta descendens

Morphologie vor mdglicher Stentimplantation

Foramen ovale /ASD GrolRe, L-R-Shunt, Restriktion

* far TAPSE und FAC bei HLHS gibt es keine Normwerte, sie sind jedoch individuell als

Parameter im Verlauf sinnvoll

7.2.4 Fetale Echokardiographie

Die echokardiographische Diagnose eines HLHS wird meist innerhalb eines Organscreenings
in der 18.-22. SSW gestellt, ist aber gelegentlich schon in der Frihschwangerschaft
nachzuweisen.?! Flhrender Befund ist die GroRendiskrepanz mit Hypoplasie des LV im
Vierkammerblick. Die Differenzierung von anderen Herzfehlern mit unbalancierter
Ventrikelanatomie zuungunsten des LV wie ein unbalancierter AVSD, eine kritische
Aortenstenose oder Aortenisthmusstenose gelingt meist erst in einer spateren
Schwangerschaftswoche und unter Einbeziehung der Darstellung der Ausflusstrakte sowie
des Drei-GefaR-Blicks.3132

Aufgrund haufiger zusatzlicher kardialer und extrakardialer Anomalien sowie einer pranatalen
Wachstumsretardierung sind weitere Fehlbildungen auszuschlieBen und auch eine

Bewertung morphologischer oder funktioneller zerebraler Auffalligkeiten vorzunehmen.
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Nach Diagnosestellung muss eine ausfuhrliche Beratung der Familien hinsichtlich der
eingeschrankten Prognose erfolgen und die Mdoglichkeit eines Schwangerschaftsabbruchs
ergebnisoffen diskutiert werden.

Neben der Diagnosestellung als wesentlichem Bestandteil der pranatalen Beratung kdnnen
in der fetalen Echokardiographie prognostische Parameter erhoben werden. Hierzu zahlen
die Funktionsanalyse des RV, die Graduierung einer Trikuspidalinsuffizienz sowie die
qualitative Analyse kritischer Komponenten wie die Restriktion des interatrialen Shunts bzw.
des DA (siehe Tabelle 4).

Tabelle 4: Fetale Echokardiographie bei HLHS

Anatomische Struktur Fragestellung /zu erhebende Befunde

Restriktives Foramen ovale | FO: Durchmesser, Dopplerfluss: L-R oder bidirektional,

Linker Vorhof (LA): Dilatation, Septumdeviation nach

rechts

Pulmonalvenen (PV): Dilatation, reverser PV-Doppler,

Ratio: VTlvorwarts:VTI revers Lungenvenenfehl-

mundung/dekomprimierende Venen

RV-Dysfunktion Trikuspidalklappeninsuffizienz, qualitativ
RV-Funktion qualitativ mit Gewebedopplers

Perikarderguss, Hydrops

Coronar-ventrikulare Systolisch-diastolische Kommunikationen zum rechten

Fisteln oder linken Ventrikel im Farbdoppler

Ductus arteriosus GroRe, Ausschluss einer Stenosierung

Aorta ascendens GroRe (Durchmesser), Flussrichtung (antegrad vs.
retrograd)

Aortenisthmus Grolde und Dopplerflussprofil

Zur Evaluierung eines HLHC/Borderline LV haben sich Parameter etabliert, die zur
Bewertung einer spateren univentrikularen oder biventrikularen Zirkulation verwendet

*

werden.®* Die mit einem * versehenen Grenzwerte sind Pradiktoren fiir eine spéatere

biventrikulare Zirkulation.

e Ratio rechtsventrikulare Lange zu linksventrikulare Lange (RVL:LVL)

e Ratio Trikuspidalklappenannulus zu Mitralklappenannulus (TV:MV <1,5*)3%
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e Linksventrikulare Lange (LVL) (Z-Score: -2,4 oder grofer *)36
e Mitralklappenannulus (Z-Score: -4,5 oder grofer *)36

e L-R-Shunt Uber das Foramen ovale

Nach der Diagnosestellung sind in jedem Fall serielle Untersuchungen im Verlauf der
Schwangerschaft notwendig, insbesondere um die Einschatzung der Hamodynamik vor der
Geburt vorzunehmen. Essentiell ist eine Einschatzung, ob es sich postnatal um ein
wahrscheinlich stabiles Neugeborenes handelt, postnatal eine Erweiterung des Foramen
ovale mittels Ballonatrioseptostomie notwendig sein wird oder ob sogar die schwerste Form
mit therapierefraktarer Kreislaufinsuffizienz (wie z.B. bei Lungenvenenobstruktion,
hochgradiger Trikuspidalklappeninsuffizienz und eingeschrankter RV-Funktion) zu erwarten
iSt.37’38

Neben der rein diagnostischen fetalen Echokardiographie erfolgt diese auch im Rahmen
fetaler Interventionen bei HLHS wie der Ballonatrioseptostomie bzw. Stentimplantation in das

interatriale Septum oder der Ballonvalvuloplastie der Aortenklappe bei HLHC.

7.2.5 EKG

Das EKG ist zur Diagnosefindung bei Neugeborenen wenig hilfreich und dient der
Dokumentation eines praoperativen Ausgangsbefundes. Es finden sich niedrige bis fehlende
linksventrikulare Potentiale sowie typischerweise Zeichen der rechtsventrikularen
Hypertrophie. ST-Strecken-Veranderungen und T-Inversionen konnen Ausdruck einer
Myokardischamie sein.

7.2.6 Rontgen

Ein Rontgenbild des Thorax ist fur die Diagnose nicht erforderlich, gehoért aber zur
praoperativen Routine. Meist besteht eine Kardiomegalie. Das Herz ist plump und kugelformig
konfiguriert, der rechte Ventrikel bildet den linken Herzrand. Die Herzspitze ist angehoben,
perihilar besteht ggf. eine vermehrte Lungengefalizeichnung, evtl. finden sich Zeichen eines

Lungenddems.

7.2.7 Herzkatheteruntersuchung
Eine Herzkatheteruntersuchung ist fir die Diagnosestellung nicht indiziert. Sie kann im
Einzelfall bei unklarer Anatomie der Lungenvenendrainage notwendig sein. Eine Indikation

besteht in Zusammenhang mit einer geplanten interventionellen Therapie, z.B. bei einem
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restriktiven Foramen ovale (Ballonatrioseptostomie) oder als Teil eines Hybrideingriffes (s.u.)

sowie bei Reinterventionen.

7.2.8 Computertomographie des Herzens (Herz-CT)

Eine Herz-CT ist im Rahmen der Primardiagnostik des HLHS entbehrlich. Sie kann jedoch bei
speziellen anatomischen Fragestellungen (z.B. Systemvenenanomalien, Lungenvenen-
fehlmindung) hilfreich sein.

Zur praoperativen Planung vor den Stufen 2 und 3 der palliativen Kreislauftrennung
(cavopulmonale Anastomose) oder anderen Rezidiveingriffen bei alteren Kindern und EMAH
ist die Herz-CT gut geeignet. Mit modernen Geraten ist die Strahlenbelastung bei Beachtung

kindgerechter Untersuchungsprotokolle vertretbar.*

7.2.9 Magnetresonanztomographie

Herz-MRT: Die Magnetresonanztomographie des Herzens hat in der Primardiagnostik des
HLHS keine wesentliche Bedeutung. Sie wird gelegentlich im Rahmen der fetalen Diagnostik
in spezialisierten Zentren zur Bewertung der Hamodynamik® und assoziierter kardialer und
extrakardialer Fehlbildungen eingesetzt.*® Daruber hinaus eignet sie sich als strahlenfreie
Alternative zur Herz-CT zur praoperativen Planung vor den Stufen 2 und 3 der palliativen
Kreislauftrennung (cavopulmonale Anastomose) und bietet neben Informationen zur
Morphologie auch umfangreiche funktionelle Parameter.

MRT-Daten in Kombination zu invasiven Messungen im Herzkatheter werden zur
Entscheidungsfindung uber eine biventrikulare oder univentrikulare Behandlungsstrategie

herangezogen.*

Zerebrale MRT:

Der MRT-Diagnostik wird in Zukunft ein wichtiger Stellenwert zukommen, da mit ihrer Hilfe
kardiochirurgischer Therapieerfolg und zentralnervose Schadigung zeitnah und nicht-invasiv
untersucht werden kénnen.*

Neuere Magnetresonanztomographie-Studien haben Hirnauffalligkeiten bei ca. 20-30 % der
Neugeborenen vor der ersten Herzoperation und bei Uber 40 % nach einer Operation in der
Neonatalperiode am offenen Herzen gezeigt.*

Weiterfuhrende Informationen zu Besonderheiten des fetalen und neonatalen MRT bei

Patienten mit HLHS sind im Anhang 2 dieser Leitlinie zusammengefasst.
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7.2.10 Labordiagnostik

Arterielle Blutgasanalysen und Serumlaborwerte informieren Uber das Ausmald bei einer
metabolischen Entgleisung (Lactat) und Organschadigungen (ggf. CK, CKMB, kardiales
Troponin, Transaminasen, LDH, Gerinnungsdiagnostik — speziell leberabhangige
Gerinnungsfaktoren, Harnstoff, Kreatinin) und dienen ferner dem Ausschluss einer Infektion
(Blutbild, Differenzialblutbild, CRP, evtl. Blutkultur etc.). BNP kann als kardiovaskularer

Biomarker im Verlauf verwendet werden.

Kernaussage 4: Leitlinie HLHS

HLHS - Primardiagnostik u

- Die vergleichende Blutdruckmessung an allen Extremitaten ist essentiell zur

Diagnostik des HLHS mit Aortenisthmusstenose.

- Die Pulsoxymetrie kann einen differentialdiagnostischen Hinweis auf ein HLHS

als ductusabhangigem Herzfehler geben.

- Mit der transthorakalen Echokardiographie kann ein HLHS zuverlassig

diagnostiziert werden.

- Die kardiale Schichtbildgebung spielt in der primaren Diagnostik des HLHS eine

untergeordnete Rolle.

- Laboruntersuchungen dienen beim HLHS der Differentialdiagnose (Sepsis) und

Einschatzung des metabolischen Zustands bei und nach kardiogenem Schock.

7.2.11 Differentialdiagnose

Die Infektion als haufigste nichtkardiale Differentialdiagnose muss ausgeschlossen werden.
Mit der Echokardiographie lassen sich andere komplexe Herzfehler diagnostizieren, die mit
einer Imbalance der Ventrikel und Hypoplasie der Aorta einhergehen. Die Beurteilung, ob ein
LV ausreichend grof} ist, kann schwierig sein und bedarf einer individuellen interdisziplinaren
praoperativen Abschatzung. Dabei ist in der Therapieplanung zu bertcksichtigen, dass die

kardiovaskulare Entwicklung unmittelbar postnatal nicht abgeschlossen ist.
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Empfehlung 1: Leitlinie HLHS

Apparative Diagnostik V

Eine Echokardiographie (TTE) soll zur Beschreibung der Anatomie und Funktion
als eine der ersten Malinahmen bei V.a. HLHS durchgefuhrt werden.

Eine Echokardiographie (TTE) soll im Verlauf zur Bewertung der Himodynamik
vorgenommen werden.

Bei instabilen Patienten/bei klinischer Veranderung muss eine Echo-
kardiographie (TTE) unter Umstanden mehrfach taglich durchgefuhrt werden.

Die echokardiographische Darstellung und Bewertung des pulmonalvendsen
Abstroms, des ASD sowie des Ductus arteriosus mussen als wichtigste Befunde

zur Therapieplanung erhoben werden.

Eine Computertomographie oder Magnetresonanztomographie des
Herzens kann zur Darstellung einer assoziierten Lungenvenenfehimindung

durchgefuhrt werden.

Ein EKG sollte praoperativ durchgefuhrt werden.

Eine Rontgenaufnahme des Thorax ist zur Diagnosestellung eines HLHS

nicht notwendig.

Rontgenaufnahmen des Thorax konnen im Verlauf der Behandlung sinnvoll

sein.

Eine Herzkatheteruntersuchung ist zur Diagnosestellung eines HLHS nicht

notwendig.
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8. Therapie

Ein HLHS kann nicht korrigierend operiert werden. Wahrend fur die meisten angeborenen
Herzfehler eine Therapie nicht in Frage gestellt wird, besteht fur Patienten mit HLHS aufgrund
der Komplexitat der Erkrankung in Behandlung und Gesamtprognose Konsens, dass ein
Therapieverzicht (,Compassionate Care®) gleichwertig angeboten werden soll. Bei der
Entscheidungsfindung Uber eine Behandlung oder einen moglichen Verzicht auf Behandlung
sollen die Eltern eine eingehende Beratung und Aufklarung durch ein interdisziplinares Team
Uber das individuelle Risiko der operativen, perioperativen und langfristigen Therapie und
Prognose der Erkrankung erhalten.*

Derzeit entscheiden sich in Europa etwa 60 % der Familien trotz groRer Fortschritte in der
Behandlung des HLHS aufgrund der weitreichenden Konsequenzen flur die Familie fur eine
Beendigung der Schwangerschaft oder ein Compassionate Care nach der Geburt; die

Inzidenz der lebendgeborenen Patienten mit HLHS ist damit sinkend.*#

Fir Patienten, deren Eltern sich fur eine Therapie entscheiden, bedarf es einer mehrstufigen
organerhaltenden Palliation mit Trennung der beiden Kreislaufe (TCPC bzw.
Fontanzirkulation) oder eine organersetzende Palliation mittels Herztransplantation.

Liegt ein HLHC/Borderline-LV vor, kann abhangig von der GroRe und Morphologie des
Klappenapparats sowie des LV (EFE, LV spitzenbildend) und der Mitralklappe (Hypoplasie,
Stenose) im Idealfall eine biventrikulare Korrektur erreicht werden. Auch eine schrittweise
Rekrutierung der linksseitigen Herzabschnitte im Sauglingsalter ist moglich, wahrend fur einen

Teil der Patienten nur eine univentrikulare Palliation zu erzielen ist.

8.1 Compassionate Care

Bei fehlenden medizinischen Kontraindikationen wird heute in vielen Zentren eine operative
Behandlung durchgefuhrt. Nach umfassender Aufklarung, die die Gesamtprognose des HLHS
inklusive der Spatmorbiditat einschliel3t, ist trotz verbesserter Behandlungsergebnisse ein

Verzicht auf eine operative Therapie vertretbar und im Elterngesprach zu adressieren '

Ist die Diagnose bereits pranatal bekannt und die Entscheidung der Familie flr
Compassionate Care getroffen, sollte die Entbindung dennoch in einem Zentrum mit
Erfahrung mit diesem Krankheitsbild erfolgen. Die Diagnose HLHS ist nach der Geburt zu
sichern, um eine adaquate Begleitung der Eltern und des Sterbeprozesses des Kindes zu

gewahrleisten.

Der Austausch mit anderen Dbetroffenen Familien und der Kontakt zu

Patientenvertretern/Selbsthilfegruppen kann fur die Entscheidungsfindung hilfreich sein.* Im

www.dgpk.org 22/ 81



Falle eines Therapieverzichts muss die gesamte Familie Uber den Sterbeprozess hinaus
psychosozial (eventuell durch ein Palliativieam) betreut werden.

Empfehlung 2: Leitlinie HLHS

Therapieverzicht / Compassionate Care bei HLHS u

Die Mdglichkeit eines Therapieverzichts bei Feten und Neugeborenen mit HLHS

ist einer chirurgischen Behandlung gleichwertig und muss im Elterngesprach

uber Behandlungsoptionen angesprochen werden.

Eltern sollen im Entscheidungsprozess uber eine Behandlung eines Kindes mit
HLHS eine eingehende Beratung zur Therapie und Prognose durch ein

interdisziplinares Team unter Leitung eines Kinderkardiologen erhalten.

Der Kontakt zu anderen betroffenen Familien oder Patientenvertretern/
Selbsthilfegruppen ist haufig hilfreich und kann angeboten werden.

Eine psychosoziale Betreuung muss bei Therapieverzicht (Compassionate

Care) auch Uber den Sterbeprozess hinaus angeboten werden.

8.2 Therapie des Fetus mit HLHS

HLHS mit intaktem Vorhofseptum: Ein intaktes oder hochgradig restriktives interatriales

Septum besteht bei 6-11 % der Patienten mit HLHS und stellt fur das Neugeborene eine
akute Notfallsituation mit hoher Mortalitat und erheblich eingeschrankter Langzeitprognose
dar, weswegen eine Anderung eines priméaren Therapieziels diskutiert werden kann.** Eine
intrauterine Dekompression des linken Vorhofs zielt sowohl auf die Pravention einer
pulmonalvaskularen Erkrankung als auch auf die Vermeidung der neonatalen Instabilitat
sowie ein verbessertes Uberleben der Operationen zur palliativen Kreislauftrennung ab. Als
Hinweis auf einen erhohten linksatrialen Druck und damit die Indikation fur die Schaffung
oder Erweiterung eines ASD gelten echokardiographische Parameter wie eine restriktive
Vorhofkommunikation, eine Ratio des antegraden:retrograden Geschwindigkeits-
Zeitintegrals des Pulmonalvenenflusses (Avt:Rvri <3) und eine A-Welle des
Pulmonalvenenflusses = 90ms.**** Auch die fetale MRT kann zur Risikostratifizierung bzw.
dem Nachweis einer pulmonalen Lymphangiektasie herangezogen werden, wird aber nicht
in allen Zentren angeboten.>* Der optimale Zeitpunkt fir eine fetale Intervention ist individuell,
meist um die 29. SSW; frihere Interventionen haben ein deutlich hdheres Risiko und

beinhalten die Gefahr, dass sich die geschaffene interatriale Kommunikation wieder
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verschlieft.

Neben der Ballonatrioseptoplastie wird zunehmend die Stentimplantation im |IAS mit
zuverlassigerer Druckentlastung des linken Vorhofs eingesetzt.*>*>> Die Mortalitat des
Eingriffs fur den Feten betragt 13 %.* Trotz erfolgreicher fetaler Intervention ist das 1-Jahres-
Uberleben in dieser Patientengruppe mit intaktem oder restriktivem Vorhofseptum mit 19-54
% deutlich reduziert.>’

Kritische Aortenklappenstenose

Die Indikation zur pranatalen Ballondilatation einer hochgradigen Aortenstenose wird zur
Rekompensation der Ventrikelfunktion bzw. der Zirkulation bei kritisch eingeschrankter
Pumpleistung sowie der Verhinderung der Entwicklung eines HLHS gestellt.>**° Die Prozedur
wird meist in der Mitte der Schwangerschaft (SSW 20-28) uber eine transapikale Punktion des
kindlichen LV vorgenommen. Inzwischen ist das Verfahren mit einem vertretbaren Risiko und
gutem technischen Erfolg durchfuhrbar (Fehlgeburtsrate 11 % (8,8-25 %)).*> Wahrend die
Rekompensation kritischer Aortenklappenstenosen fetal gut zu erreichen ist, sind die
anatomischen Kriterien fur eine postnatale biventrikulare Zirkulation weiter in Diskussion.>®
Aus retrospektiven Studien wurden bei Vorliegen einer Aortenstenose folgende Risikofaktoren
fur die Entwicklung eines HLHS erarbeitet:

¢ Aortenstenose

e Retrograder Fluss im Aortenbogen

¢ L VV-Dysfunktion

e Monophasischer Mitralklappeneinstrom

e | -R-Shunt tUber das Foramen ovale

Die sich daraus ergebenden Indikationen zur fetalen Aortenklappendilatation mit dem Ziel,
ein Vollbild des HLHS zu vermeiden, sind aktuell:

¢ Aortenklappenannulus Z-Score -3.5 oder grolier

e Dopplergradient Uber der Aortenklappe > 20 mmHg

e LV-Lange (lange Achse) Z-Score 0 oder groRer

e MV-Annulusdurchmesser Z-Score -2 oder grolder

¢ MR oder Aortenklappenstenose mit Dopplergradient > 20 mmHg

Liegt eine EFE vor, ist die Gesamtprognose trotz ausreichender GroRe des LV und sonst
geeigneter anatomischer Bedingungen flr einen biventrikularen Kreislauf durch eine

relevante diastolische Dysfunktion des LV eingeschrankt.®
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Empfehlung 3: Leitlinie HLHS v

Fetale Intervention bei HLHS und Entbindung DGPK

Bei Feten mit HLHS und intaktem/restriktivem Vorhofseptum kann aufgrund der
erheblich reduzierten Gesamtprognose eine Therapiezielanderung diskutiert

werden.

Patienten mit HLHS und intaktem/restriktivem Vorhofseptum sollen in einem
Zentrum mit Vorhaltung unmittelbarer postnataler Intervention bzw. ECMO-

therapie entbunden werden.

Bei intaktem/restriktivem Vorhofseptum kann zur Vermeidung einer postnatalen
Notfallsituation eine fetale Ballonseptoplastie/Stentimplantation erwogen

werden.

Bei kritischer Aortenklappenstenose kann eine fetale Ballonvalvuloplastie
der Aortenklappe erwogen werden.

Bei schwerer Dysfunktion des LV, hochgradiger Mitralstenose und
ausgepragter EFE soll keine fetale Ballondilatation der Aortenklappe
durchgefuhrt werden.

Die Entbindung eines Neugeborenen mit HLHS soll in einer Frauenklinik
erfolgen, die unmittelbar mit einem auf das Krankheitsbild spezialisierten

Kinderherzzentrum kooperiert.

Spatestens nach Stabilisierung des Neugeborenen mit HLHS muss ein Transfer

in ein mit dieser Patientengruppe erfahrenes Kinderherzzentrum erfolgen.

8.3 Praoperative Therapie des Neugeborenen mit HLHS

Eine kurative medikamentdose Behandlung des HLHS gibt es nicht. Die kritische
Einschrankung des Kreislaufs beim Neugeborenen bedarf neben der kausalen chirurgischen/
katheterinterventionellen Behandlung einer supportiven medikamentdsen und intensiv-
medizinischen Therapie. Angestrebt wird eine balancierte Perfusion des Lungen- und
Systemkreislaufs, die vor allem an den Parametern eines ausgeglichenen Saure-Basen-

Haushalts und normalem Laktat abgelesen wird. Siehe auch Abbildung 2.

8.3.1 Prostaglandin
Falls pranatal bekannt, ist zur Sicherstellung des Systemkreislaufs unmittelbar postnatal,

ansonsten sofort nach Diagnosestellung, eine Prostaglandin E1 (PgE1) Infusion zum
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Offenhalten bzw. zur Wiedereroffnung des DA zu beginnen, um die Perfusion des
Systemkreislaufs sicherzustellen. Die Startdosis betragt beim echokardiographisch gesichert
offenen DA ca. 5-10 (-15) ng/kg-min; zur Wiedereroffnung eines bereits sich verschlieRenden
DA sind deutlich hdhere Dosierungen notwendig. Hohe Dosen an PgE1 fuhren zu
Atemstorungen der Neugeborenen und infolge des Einflusses auf den
LungengefaRwiderstand zu einer moglichen pulmonale Hyperperfusion/Uberflutung mit

konsekutiver Verminderung der Kérperperfusion.

8.3.2 Medikamentose Balancierung von Qp:Qs (systemische Nachlastsenkung)

Bei einer verminderten Systemperfusion aufgrund einer Imbalance von Qp:Qs kann zur
Steigerung des systemischen HZV eine kontinuierliche Infusion von Milrinon sehr effektiv und
sicher angewendet werden. Mit diesem Inodilatator Iasst sich nicht nur ein erhdhter
Systemwiderstand, sondern auch eine assoziierte RV-Dysfunktion behandeln. Milrinon in
einer Dosierung von 0,5-1 pg/kg-min kann bis zur Operation beibehalten werden, wahrend
alle Katecholamine praoperativ - wenn maoglich - beendet werden sollten. Die Gabe von NO-
Donatoren (z.B. Nitroprussid-Natrium) wird alternativ mit allerdings geringerer therapeutischer
Breite und unter Beachtung eines ausreichenden arteriellen Blutdrucks zur Senkung des
Widerstands im Systemkreislauf und darliber hinaus zur Erzielung einer besseren Balance
zwischen systemischem und pulmonalem Blutfluss eingesetzt.?*% Die Alpha-2-Agonisten
Clonidin und Dexmedetomidin, primar zur perioperativen Sedierung verwendet, wirken sich
ebenfalls im Sinne einer peripheren Nachlastsenkung und verbesserten diastolischen
Ventrikelfiillung und Okonomisierung der Kreislauffunktion aus.s>¢¢

8.3.3 Ballonatrioseptostomie

Ein restriktives oder gar intaktes interatriales Septum fuhrt zu einer pulmonalen Kongestion,
einem unzureichenden Herzzeitvolumen sowie zu einer ausgepragten Zyanose. Diese
Situation ist eine Notfallsituation mit erheblich reduziertem Kurz- und Langzeitiberleben bei
HLHS (siehe 8.2 Therapie des Fetus). Bei komplexer Anatomie des ASD oder sehr dickem
interatrialem Septum ist die klassische Ballonatrioseptostomie evtl. nicht moglich und es
muss eine statische Ballondilatation oder eine Stentimplantation zur effektiven
Druckentlastung des linken Vorhofs vorgenommen werden.*° Diese Techniken kdnnen
nicht als Akuttherapie auf der Intensivstation durchgefuhrt werden, sondern erfolgen im
Herzkatheterlabor, was die Bedeutung der pranatalen Evaluierung und Planung der
Entbindung in einem Kinderherzzentrum mit entsprechenden Ressourcen erfordert.’2”7° Im

Rahmen der ersten palliativen Stufe als Hybrideingriff muss bei restriktivem Defekt im
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Vorhofseptum die Atrioseptostomie vor Anlage des bilateralen Pulmonalarterienbandings
vorgenommen werden. Eine zusatzliche Drosselung des Pulmonalarterienflusses ware in
dieser Situation kontraindiziert.”* Im Rahmen dieses Konzepts muss der ASD bis zur zweiten
Stufe (Comprehensive Stage 2) flr etwa 4-5 Monate ohne Restriktion offen sein. Daher sind
Re-Interventionen im Interstage 1 (Zeitraum zwischen der Norwood-Operation und der
Anlage der oberen cavopulmonalen Anastomose/sog. bidirektionale Glenn-Operation oder
Hemi-Fontan) gegebenenfalls auch elektiv notwendig.®”’* Ist der ASD nach der Intervention
sehr grof, istin einigen Fallen notfallmalig ein Banding der Pulmonalarterienaste notwendig,

um einen pulmonalen ,run off‘ zu vermeiden.”

8.3.4 Beatmung

Soweit irgend maoglich sollte eine Spontanatmung angestrebt und die Indikation zur Beatmung
sehr streng gestellt werden. Eine Sauerstoffapplikation ist nur indiziert, wenn eine pulmonale
parenchymatose Erkrankung oder pulmonalvendse Stauung, wie z.B. bei restriktivem ASD,
vorliegt und sollte dann mit einer Zielsattigung (SpOz2) von 75-85% appliziert werden.
Ventilatorisch wird ein PaO2 von ca. 40 mmHg, und ein PaCO2 von 40 (-45) mmHg angestrebt.
Eine generelle Erhohung des FiO2 kann Uber einen Abfall des Lungenwiderstandes zur
pulmonalen Uberflutung und Verschlechterung der System- und Koronarperfusion fiihren und
sollte daher dringend vermieden werden. Bei einer SvO2 < 50 % oder einer arteriovendsen
Sauerstoffdifferenz von > 40 % liegt differentialdiagnostisch eine pulmonale Uberperfusion
vor, und es mussen zusatzliche Malinahmen zur Verbesserung der systemischen Perfusion
getroffen werden. CAVE: Bei der Bewertung der SpOz2 ist immer zu berucksichtigen, dass
diese bei erhaltenem antegradem Fluss aus dem linken Ventrikel und antegrader Perfusion
des Aortenbogens in der oberen Kdorperhalfte hochnormal sein kann und eine differentielle
Sattigungsdifferenz zur unteren Korperhélfte in die Interpretation der Werte einbezogen

werden muss.

8.3.5 Hamoglobin/Hamatokrit
Mit steigendem Verhaltnis von pulmonaler zu systemischer Perfusion (Qp:Qs) bei konstantem
Hamoglobinwert verschlechtert sich das systemische Sauerstoffangebot.”>’* Daher ist fur eine

optimale Sauerstoffversorgung ein Hb von 12-14 g/dl anzustreben.
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HLHS - neonatal stabil HLHS - neonatal instabil

Intubation, Mechanische Ventilation
Invasives Monitoring: HF, SpO2, RR, Laktat, SvO;, AVDO,
Inotropie/Nachlastsenkung

Milrinon {0,5-1 ug/kg/min)
Spontanatmung
Katecholamine vermeiden, bzw. nach Stabilisierung deeskalieren
Noninvasives Monitoring: HF, SpO2, RR - o 5 bl bl e,
: Ductus arteriosus
Ductus arteriosus
PgE1: Initialdosis 20-50 {100)ng/kg/min
PgE1: Erhaltungsdosis 5-10(-15)ng/kg/min e ; (190inglemi
Y Y PDA-Stenting erwagen
Volumentherapie o - —
Ausreichende Valumenzufuhr/ nichtrestriktiv Desliarting GRINAIS MaTmanoman
. Foramen ovale/ASD Sauerstoffverbrauch senken (Antipyrese, Sedierung, Relaxierung)
Erndhrung p.o. méglich

Azidoseausgleich

Balancierung Qp:Qs

Zielparameter

FiO2 - Flow orientiert Optimierte Machlast
(so wenig wie maglich) Sp0, 75-85% (Milrinon/Na-Mitroprussid)
Pulmonalen ,run off* —b— Pa0; ca. 40 mmHg, PaCO; 40 (-45) mmHg -‘— FiO2 - Flow orientiert
vermeiden Niedrignormaler Blutdruck (so wenig wie maglich)
(PEEP, Airvo, Highflow-Brille) . .
Hamaoglobin 12-14 g/dL Pulmonalen ,run off*
vermeiden

Abb. 2: Praoperative Therapie zur Balancierung der Kreislaufe bei HLHS

HF = Herzfrequenz, SpO, = Sauerstoffsattigung transkutan, RR = Blutdruck, SvO, = zentralvendse
Sattigung, AVDO,= arterioventdse Sauerstoffdifferenz, PaO.=Sauerstoffpartialdruck, PaCO;=
arterieller Kohlendioxidpartialdruck, FiO, = Sauerstoff in der Einatemluft, PEEP: positiv
endexspiratorischer Druck, ASD = Atriumseptumdefekt, PgE1 = Prostaglandin E1, HLHS =
Hypoplastisches Linksherzsyndrom, Airvo = Gerat zur nasalen High flow Therapie/Beatmung

Empfehlung 4: Leitlinie HLHS

Praoperative Behandlung des Neugeborenen mit HLHS U

DGPK

Bei einem stabilen Neugeborenen mit HLHS soll kein zusatzlicher Sauerstoff

verabreicht werden.

Ein stabiles Neugeborenes mit HLHS soll nicht intubiert und beatmet werden.

Zum Offenhalten des DA soll beim stabilen Neugeborenen die geringste

wirksame Dosis PgE1 verwendet werden.

Eine Ballonatrioseptostomie soll zur Dekompression des linken Vorhofs und

bei unzureichender Mischung der parallelen Zirkulation vorgenommen werden.

Ein bilaterales Pulmonalarterienbanding sollte bei pulmonaler Uberzirkulation

und weit offenem DA vorgenommen werden (Notfallma3nahme).
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Inodilatatoren wie Milrinon sollten zur Unterstitzung der rechtsventrikularen

Funktion eingesetzt werden und sind Katecholaminen vorzuziehen.

Zur Minimierung des Sauerstoffverbrauchs kénnen Alpha-2-Blocker zur

Sedierung sowie Betablocker und Digoxin eingesetzt werden.

8.4 Operative Therapie
Therapieprinzip: Ziel der organerhaltenden Therapie ist es, den rechten Ventrikel dauerhaft
der Perfusion des systemischen Kreislaufs zuzuordnen. Hierzu mussen sowohl pratrikuspidal
als auch posttrikuspidal stenosefreie Kommunikationen geschaffen werden. Im ersten Schritt
der palliativen Kreislauftrennung (S1P) bedeutet dies:
e Nicht restriktive Kommunikation Uber das Vorhofseptum (Atrioseptektomie, ggf.
Korrektur einer vorhandenen Lungenvenenfehimindung)
e Zuordnung des RVOT/der Pulmonalklappe zur Aorta, Aortenbogenrekonstruktion mit
adaquater Perfusion der Aorta mit inren Kopf-HalsgefalRen und Koronarien
e Balancierte Perfusion der Lunge Uber einen systemico-pulmonalen Shunt zur
ausreichenden Oxygenierung und adaquaten Entwicklung der Lungengefalle mit
gleichzeitiger Vermeidung einer Hyperperfusion mit konsekutiver Herzinsuffizienz
Das chirurgische Verfahren ist die Norwood-Operation, die in zwei Varianten zum Einsatz

kommt.”>7?

Daruber hinaus hat sich das Hybridverfahren (h-S1P) als Alternative entwickelt, bei dem
neonatal auf eine Operation mit Herz-Lungen-Maschine verzichtet wird. Die Mal3nahmen der
ersten Stufe sind dabei:

e Sicherstellung einer nichtrestriktiven Kommunikation Uber das Vorhofseptum

e Sicherung der Systemperfusion uber das Offenhalten des DA (mit oder ohne Stent)

e Balancierung der Lungenperfusion durch Anlage eines bilateralen Pulmonalarterien-

bandings

Die nachsten Schritte dienen der Kreislauftrennung und Umwandlung einer parallelen in eine
serielle Zirkulation:

o Direkte Zuleitung des Blutes der oberen Hohlvene zur Pulmonalarterie (obere

cavopulmonale Anastomose). Im Falle eines Hybridverfahrens wird diese gemeinsam
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mit der Rekonstruktion der Aorta/des Aortenbogens vorgenommen (Comprehensive
Stage 2)

e Direkte Zuleitung des Blutes der unteren Hohlvene und Lebervenen zur
Pulmonalarterie (TCPC)

FUr ausgewahlte Patienten mit neonatal grenzwertig groem linken Ventrikel kommen
Rekrutierungsverfahren fur ein Wachstum des LV und zu einem spateren Zeitpunkt eventuell

Konversionsoperationen mit Etablierung einer biventrikularen Zirkulation in Betracht.

Die verschiedenen Operationen sind der folgenden Ubersicht zusammengefasst.

o Stufe1
¢ Norwood-Operation mit BT-Shunt
¢ Norwood-Operation mit RV-PA-Shunt (Sano Modifikation)
e Hybrid Prozedur
o Stufe 2
e Obere cavopulmonale Anastomose (bidirektionale Glenn-OP/Hemi-Fontan)
e Comprehensive Stage 2
o Stufe 3
e Totale cavopulmonale Anastomose (TCPC/ Fontan-OP)

e Konversionsoperationen zu biventrikularer Zirkulation bei HLHC
e Obere cavopulmonale Anastomose plus systemico-pulmonaler Shunt (“Super-
Glenn”)
e Rekonstruktion Aorten/Mitralklappe
e ASD-Verschluss

Zeitpunkt: Die erste organerhaltende Operation (Norwood-/Sano-Operation) sollte beim
stabilen Neugeborenen zwischen dem 2. und 7. Lebenstag durchgefuhrt werden. Das
Neugeborene sollte vom Geburtsstress erholt, Leber- und Nierenfunktion normalisiert sowie
der pulmonale GefaRwiderstand abgefallen sein. Ein zunehmender Anstieg der Herzfrequenz

und Atemfrequenz kdnnen auf eine drohende Dekompensation hinweisen.®

8.4.1 Palliative Kreislauftrennung Stufe 1: Norwood-Operation mit modifiziertem
Blalock-Taussig-Shunt

Rekonstruktion Aorta/Aortenbogen: Wesentlicher Bestandteil der Operation ist die

stenosefreie Rekonstruktion der Aorta und des Aortenbogens mit Bildung einer sogenannten
.Neo-Aorta“. Zu den kritischsten Schritten zahlt die Anastomosierung der hypoplastischen
nativen Aorta mit dem proximalen Pulmonalarterienstamm. Bei Vorliegen einer

Aortenisthmusstenose muss diese reseziert werden. Ebenso ist zur Pravention einer Re-
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Stenosierung des Aortenisthmus die vollstandige Resektion von Ductusgewebe eine wichtige
Voraussetzung. Details zur chirurgischen Technik der Aortenrekonstruktion sind in Anhang 3
dargestellt.

Systemico-pulmonaler Shunt: Fur die Norwood-Operation hat sich der modifizierte Blalock-

Taussig-Shunt etabliert. Ein PTFE-Gefalinterponat zwischen dem Truncus brachiocephalicus
und der rechten Pulmonalarterie erlaubt eine balancierte Lungenperfusion, wobei der
Durchmesser und die Lange des Shunts sowie die Grofde des Truncus brachiocephalicus das
Ausmal} der pulmonalen Perfusion bestimmen. Shuntkomplikationen sind die haufigste
Ursache der Interstage 1-Mortalitat bei Patienten mit HLHS 2% WeiterfUhrende Details zum
systemico-pulmonalen Shunt sind im Anhang 4 zusammengefasst.

Rekonstruktion der Pulmonalarterie: Hinsichtlich der palliativen Kreislauftrennung mittels

TCPC sind gut entwickelte zentrale und periphere Pulmonalarterien ein wesentlicher Faktor.
Zur Rekonstruktion der Neoaorta wird der Pulmonalarterienhauptstamm knapp unter der
Bifurkation abgetrennt. Das distale Ende, d.h. die Offnung an der PA-Bifurkation, wird meist
per Direktnaht oder mit einem autologen Perikardpatch verschlossen. Der DA wird reseziert
und pulmonalseitig verschlossen. Das hochste Risiko von Pulmonalarterienaststenosen
entsteht, wenn beide Hauptaste diskonnektiert werden missen.®®

Atrioseptektomie: Bei Patienten mit klassischem HLHS ohne Option auf eine spatere

biventrikulare Korrektur wird das Vorhofseptum zur Gewahrleistung eines stenosefreien

Abflusses des pulmonalvendsen Blutes reseziert. Zur chirurgischen Technik siehe

Anhang 5.

Abb. 3: Darstellung der verschiedenen Norwood-Operationsverfahren a: klassische Norwood-OP
mit BT-Shunt, b: Sano Modifikation der Norwood-OP mit RV-PA-Shunt (aus Haas et al.*)
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8.4.2 Palliative Kreislauftrennung Stufe 1: Norwood-Operation mit RV-PA-Shunt

Bei dieser Operation wird anstelle des aortopulmonalen Shunts eine ca. 5- 6 mm messende
Gefalprothese zwischen dem Ausflusstrakt des RV und der Pulmonalarterie eingesetzt (nach
dem japanischen Herzchirurgen Sunji Sano als Sano-Shunt bezeichnet). Das Material ist
meist PTFE (teilweise ringverstarkt), aber auch kleine Homografts werden verwendet.
Pulmonalseitig wird der Shunt meist zentral inseriert. Die Ubrigen chirurgischen Schritte
(Aortenbogenrekonstruktion, Atrioseptektomie) entsprechen den in Kapitel 8.4.1 dargestellten
Verfahren.

Vorteil des Sano-Shunts ist der hohere diastolische Druck in der Aorta durch Fehlen eines
diastolischen ,run off‘, was die unmittelbare intensivmedizinische Betreuung erleichtert und
relevant zur Verbesserung der Uberlebensrate von Neugeborenen mit HLHS beigetragen
hat.?-% Nachteilig ist, dass flir die Anlage des Sano-Shunts eine Ventrikulotomie erforderlich
ist, die spater ggf. zu Rhythmusstérungen bzw. einer Beeintrachtigung der RV-Funktion fihren
kann.%-94

Die Grofe der Shunts richtet sich nach der Anatomie, Physiologie bzw. der Grof3e des Kindes,
wie in Tabelle 5 dargestellt. Die chirurgische Technik und Problematik des RV-PA-Shunts sind
in Anhang 6 zusammengefasst.

Tabelle 5: Richtwerte fur die Auswahl der ShuntgroRe im Rahmen der Norwood-/Sano-

Operation
BT-Shunt RV-PA-Shunt
Korpergewicht < 2,5 kg 3 mm* 4 mm
Korpergewicht 2,5-4 kg 3,5 mm 5-6 mm
Korpergewicht 3,5-4 kg und bei | 3,5 mm 6 mm
hohem pulmonalem Widerstand

*Alternativ: 3,5 mm Shunt mit chirurgischer Verringerung des Durchmessers durch Gefal3-Clips

8.4.3 Bewertung der Shuntmodifikationen

Die chirurgischen Datenbanken der europaischen und amerikanischen Fachgesellschaften
geben aktuell eine operative Mortalitat fur die Norwood Operation zwischen14,3 % (STS-
Datenbank) und 22,9 % (ECHSA) an.>

Vergleichende Bewertungen zwischen der Verwendung eines BT-Shunts oder eines RV-PA-
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Shunts wurden in zahlreichen Publikationen untersucht. Insbesondere die multizentrische
prospektive randomisierte kontrollierte Studie ,Single Ventricle Reconstruction Trial“’¢ konnte
zeigen, dass in den ersten 12 Lebensmonaten ein Uberlebensvorteil fiir die Patienten nach
RV-PA-Shunt besteht. Dieser Unterschied lasst sich nach dem ersten Lebensjahr im Verlauf
aber nicht mehr nachweisen. Dies bestatigt sich auch in aktuellen Untersuchungen.® Fur
bestimmte Patientenpopulationen wurde ein Uberlebensvorteil gesehen, wie beispielsweise
fur Frihgeborene mit Aortenklappenatresie, die einen Benefit nach RV-PA-Shunt aufwiesen.
Das Wachstum der Pulmonalarterien ist bei Verwendung eines BT-Shunts etwas besser, die
rechtsventrikulare Funktion zeigt in der Langzeitbeobachtung keine Unterschiede zwischen
den verschiedenen Shunts. Die Auswahl des Shunts wird letztendlich meist institutionell von
der Praferenz des Herzchirurgen bestimmt.

Die Verwendung des BT-Shunts erlaubt die Anwendung einer postoperativen ECMO und eine
einfachere medikamentose Steuerung von Qp:Qs, ist jedoch z. B. bei Vorliegen einer Arteria
lusoria nicht sinnvoll. Die Sterblichkeit im Interstage 1-Intervall ist fur Patienten mit BT-Shunt
im Vergleich hoher. Der RV-PA-Shunt erleichtert in vielen Institutionen das perioperative
Management, und ist insbesondere bei hohem Lungenwiderstand (restriktiver ASD, OP nach
dem 14. Lebenstag) effektiver; jedoch treten bei diesem Verfahren im Verlauf haufiger

interventionsbedurftige Stenosen auf.*®

Kernaussage 5: Leitlinie HLHS

HLHS - Palliative chirurgische Therapie (S1P) U

- Die organerhaltende chirurgische Versorgung erfolgt durch die Norwood-OP.

- Die pulmonale Perfusion im Rahmen der Norwood-OP wird Uber einen BT-
Shunt oder einen RV-PA-Shunt (Sano-Modifikation) gewahrleistet.

- Die Norwood-OP erfolgt idealerweise am Ende der ersten Lebenswoche.

- Jenseits der 2. Lebenswoche ist die Norwood-OP mit einem deutlich erhdohten
Risiko behaftet.

- Wahrend der Norwood-OP wird inzwischen regelhaft eine selektive
Kopfperfusion Uber die Herz-Lungen-Maschine zur Protektion des Gehirns

angewendet.
- Mit Verwendung des RV-PA-Shunts ist die Frihmortalitat deutlich gesunken.

Das langfristige Uberleben ist nach beiden Shunt-Verfahren gleich.
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8.4.4 Hybrid-Therapie

Als Alternative zu den oben genannten Techniken der ersten Stufe der palliativen
Kreislauftrennung (S1P) hat sich Anfang der 1990er Jahre die Hybrid-Therapie entwickelt.
Diese wurde zunachst als Notfallbehandlung fir Patienten eingesetzt, die nicht fur die
chirurgischen Standardverfahren geeignet waren. Zur damaligen Zeit war die Norwood-OP
mit einer hohen Mortalitat behaftet. Die Vermeidung dieser komplexen neonatalen Prozedur
mit Verzicht auf einen kardiopulmonalen Bypass wird inzwischen weltweit bei
Hochrisikopatienten angeboten (z.B. Frihgeborene < 2 kg, Z. n. kardiogenem Schock, andere
Organversagen). Einzelne Zentren haben institutionell das Hybridkonzept (h-S1P) als
primares Verfahren der ersten Stufe etabliert.”%7-10

Bei diesem Vorgehen werden ein bilaterales Pulmonalarterienbanding zur Kontrolle des
pulmonalen Blutflusses sowie eine Stent-Implantation zum Offenhalten des DA
vorgenommen. Der ASD muss dabei ohne Restriktion sein und gegebenenfalls erweitert
werden (Ballonatrioseptosomie, Stentimplantation im interatrialen Septum).*’

Inzwischen liegen erste Ergebnisse eines rein interventionellen Vorgehens vor, bei dem das
chirurgische Pulmonalarterienbanding durch Implantation von fluss- und druckreduzierenden
Implantaten in die Pulmonalarterienhauptaste zu einer rein interventionellen Prozedur

weiterentwickelt wurde.******

Abb. 4: Schematische Darstellung der Palliation des HLHS mittels Hybrid-Therapie. Wesentliche
Bestandteile sind ein bilaterales Banding zur Drosselung des pulmonalen Blutflusses, ein Stent im
Ductus zur Sicherstellung der Koérperperfusion sowie — wenn notwendig — ein Stent im ASD zur
Schaffung einer nicht restriktiven Kommunikation zwischen linkem und rechtem Vorhof. (aus Haas et
al.%)
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Mit einer prozeduralen Mortalitat von < 5 % eignet sich die Hybridtherapie auch fur
Hochrisikopatienten.”>312 Das Uberleben von Hochstrisikopatienten nach h-S1P st
vergleichbar zum Uberleben bei Standardrisikopatienten nach Norwood-Operation.'>15 Die
unterschiedliche Komplexitat der Patienten lasst endgultige Schlisse zur bevorzugten
Anwendung des einen oder anderen Verfahrens nicht zu.

8.4.4.1. Atrioseptostomie

Der freie Abstrom des pulmonalven6sen Blutes und damit Verhinderung einer
pulmonalvaskular-obstruktiven Erkrankung Uber ein nicht restriktives Foramen ovale ist
wesentlich fir die Langzeitprognose bei Patienten mit HLHS. Je nach Dicke und
Beschaffenheit des interatrialen Septums kann eine klassische Ballonatrioseptostomie oder
eine statische Ballondilatation des Septums erfolgen. Sehr restriktive Defekte erfordern die
Implantation eines Stents, um insbesondere auch wahrend des Interstage 1 eine zuverlassige
Drainage des linken Vorhofs zu gewahrleisten.t”®° Im Rahmen der h-S1P ist die
Atrioseptostomie die erste Mallnahme. Die Haufigkeit von sekundaren Interventionen am
interatrialen Septum wahrend des Interstage 1 betragt ca. 8 %, insbesondere bei einem dicken

Vorhofseptum.”

8.4.4.2. Bilaterales Pulmonalarterienbanding

Die Drosselung des Blutflusses zur Pulmonalarterie durch chirurgische zirkulare Bandelung
beider Pulmonalarterienhauptaste erfolgt zeitlich vor der Stentimplantation in den DA und
nach einer eventuellen Ballonatrioseptostomie. Hierdurch wird das Risiko einer
intraoperativen Dislokation des Ductus-Stents reduziert und bei unrestriktivem ASD eine
Stabilisierung der Kreislaufsituation mit Erhéhung der systemischen Zirkulation vor der
Katheterintervention  erzielt. Zur Technik und Dosierung des bilateralen
Pulmonalarterienbandings und weiterfuhrenden Informationen siehe Anhang 7.

Aufgrund von narbigen Verziehungen ist im Rahmen der Folgeoperation haufig eine
Patcherweiterung der linksseitigen Pulmonalarterie erforderlich.*

8.4.4.3. Stentimplantation in den Ductus arteriosus

Prinzipiell kann der DA auch durch langfristige Administration von PgE1 als Dauerinfusion
offengehalten werden,'” die Stentimplantation ermdglicht allerdings eine Entlassung der
Patienten aus stationarer Betreuung bis zur zweiten Stufe der palliativen Kreislauftrennung.

Die Stentimplantation in den DA im Rahmen des Hybrideingriffs (h-S1P) erfolgt im Idealfall
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zeitlich nach der Erweiterung des ASD und Anlage des bilateralen Pulmonalarterienbandings.
Die Platzierung des Stents erfolgt entweder transpulmonal gemeinsam mit dem chirurgischen
Pulmonalarterienbanding am offenen Thorax durch direkte Punktion der Arteria
pulmonalis ¢ oder perkutan als elektiver getrennter Eingriff transvends oder transarteriell
uber die FemoralgefalRe.®9120 Generell sollte der Durchmesser des Stents den
Gefalquerschnitt der descendierenden Aorta um 1-2 mm Uberschreiten um eine Migration zu
verhindern.'*® Eine vollstandige Abdeckung des DA durch eventuell mehrere Stents ist
essentiell. Kritisch ist bei dem Hybridvorgehen (h-S1P) die Sicherung der retrograden
Perfusion des Aortenbogens, insbesondere wenn kein antegrader Fluss Uber die
Aortenklappe besteht. Daher haben sich Variationen des Hybridvorgehens mit einem reversen
BT-Shunt entwickelt.*?* Hierbei wird ein BT-Shunt zwischen dem Pulmonalarterien-
hauptstamm und dem Truncus brachiocephalicus angelegt. Da die Flussrichtung von der
Pulmonalarterie retrograd in den Aortenbogen erfolgt, hat sich der Begriff des reversen BT-
Shunts etabliert. Im Bedarfsfall mussen zusatzlich Stents im Aortenisthmus platziert
werden.”>? Etwa 10% der Patienten haben eine ungunstige Anatomie der Junktion zwischen
DA und Aortenisthmus mit moglicher Kompromittierung der retrograden zerebralen und
koronararteriellen Perfusion und eignen sich daher nicht fur das Hybridverfahren oder
bendtigen eine zusatzliche Sicherung des retrograden Flusses in den Aortenbogen.'?? Zu
wichtigen Details der Technik der Stentimplantation in den DA, Stentauswahl etc. siehe
Anhang 8.

Kernaussage 6: Leitlinie HLHS v

HLHS - Hybrid-Stage 1 (h-S1P) DGPK

- Die Hybrid-Palliation der ersten Stufe in der Behandlung des HLHS basiert auf
einer seriellen Zirkulation mit nicht restriktivem ASD, einer Druck- und
Flussreduktion in den Pulmonalarterien und einem weit offenen Ductus

arteriosus (DA).

- Die einzelnen Komponenten eignen sich auch als Notfalltherapie bei Kreislauf-
instabilen Patienten mit HLHS:

- Atrioseptostomie/Stentimplantation bei restriktivem ASD
- Ductusstenting bei stenotischem DA

- Bilaterales Pulmonalarterienbanding bei groRem ASD und
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Lungenuberflutung (niedriger Rp)

- Die vollstandige Abdeckung des DA mit einem oder mehreren Stents ist

essentiell um Stenosierungen zu verhindern.

- Die retrograde Perfusion des Aortenbogens erfordert eine exakte
morphologische Analyse der Junktion von DA und Aorta (echokardiographisch
und angiographisch). Gegebenenfalls ist eine Ballondilatation des Isthmus oder

die Implantation eines Stents in den Aortenisthmus notwendig.

- Das Ductusstenting kann perkutan oder transpulmonal am offenen Thorax

erfolgen.

Bei elektiven Patienten finden die Mal3nahmen in der Reihenfolge:

Atrioseptostomie — Pulmonalarterienbanding — Ductusstenting statt.

8.4.5 Palliative Kreislauftrennung Stufe 2: Obere cavopulmonale Anastomose (CPA)

Bei der zweiten Stufe der Palliation wird der Shunt entfernt und die obere Hohlvene mit der
Pulmonalarterie verbunden. Der Shunt (BT-Shunt oder RV-PA-Shunt) wird ligiert und
durchtrennt, eventuelle Engstellen im Bereich der ehemaligen Insertionsstellen mussen
mittels Patchtechnik erweitert werden (siehe Abb. 5). Eine bedeutsame Trikuspidalinsuffizienz

sollte zu diesem Zeitpunkt chirurgisch behandelt werden.*?32

Abb. 5: Obere cavopulmonale Anastomose bei HLHS (aus Haas et al.?)
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Bei singularer rechter oberer Hohlvene wird eine unilaterale, bidirektionale Anastomose
hergestellt. Bei zusatzlicher linker oberer Hohlvene ohne Brickenvene erfolgt eine beidseitige
— bilaterale — obere cavopulmonale Anastomose. Eine Besonderheit stellt die Situation einer
fehlenden unteren Hohlvene mit Persistenz einer Kontinuitat der Vena azygos/Vena
hemiazygos dar. Fur diese Patienten bedeutet die obere cavopulmonale Anastomose
gleichsam eine fast vollstandige Kreislauftrennung mit Ausnahme der Lebervenen (sog.
Kawashima-OP). Diese Patienten werden meist etwas spater operiert.

Die Voraussetzungen fur eine erfolgreiche Zirkulation Uber eine obere cavopulmonale
Anastomose ist ein gut entwickeltes pulmonalarterielles Gefalbett, ein unrestriktiver Abstrom
des pulmonalvendsen Blutes, eine gute Ventrikelfunktion und eine nicht mehr als moderate
Insuffizienz der Trikuspidalklappe. Der Zeitpunkt ist meist zwischen dem 4.-6. Lebensmonat.
Sowohl die notwendige Diagnostik als auch die Kriterien, die vor einer oberen cavo-
pulmonalen Anastomose erfullt sein sollten, werden seit Jahren kontrovers diskutiert und in
den einzelnen operativen Zentren unterschiedlich gehandhabt. In Abb. 6 werden
Befundkonstellationen mit niedrigem bzw. erhdhtem Risiko fur perioperative Komplikationen

nach der oberen CPA gegenubergestellt.

www.dgpk.org 38 /81



Risikodeterminanten
Alter bei OP
Gewicht
Anatomie

Echo Ventrikelfunktion

systemische AV-Klappe
subaortale Obstruktion (Typ II)
Semilunarklappen
Aortenbogen
ASD
Systemventrikel-Funktion
Anatomie PA-System
Pulmonalarterien Indices*

HK

Pulmonalarteriendruck
pulmonalvaskuldrer Widerstand
Kollateralen

MRT Ventrikelfunktion
systemische AV-Klappe
Anatomie PA-System

Kollateralen

Abb. 6: Parameter zur Abschatzung des perioperativen Risikos fiir eine obere CPA
Gegenubergestellt werden diagnostische Befunde, sowie Konstellationen von Alter, Gewicht und ggf.
anatomische Besonderheiten, die fir ein niedriges bzw. erhdhtes Risiko fur perioperative
Komplikationen bei der Anlage einer oberen CPA sprechen. Viele dieser Parameter sind bei ihrer
Bestimmung abhangig von den Untersuchungsbedingungen (Sedierung / Narkose, Volumenstatus,
Spontanatmung / Intubationsnarkose, Medikation), die bei der Bewertung berlcksichtigt werden
mussen.

CPA = cavopulmonale Anastomose, EF = Ejektionsfraktion, RF = Regurgitationsfraktion, PVR =
Pulmonalvaskuldrer Widerstand, WE = Wood Einheiten, mPAP = mittlerer Pulmonal-arteriendruck, LLI
= Lower lobe Index, RVEDP = Enddiastolischer Ventrikeldruck im rechten Ventrikel, Vmax = maximale
Geschwindigkeit, ASD = Vorhofseptumdefekt, LV = linker Ventrikel, PA = Pulmonalarterien, AV-
Klappe: Atrioventrikulédre Klappe, VV = veno-vends, AP = aortopulmonal

8.4.6 Palliative Kreislauftrennung nach initialer Hybrid-Therapie (Stufe 1 + Stufe 2):
Aortenbogenrekonstruktion + obere cavopulmonale Anastomose
(Comprehensive Stage 2)

Als 2. Schritt erfolgt nach dem Hybrideingriff (h-S1P) im Alter von ca. 3-6 Monaten eine
Operation, welche die Norwood-OP mit der oberen cavopulmonalen Anastomose kombiniert
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(sog. Comprehensive Stage 2), d.h. Schaffung einer Neo-Aorta und oberen cavopulmonalen
Anastomose, Entfernen der eingelegten Stents, Resektion des Vorhofseptums sowie die

Entfernung der bilateralen Bandings und ggf. die Rekonstruktion der Pulmonalarterien.0+12

8.4.7 Palliative Kreislauftrennung Stufe 3: Totale cavopulmonale Anastomose

Diese Operation entspricht einer Kreislauftrennung nach dem Fontan-Prinzip in Form einer
TCPC mittels extrakardialem oder intrakardialem Tunnel, ggf. mit Fenestration. Der Zeitpunkt
ist meist das 2. bis 3. Lebensjahr. Praoperative Diagnostik, OP-Verfahren und der weitere
klinische Verlauf nach TCPC werden in der separaten DGPK-Leitlinie ,Univentrikulares Herz

— Kreislauftrennung nach dem Fontan-Prinzip“ behandelt.

Abb. 7: Totale cavopulmonale Anastomose bei HLHS mit a: intrakardialem Tunnel, b: extrakardialem
Conduit. Fur beide Verfahren besteht die Mdglichkeit der Anlage einer dekomprimierenden
Kommunikation des Tunnels/des Conduits zum ,pulmonalvenésen® Vorhof im Sinne eines
atrialen Uberlaufs bzw. einer Fenestrierung(*). (aus Haas et al.*)

8.4.8 HLHC - primare / sekundare biventrikulare Zirkulation

Patienten mit grenzwertiger GrofRe des LV (Borderline left ventricle, HLHC), bei denen als
Neugeborene keine biventrikulare Zirkulation etabliert werden kann, erreichen eventuell durch
eine Hybridprozedur (h-S1P) als Uberbriickungsverfahren oder andere
Rekrutierungsmallnahmen zu einem spateren Zeitpunkt doch noch eine Konversion zur
korrigierende Kreislauftrennung.”*12>126

In diese Patientengruppe fallen auch andere komplexe Vitien mit einer assoziierten
Hypoplasie des LV bzw. der zugeordneten linksseitigen Herzstrukturen. Die Frage, ob eine

biventrikulare Zirkulation bei Patienten mit ,borderline” linkem Ventrikel langfristig ohne
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diastolische Dysfunktion und postkapillare pulmonale Hypertonie etabliert werden kann, ist
nicht leicht zu beantworten.’?*?¢ Die GroRe und Funktion der linksseitigen Herzstrukturen

gehen in die Bewertung ebenso ein wie Funktionsparameter (siehe auch Tabelle 7).12.1291%0

Tabelle 7: Parameter zur Evaluierung einer biventrikularen Korrektur/Konversion
bei HLHC

Technik Parameter (inklusive Z-Score)

Echokardiographie Morphologie des supravalvularen, valvularen und
subvalvularen MK-Apparates, MV-Annulus
Morphologie der Aortenklappentaschen, Raphe,
Beweglichkeit, AV-Annulus

LV-Ausflusstrakt

LV-Lange, LVEDD, LVEDVi

Endokardfibroelastose (EFE)

Systolische Funktion: EF, FS, MAPSE

Diastolische Funktion: MV-Einstrom, Gewebsdoppler,

Pulmonalvenenabstrom

MRT Systolische und diastolische Funktion
LVEDVi, EFE
Herzkatheteruntersuchung | LVEDP, LAP, PAP

8.4.8.1. Rekrutierung des LV (primar biventrikulare Zirkulation)
Entsprechend der Anatomie und Morphologie werden einerseits Aorten- und Mitralklappe,
andererseits auch die EFE bzw. der ASD im Rahmen der Rekrutierungsoperationen

adressiert.*3!

8.4.8.1.1. Fetale Interventionen zur LV-Rekrutierung
Die fetale Ballondilatation einer kritischen Aortenklappenstenose ist eventuell eine

Madglichkeit, der Entwicklung einer univentrikularen Zirkulation entgegenzuwirken. Der Effekt
dieser MaRnahme in Bezug auf eine spatere biventrikulare Zirkulation ist aber trotz
erfolgreicher Intervention im Einzelfall nicht vorhersehbar (siehe auch Kapitel 8.2).

Die maternale Hyperoxygenierung bewirkt durch Freisetzung von endothelialem NO und
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Prostazyklin eine pulmonale Vasodilatation mit konsekutiv erhdhter Lungenperfusion. Ein
nachgewiesener Effekt ist erst fur die Spatschwangerschaft (nach SSW 31) zu erwarten. Die
erfolgreiche Stimulation eines Wachstums des LV Uber eine erhdhte Vorlast wurde in einigen
Studien beschrieben®***%>,  wird jedoch weiterhin kontrovers diskutiert.*¢3® Ein

reproduzierbares Therapiekonzept |asst sich hieraus bisher nicht ableiten.

8.4.8.1.2. Aortenklappe

Die Aortenklappe bei HLHC ist meist bikuspid oder unikuspid, hier kommt eine
Kommissurotomie oder — falls primar neonatal indiziert — eine Ross-Operation in Frage. Mit
guten Ergebnissen kann die Aortenklappe nach initialer DKS-Anastomose im spateren
Sauglingsalter mittels DKS-,Take down“ und Ross-OP fur die biventrikulare Korrektur

rekrutiert werden.3%13°

8.4.8.1.3. Mitralklappe

Obstruktionen des Einstroms Uber die Mitralklappe kdnnen supravalvular, valvular oder
subvalvular sein. Folgende Operationstechniken** tragen im Rahmen einer Korrektur- oder
Konversionsoperation zur Reduktion der Stenose bei:

e Supramitrale Membran: Resektion des fibrosen Gewebes zur Beseitigung der

Restriktion des MV-Annulus und oder der MV-Segel

e Mitralklappenstenose (Fusion der Kommissuren, EFE der MV-Segel und -Chordae):

Kommissurotomie, Resektion der EFE, Inzisionen des MV-Annulus (nur selten
notwendig)

e Subvalvuldre Mitralstenose (Fusion der Papillarmuskeln, teilweise mit der LV-

Hinterwand, sinqulérer Papillarmuskel, verdickte und verklirzte Chordae): Spaltung der
Papillarmuskeln und Teilung/Trennung der Chordae.

8.4.8.1.4. Endokardfibroelastose des LV

Bei ausgepragter EFE, die sowohl echokardiographisch als auch im MRT gut dargestellt
werden kann, besteht trotz grollem Ventrikel (LVEDVi) eine diastolische Dysfunktion, die
langfristig zur pulmonalen Hypertension und eingeschrankten Gesamtprognose beitragt. Hier
ist zur Rehabilitation des LV eine grofzlgige Resektion der EFE notwendig, die eventuell
mehrfach erfolgen muss. Durch eine subendokardiale Beteiligung am fibrotischen Umbau

kann dennoch eine diastolische Dysfunktion bestehen bleiben.®*
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8.4.8.2. Rekrutierung des LV (Konversion von univentrikuldrer zu biventrikularer
Zirkulation)
Bei grenzwertig groRen Linksherzabschnitten kann durch entsprechende Stimulation ein
Wachstum erzielt werden. Hierfur hat sich in den letzten Jahren ein Konzept zur stufenweisen
Rekrutierung des LV nach primar univentrikularer Palliation entwickelt.*2>131.142-144 Djeses baut
auf den folgenden pathophysiologischen Uberlegungen auf:
e Chirurgische RehabilitationsmalRnahmen der Aorten- und Mitralklappe sowie EFE —
Resektion wie oben dargestelit.
e Erhohung des Volumenangebots (Preload) flr den LV durch
1) Erhdhung des pulmonalen Blutflusses (systemicopulmonaler Shunt, RV-PA-
Shunt) additiv zur oberen cavopulmonalen Anastomose (sog. ,Super Glenn®)
2) Erhohung der Vorlast fur den linken Ventrikel durch Restriktion des

interatrialen Septums (ASD)

Die chirurgischen RehabilitationsmalRnahmen sowie die Verkleinerung des ASD werden in
der Regel im Rahmen der Norwood-OP vorgenommen. Der additive Shunt wird im Rahmen
der zweiten Stufe der Kreislauftrennung angelegt oder im Interstage. Dabei wird zwischen der
meist rechtsseitigen oberen cavopulmonalen Anastomose und dem meist zur linken
Pulmonalarterie platzierten Shunt eine Trennung vorgenommen (separierende Membran oder
Ligatur) um keinen konkurrierenden Fluss zu erzeugen. Grundsatzlich sind MalRnahmen zur
Rekrutierung des LV mit anschlieRender Konversion zur biventrikularen Zirkulation auch noch
bei oder nach TCPC maglich.*#

Auch bei Hybridprozeduren als Bridging-Verfahren zur primar biventrikularen Korrektur kann
ein Wachstum des LV nachgewiesen werden.**¢ Das Uberleben ist mit 82-93 % sehr gut.47.148
Abbildung 8 fasst die Malinahmen und die zeitliche Abfolge nach primar palliativer Versorgung

Zusammen.
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¥ ¥ ASD-Verschluss

HLHC - Hybridprozedur HLHC — Norwood-OP Resektion EFE
(bilat. PA-Banding, DA-Stent) AoV-plastie
Belasseneines MV-plastie
restriktiven ASD
Biventrikulére
Comprehensive stage 2 Obere cavopulmonale Anastomose
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o
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Abb. 8: Therapieoptionen zur Rekrutierung des linken Ventrikels (LV) beim HLHC

HLHC = Hypoplastischer Linksherzkomplex, ASD = Vorhofseptumdefekt, EFE
Endokardfibroelastose, LV = linker Ventrikel, TCPC = Totale cavopulmonale Anastomose, PA
Pulmonalarterie, DA = Ductus arteriosus, BT-Shunt = Blalock-Taussig-Shunt, RPA = rechte
Pulmonalarterie, LPA = linke Pulmonalarterie, AoV = Aortenklappe, MV = Mitralklappe

8.4.9 Herztransplantation

Wegen extremer Knappheit von Spenderorganen wird die Herztransplantation bei
Neugeborenen nicht primar angeboten. In der Regel wird diese Option nur als Alternative bei
unzureichender Pumpleistung des RV oder bei Versagen der Fontanzirkulation indiziert. Die
Mehrheit der Transplantationen ist bereits nach der Glenn-OP notwendig,’® VAD-
Implantationen kombiniert mit dem Hybridverfahren als Uberbriickung zur HTX sind
beschrieben.**°

Immunologische Aspekte mit Sensibilisierung und hohen Titern von Panel reactive antibodies
(PRAS) aufgrund der zahlreichen Voroperationen kdnnen die Wartezeit deutlich verlangern.
Die Mortalitat nach einer Transplantation variiert je nach Zentrum und ist vergleichbar mit einer
Transplantation bei anderen Herzfehlern. Das 5-Jahres-Uberleben wird mit 80-100%
angegeben; dies gilt auch fir Patienten mit einem Hybridverfahren als Bridging zur HTX. 149151
153 Zur weiteren Therapie nach HTX sowie Sekundarmorbiditaten wie AbstoRung und PTLD —

siehe DGPK-Leitlinie ,Herztransplantation®.
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9. Postoperatives Management
9.1 Postoperatives Management nach Norwood-OP
Die frGhe postoperative Phase stellt die kritischste Zeit nach der Norwood-OP dar und hat
eine Mortalitdt von ca. 15 % (8,3-25 %).*** Der Balancierung von pulmonaler und
systemischer Perfusion (Qp:Qs) durch Beeinflussung der Widerstande im Lungen- und
Systemkreislauf kommt im Management die gro3te Bedeutung zu. Das hamodynamische
Standardmonitoring umfasst:

- EKG

- Direkte arterielle Druckmessung

- ZVD und SVO:z2 uber einen ZVK in der oberen Hohlvene

- Endexspiratorisches CO2

- Sp02

- Temperaturmessung zentral und peripher

9.1.1 Balancierung von pulmonaler und systemischer Perfusion

Die Abschatzung von Qp und Qs erfolgt durch die Bestimmung der arteriellen Sattigung, der
SvO2 aus dem zentralen Venenkatheter und der angenommenen pulmonalvendsen
Sattigung von 99 %. Bei einer SaO2 von 75-85 % (entspricht einem PaO2 von ca. 40-45
mmHg) darf ein Verhaltnis von Qp:Qs von etwa 1 angenommen werden, wenn die SvOz2 55-
60 % betragt, was das ideale Ziel ware. Die alleinige Steuerung mit der Sattigung (SpO2) ist
jedoch nicht adaquat, insbesondere, wenn sich der periphere Widerstand plétzlich andert.
Wichtigster Parameter zur Bewertung des Sauerstoffangebots und -verbrauchs ist die SvOz,
die spatestens ab einem Wert von 30-40 % ein Indikator fur ein reduziertes Herzzeitvolumen
ist und eine Anderung des Therapieregimes erfordert.’=2%” Die serielle Messung des Laktats

als Indikator fir ein unzureichendes Sauerstoffangebot erganzt die Bestimmung der SvOo..

Mobgliche Ursachen einer Imbalance mit Lungentiberflutung (erhbhtes Qp):
1) Hoher systemischer Widerstand (SVR)

Vasokonstriktive Medikamente, Fieber, Schmerzen, Volumenmangel (auch durch

Diuretika induziert), Azidose, residuelle Obstruktion der rekonstruierten Aorta

2) Niedriger pulmonaler Widerstand (PVR)
Die Erhohung des pulmonalen Widerstands kann durch eine permissive moderate
Hyperkapnie erzielt werden, sollte jedoch nie als alleinige MalRnahme und auf Kosten
einer alveolaren Hypoventilation angeboten werden

Klinisch lasst sich nach Norwood-OP mit BT-Shunt die pulmonale Uberperfusion aus der
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hohen Pulsamplitude mit diastolischem ,run off* in die Lunge, der hohen SpO2 und konsekutiv
niedrigem Blutdruck ableiten.
Die Absenkung des systemischen Widerstands wird durch Temperaturmanagement mit
Aufwarmen der Peripherie, Analgesie und Antipyrese, Volumenzufuhr und medikamentos
mit Milrinon (ggf. Natriumnitroprussid) erreicht. Bei Patienten mit BT-Shunt und niedrigem
diastolischen Blutdruck ist gegebenenfalls Noradrenalin fur einen ausreichenden koronaren
Perfusionsdruck  notwendig. Katecholamine sollten aufgrund der peripheren
Widerstandserhdhung und hohen Herzfrequenzen zumindest in hoherer Dosierung
vermieden werden.
Mbagliche Ursachen einer Imbalance mit pulmonaler Minderperfusion (erniedrigtes Qp):
1) Hoher pulmonaler Widerstand (PVR)

Atelektasen, Pneumothorax, Pleuraerguss, Tubusobstruktion/-fehllage
2) Shuntobstruktion

Shuntthrombose, ,Kinking“ des Shunts

Eine Shuntobstruktion fuhrt zur lebensbedrohlichen Untersattigung und Kreislaufversagen.
Akute MalRnahmen sind: FiO2-Erhéhung, Antikoagulation (Heparin), Anhebung des
systemischen Perfusionsdrucks, Senkung des Sauerstoffverbrauchs sowie Katheter-
interventionen (Ballonangioplastie, Stentimplantation) oder eine chirurgische Revision des
Shunts.

9.1.2 Beatmung / Sekundarer Sternumverschluss

Die Dauer der Beatmung nach Norwood-OP betragt in der Regel 7-10 Tage, kann jedoch
individuell auch deutlich kirzer sein. Re-Intubationen sind bei 16 % der Patienten notwendig,
vielfach  werden noninvasive Beatmungsformen angewendet.’*® Eine langere
Beatmungsdauer weist meist auf ein kardiales hamodynamisches Problem oder eine
Zwerchfellparese hin. Der sekundare Thoraxverschluss wird in bis zu 78 % der Falle

angewendet, um einem LCO vorzubeugen.*91¢°

9.1.3 ECMO

Ist das Weaning vom kardiopulmonalen Bypass nach der OP nur unter hohem Aufwand an
Katecholaminen moglich oder lasst sich keine adaquate Oxygenierung erzielen, kann eine
veno-arterielle ECMO Anwendung finden. Gleiches gilt fur den Fall eines postoperativen LCO.

Im Vergleich zu anderen Operationen angeborener Herzfehler ist die Inzidenz im Mittel mit 17
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% in den USA recht hoch,’* in Europa wird die ECMO seltener eingesetzt. Da die
Notwendigkeit einer ECMO-Implantation die Gesamtprognose fur die Patientengruppe mit
HLHS zusatzlich einschrankt, ist deren Einsatz sorgfaltig abzuwagen.

9.2 Perioperatives Management nach Hybrid Stufe 1 (h-S1P)

Die praoperative Stabilisierung des Neugeborenen mit HLHS gilt in gleichem Male fur die
Hybridprozedur wie fur die Norwood-OP. Wahrend die Ballonatrioseptostomie und die
Stentimplantation in den DA in Analgosedierung vorgenommen werden kdnnen*%, ist derzeit
fur das bilaterale Pulmonalarterienbanding uberwiegend der operative Weg vorgesehen.
Primar instabile Patienten, die im Rahmen eines h-s1P eine ECMO bendtigen, haben laut
dem ELSO-Register eine ungiinstige Prognose mit einer Uberlebensrate von 16 %.62

Die anasthesiologische Betreuung fur das pulmonalarterielle Banding sowie gegebenenfalls
auch fur das Ductusstenting, falls dieses in Allgemeinnarkose erfolgt, ist auf die moglichst
geringe Veranderung der Hamodynamik des praoperativ stabilen Patienten ausgerichtet. Der
Verzicht auf eine Hyperoxygenierung und das Respektieren der flir den Herzfehler des
Patienten angemessenen Sauerstoffsattigungs- und Blutdruckwerte sind die Basis fur eine
erfolgreiche Banding-Operation. Kurz wirksame Narkotika oder eine Neuroleptanalgesie, die
eine  rasche Extubation erlauben, werden bevorzugt. Mit Anlage des
Pulmonalarterienbandings (Reduktion von Qp) kommt es meist ohne weitere Malinahmen
zum Blutdruckanstieg, so dass auf Katecholamine verzichtet werden kann.

Fir die weitere intensivmedizinische Therapie gelten die gleichen Vorgaben im Sinne der
fruhen Extubation; bis dahin sollen die oben genannten Zielparameter der Ventilation
(Vermeiden einer Uberbeatmung) und Perfusion (koronarer Perfusionsdruck) beachtet
werden. Im Gegensatz zur Norwood-OP sind Inflammationsreaktionen mit Capillary leak
selten. Die Balance von Qp:Qs hat auch hier oberste Prioritat. Die Verwendung von Clonidin
oder Dexmedetomidin sowie Milrinon erlaubt eine gute Kontrolle der Herzfrequenz und einen

niedrigen Systemwiderstand.>?

9.3 Postoperatives Management nach oberer cavopulmonaler Anastomose (S2P) sowie
Comprehensive Stage 2

Das Weaning vom kardiopulmonalen Bypass bedarf meist einer Kombination aus einem

Inodilatator (Milrinon) und Noradrenalin.” ¢ Ein primarer Verschluss des Thorax ist angestrebt

und meist moglich. Ziel des postoperativen Managements ist eine frihe Extubation und

Nachlastsenkung des pulmonalen und systemischen Kreislaufs mit Reduktion des
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Sauerstoffverbrauchs.’** In Tabelle 8 sind die wesentlichen frihpostoperativen Mal3nahmen

zusammengestellt.

Die anschlielRende orale Herzinsuffizienzmedikation sowie Antikoagulation entsprechen dem

Konzept nach Norwood-OP wie oben beschrieben.

Tabelle 8: Postoperative MaBnahmen nach Comprehensive Stage 2 / oberer

cavopulmonaler Anastomose (S2P)

Ziele

Konkrete Umsetzung

Senkung Rp:Rs, PAP:SAP

Beatmung:
SIMV-Beatmung: niedrigfrequent (16/min)

Anti-atelektatisch: (Tidalvolumen 10-12 ml/kg)
MAP: <10 cmH20
NO: 10-20 ppm

Frilhe Extubation Uber noninvasive Beatmung

Senkung Transpulmonaler
Gradient (PAPmean-RAPmean)

NO: 10-20 ppm
Prostanoide: (Epoprostenol, lloprost)

Senkung SVR
Senkung VO2
Optimierung DO2

Milrinon
Levosimendan
Sedierung, Antipyrese, effektives

Schmerzmanagement

Senkung der Herzfrequenz
Senkung VO2

3-1 selektive Betablocker

Alpha 2-Agonisten: Clonidin

Digoxin

Stenosefreier Abstrom zu | Exit-Angiographie postoperativ erwagen

den Pulmonalarterien Ggf. Stentimplantation

Flussigkeitsmanagement Ausreichende Vorlast fur die cavopulmonale (Glenn)-

Balance ventrikulare Vorlast | zirkulation

/ Lungenperfusion Diuretika: kontinuierlich ggf. kombiniert mit Theophyllin

Adaquater myokardialer und

renaler Perfusionsdruck bei | Noradrenalin

Vasoplegie

S2P = Stufe 2 der Palliation, Rp = Lungenwiderstand, Rs = Systemwiderstand, PAPmean =
mittlerer Pulmonalarteriendruck, SAP = Systemarterieller Druck, RAPmean = Vorhofmitteldruck,
SVR = Systemischer Widerstand, VO2 = Sauerstoffverbrauch, DOz = Sauerstoffangebot, MAP
= Beatmungsmitteldruck, NO = Stickstoffmonoxid
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9.4 Perioperatives Neuromonitoring
9.4.1 Schadelsonographie
Bei allen Neugeborenen mit HLHS sollte postnatal, vor und nach der Herzoperation eine
Schadelsonographie durchgefuhrt werden, um Pathologien maéglichst friihzeitig zu erkennen.
Wesentliche zu erhebende Befunde sind:

¢ Fehlbildungen (z.B. Balkenagenesie)

e Hirnreifung in Bezug auf das Gestationsalter

o Auffalligkeiten der wei3en Substanz (Leukomalazie)

e Intrakranielle Blutungen

e Ventrikelindizes

9.4.2 Nahinfrarotspektroskopie (NIRS)

Bei allen kardiochirurgischen Eingriffen komplexer Herzfehler sollte ein kontinuierliches NIRS-
Monitoring perioperativ eingesetzt werden. Mithilfe dieser Technik lasst sich die zerebrale
(ScO2) und somatische (StO2) Gewebe-Sauerstoffsattigung durch physikalische
Analysetechnik, die auf dem Lambert-Beerschen Gesetz beruht, bestimmen.'®> Hierbei darf
der NIRS-Wert nie isoliert betrachtet werden. Alle anderen Kreislaufvariablen wie MAP, COz,
Hamoglobin etc. missen optimiert sein.

Bei zyanotischen Vitien wie dem HLHS ist der NIRS-Wert in Relation zur arteriellen Sattigung
zu sehen, da die zerebrale Himodynamik maRgeblich von dem Vitium abhangig ist.** Bei
gesunden Kindern werden Mittelwerte von 64 % +/- 5 % bzw. 68 % +/- 10 % als Normwerte
angegeben. Eine Seitendifferenz von bis zu 10 % ist physiologisch oder kann messtechnisch
bedingt sein.'*® Die Bestimmung eines kritischen ScO2-Wertes hangt von der Festlegung
eines hypoxisch-ischamischen Schwellenwerts ab, bei dessen Unterschreitung eine
anhaltende Hypoxie und/oder Ischamie zu neurophysiologischen Beeintrachtigungen,
zerebralen Stoffwechselstérungen und irreversiblen morphologischen Schaden fuhren kann.
Es existieren jedoch keine padiatrischen Schwellenwerte fur zerebrale Hypoxie/lschamie.
Intraoperativ gilt: Spatestens bei einem Abfall unter 45 % sind Mallnhahmen notwendig, um

die Gewebssattigung zu verbessern.'®’

9.4.3 Amplitudenintegriertes EEG (aEEG)

Da im Rahmen von groéfleren herzchirurgischen Eingriffen bei Kindern mit komplexen
Herzfehlern (insbesondere HLHS, d-TGA, Aortenbogenobstruktionen) die Inzidenz von
postoperativen Krampfanfallen erhoht ist, und bei 20 % der Patienten mit kontinuierlichem
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EEG-Monitoring nachgewiesen werden konnte, hilft das aEEG, insbesondere bei relaxierten
und sedierten Patienten, Krampfanfalle zu erkennen.*®® Perioperative Krampfanfalle treten bei
30 % der Patienten mit Herzfehlern auf, von denen nur ein Viertel ein klinisches Korrelat hat.
Eine langer als 30 Stunden andauernde aEEG-Erholung ist mit einer erhdhten Sterblichkeit
und einem schlechteren neurologischen Ergebnis korreliert.**® Eine aEEG-Ableitung bis zu 72

Stunden postoperativ kann empfohlen werden.

9.4.4 Biomarker
Protein S-100 beta: Das astrogliale Protein S-100 beta ist ein etablierter biochemischer

Marker fur ZNS-Verletzungen bei Neugeborenen nach hypoxisch-ischamischer
Enzephalopathie.!”” Erhéhte Werte des S-100-Proteins lassen sich auch nach
herzchirurgischen Eingriffen mit kardiopulmonalem Bypass bei Kindern u. a. im Serum
nachweisen. Kritische Schwellenwerte liegen nicht vor. Starke postoperative Abweichungen
von der Norm kénnen das Bewusstsein fiir eine engmaschige Uberwachung schérfen.!”!

Neuronen-spezifische Enolase (NSE): Der NSE-Serumspiegel ist ein signifikanter Pradiktor

fur ein negatives neurologisches Outcome und das Ausmal} einer zerebralen Schadigung,

insbesondere nach einer Herzoperation.'”?

10.Verlauf und Prognose

Die Uberlebensraten von kritisch kranken Neugeborenen mit HLHS nach Norwood OP sind
durch verbesserte Pranataldiagnostik, Versorgung im Perinatalzentrum und Optimierung
intensivmedizinischer Mal3nahmen deutlich angestiegen und erreichen in Europa mittlerweile
Raten von 79 % (ECHSA).>1317317> Die langfristige Prognose der Patienten ist noch nicht
vollstandig absehbar. 15% der Patienten entwickeln im Verlauf eine Herzinsuffizienz.”® Die 5-
Jahres-Uberlebensrate betragt in bereits publizierten Serien 50-80 %, die 10 Jahres-
Uberlebensrate ca. 50-70 %, wobei dies im Wesentlichen auf die Reduktion der Mortalitat im
Interstage 1 von 23 auf 8 % und veranderte OP-Techniken zurlckzufihren ist.'77-282

Diese Patientengruppe ist jedoch einem erhdhten Risiko fur Entwicklungsdefizite in Motorik,
Sprache, Kognition und den exekutiven Funktionen ausgesetzt.'#*&’

Die Mortalitat des h-S1P mit der in Columbus entwickelten transpulmonalen Stentimplantation
in den DA am offenem Thorax liegt bei 5-25 %>, fur die in Giel3en entwickelte Technik mit
perkutanem Ductusstenting ist die prozedurale Mortalitat des h-S1P 2,2 %.'*°

Die fortbestehende serielle Zirkulation bei Anwendung des Hybridverfahrens mit retrograder
Hirnperfusion zeigt zwar niedrigere Dopplergeschwindigkeiten in der transkraniellen
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Doppleruntersuchung, jedoch einen erhohten Pulsatilitatsindex in der Arteria cerebri media;
diese Befunde korrelieren nicht mit einer Einschrankung der kognitiven und motorischen
Entwicklung im Sauglingsalter.*®

Das Hybrid-Verfahren kann sowohl als Vorbereitung fir die weitere Behandlung nach dem
Fontan-Prinzip oder zur Uberbriickung bis zur Herztransplantation dienen. Dariiber hinaus
kann es bei grenzwertig groflem linkem Ventrikel als Zwischenschritt gewahlt werden, um

nach dem Neugeborenenalter noch eine biventrikulare Korrektur zu ermaglichen.102107.120,190

10.1 Ambulante Nachsorge

10.1.1 Interstage 1
Auch wenn die Mortalitat nach Norwood Operation oder Hybrid-Therapie (h-S1P) innerhalb
der letzten 20 Jahre deutlich gesunken ist, besteht weiterhin eine relevante Interstage-
Mortalitat (6-13 %) bis zum nachsten Operationsschritt.!”*1°1:12 Risikofaktoren fur Mortalitat
im Interstage sind 7319

e Niedriges Geburtsgewicht (< 2,5 kg)

e Restriktion des ASD

e Extrakardiale Fehlbildungen

¢ AV-Klappeninsuffizienz

¢ Funktionseinschrankung des Systemventrikels
Aufgrund der weiterhin bestehenden parallelen Zirkulation kdnnen residuelle Obstruktionen
des ASD sowie eine Stenosierung des Aortenisthmus, des BT-Shunts oder des RV-PA-
Shunts zur akuten Verschlechterung wahrend des Interstage 1 beitragen.
Die ,ideale“ arterielle Sauerstoffsattigung liegt zwischen 75 und 85 %. Hohere Sattigungen
sprechen flr eine Lungenuberflutung, niedrigere Werte flr eine verminderte Lungenperfusion
(z.B. Shunt-Stenose, ,Herauswachsen® aus dem Shunt). Nach primarem Hybridverfahren (h-
S1P) ist echokardiographisch insbesondere der Gradient und das Flussmuster (diastolische
Ausziehung) Uber die PA-Bandchen, der Fluss Uber den Ductusstent (Ausschluss Re-
Stenose) im Verlauf und ein nicht-restriktiver Fluss Uber den ASD und den Aortenbogen zu
beachten, ebenso die Funktion des RV und eine Trikuspidalinsuffizienz.** Etwa ein Drittel der
Patienten mit HLHS nach Norwood-OP hat eine Dysfunktion des RV (RV-EF <44 % oder RV-
FAC < 35 %) und zusammen mit anderen Risikofaktoren ein hohes Risiko, im Interstage 1 zu
versterben.*> Die Interstage 1- Mortalitat ist in beiden Gruppen (Norwood/Sano-OP und
Hybrid Stage 1) gleich.1>1%
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Home Monitoring Programm

Durch Etablierung von Interstage Home-Monitoring-Programmen konnte die Interstage-1-
Mortalitat deutlich gesenkt werden.!?7-2%
Die Heimuberwachung gibt wertvolle Informationen Uber Trinkverhalten, Wachstum und
Ausgewogenheit der kardiopulmonalen Hamodynamik und beinhaltet die Dokumentation von:
e Gewicht
¢ Nahrungsaufnahme
e Herzfrequenz

e Sauerstoffsattigung

Die Art der Heimuberwachung wird in den Zentren unterschiedlich gehandhabt und variiert
zwischen Monitoruberwachung oder situativer SpO2-Messung bzw. klinischer Beurteilung und
bewusstem Verzicht auf ein Gerate-Monitoring zu Hause, um das Alltagsleben zu erleichtern
und grotmdgliche Normalitat zu schaffen. Zusatzlich erhalten die Eltern eine
Reanimationsschulung und werden einmal pro Woche vom betreuenden Zentrum kontaktiert
bzw. in einer Spezialambulanz gesehen.
Zielwerte fir die Heimiiberwachung nach Entlassung nach Norwood-OP sind:!?71%°

e Sauerstoffsattigung (SpO2) > 75 % und < 90 %

e Gewichtszunahme von 20-30 g innerhalb von 3 Tagen

¢ Gewichtsverlust von max. 30 g an einem Tag

e Nahrungsaufnahme > 100 mil/kg und Tag
Insbesondere bei mangelnder Gewichtsentwicklung missen Mallinahmen wie ein Wechsel
auf hochkalorische Nahrung oder Sondenfltterung Uberlegt werden, da ein schlechtes
Gedeihen mit einer erhéhten Sterblichkeit im Interstage 1 korreliert.”’! Ca. 4-6 % der Patienten
bleiben bis zum Comprehensive Stage 2 in stationdrer Behandlung.?**>?** Die rechtzeitige
Diagnose einer therapiebedurftigen residuellen Stenose oder Herzinsuffizienz hat den
Zeitpunkt der Stufe 2 der palliativen Kreislauftrennung nach vorne verlagert. Diese wird fur
elektive Patienten mit 5 Monaten und bei nicht-elektiven Patienten mit 4,5 Monaten
angestrebt.?*

Re-Interventionen

Re-Interventionen nach der Norwood-/Sano-Operation sowie nach dem Hybrid Stage 1 sind
haufig (50 %) und werden in der Mehrzahl als katheterinterventionelle Eingriffe
vorgenommen.?%2% |nsbesondere die Re-Coarctation im Aortenisthmus/Aortenbogen bedarf

haufig eines erneuten Eingriffs; ein Spitzengradient des systolischen Blutdrucks uber
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26 mmHg in der Blutdruckmessung an allen 4 Extremitaten gilt als starker Pradiktor fur die
Notwendigkeit einer Re-Intervention.”®” Typische weitere Re-Interventionen sind die
Erweiterung des interatrialen Septums sowie Dilatation und/oder Implantation von Stents in
den aortopulmonalen Shunt oder das RV-PA-Conduit bei der Sano-Modifikation.?%

Ursachen fur Re-Interventionen nach dem Hybrid-Stage 1 sind Stenosierungen des DA in
nicht Uberstenteten Abschnitten oder In-Stent-Stenosen, die eventuell die Implantation
weiterer Stents oder eine Ballondilatation erfordern. Die aufgrund des koérperlichen
Wachstums enger werdenden bilateralen Bandings konnen bei Verwendung der im Anhang
beschriebenen operativen Technik des Bandings gut mit einem Ballon nachdilatiert werden.
Auch ein zunehmend restriktiver ASD bedarf gelegentlich im Interstage einer Re-Intervention.
Die Haufigkeit von Re-Interventionen von 10-30 % "2 kann durch exakte
Primarinterventionen und prophylaktische Erweiterungen des Vorhofseptums reduziert
werden, eine engmaschige ambulante Nachsorge mit sorgfaltiger echokardiographischer
Analyse ist jedoch essentiell.'****° Die wichtigsten Parameter, die auf die Notwendigkeit einer

Re-Intervention hinweisen, sind in Tabelle 9 zusammengefasst.

Tabelle 9: Echokardiographie nach Hybrid Stufe 1 (h-S1P) im Interstage

Echokardiographischer Anatomisches / Pathophysiologisches Korrelat
Befund
Neu aufgetretene Stenose des DA

Trikuspidalklappeninsuffizienz Funktionseinschrankung des RV

Dopplergeschwindigkeit

. Ductusstenose

Uber dem DA > 2,5 m/sec

Abnahme der systolischen und

insbesondere diastolischen Restriktion Uber dem Vorhofseptum oder
Dopplergeschwindigkeit GUber Lungenvenenstenose

den bilateralen Bandings

Rein systolischer Fluss Uber den | Banding zu locker, eventuell pulmonale

PA-Bandings Uberperfusion

Zunahme der retrograden
Flussgeschwindigkeit im

Aortenisthmusstenose bzw. Stenose des DA
Aortenbogen

insbesondere bei rein ductus-
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abhangiger Koronarperfusion

Rechtsventrikulare Dilatation
Stenose des DA oder des Aortenisthmus
oder Dysfunktion

Gradient des L-R-Shunts Uber

dem ASD > 8 mmHg

Restriktion des Vorhofseptums

Medikation

Zur Thromboembolie-Prophylaxe nach Norwood-Operation wird zum Offenhalten des Shunts
in der Regel Acetylsalicylsaure (ASS) in Thrombozyten-aggregationshemmender Dosis
verabreicht. Patienten nach Hybrid Stage 1 werden aufgrund der theoretischen Uberlegung
einer Ductuskonstriktion unter ASS in manchen Zentren mit Clopidogrel behandelt.
Herzinsuffizienz: Die Herzinsuffizienz-Therapie dieser Patienten ist nicht standardisiert.
Pathophysiologische Uberlegungen machen die Therapie mit ACE-Inhibitoren bei hohem
systemischen Widerstand und Vorliegen einer moderaten bis hohergradigen
Trikuspidalinsuffizienz sinnvoll?°, auch wenn eine grofl3e randomisierte Single ventricle Studie
keinen Uberlebensvorteil gezeigt hat.’* Eine Monotherapie mit ACE-l ist aufgrund der
Pathophysiologie alleine nicht hilfreich und sollte in Kombination mit kardioselektiven
Betablockern verwendet werden, um den kardioprotektiven Effekt im Sinne einer Prophylaxe
auszunutzen.?*?3  Auch im Rahmen des Hybridverfahrens (h-S1P) mit diastolischem
Ruckstrom von Blut in die Pulmonalarterie ist eine Indikation flr einen ACE-I gegeben. Digoxin
erwies sich bei Patienten ohne Arrhythmien vorteilhaft hinsichtlich des Interstage 1-
Uberlebens, insbesondere bei Patienten mit erhéhtem Risiko.2*2'* Eine Sekundaranalyse lie3
fur den Langzeitverlauf allenfalls einen Trend fiir einen Uberlebensvorteil erkennen und war
mit einer mangelnden Gewichtszunahme korreliert.?®* Der Einsatz von kardioselektiven
Betablockern wird unter dem Aspekt der Herzfrequenzkontrolle sowie der damit verlangerten
diastolischen Fullungszeit ebenfalls erfolgreich eingesetzt.?’® Diuretika (Furosemid und
Spironolacton) sind meist in der FriUhphase nach der ersten Stufe der palliativen
Kreislauftrennung bei Vorliegen einer Kongestion indiziert, im Verlauf dann jedoch in der

Regel verzichtbar.

10.1.2. Entwicklung
Pranatal, postnatal und wahrend der palliativen Eingriffe ist das sich entwickelnde Gehirn
vielen Risikofaktoren ausgesetzt.?!’->18

Daruber hinaus ist die Prognose fur die kindliche Entwicklung schlechter bei
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zugrundeliegenden genetischen Defekten, die sich bei bis zu einem Drittel der Kinder mit
komplexen angeborenen Herzfehlern nachweisen lassen. 21922

Die Indizes fur die frihe motorische, kognitive und sprachliche Entwicklung bei Kindern nach
Herzoperation im Neugeborenenalter sind im Schnitt niedriger als die normativen
Vergleichswerte bei Gleichaltrigen.??!??? Im Schulalter setzen sich bei den meisten Kindern
mit HLHS diese Entwicklungsverzogerungen fort.?>**>> Wahrend sich motorische
Entwicklungsverzogerungen durch frihkindliche Foérderung haufig verbessern lassen,
nehmen die kognitiven Einschrankungen mit zunehmendem Alter eher zu (,growing into
deficits”). Externalisierende und internalisierende Verhaltensauffalligkeiten und Autismus sind
vermehrt beschrieben.?*

Ein Groliteil der Kinder mit HLHS ohne genetische Defekte erreichen Intelligenzquotienten
innerhalb der Norm.!®3 Es ist unklar, wie sich die Entwicklungsverzégerungen im Laufe der
Zeit entwickeln. Sie sind anfanglich haufig nur subtil und werden ohne eine umfangreiche und
insbesondere longitudinale Entwicklungsdiagnostik moglicherweise nicht entdeckt, zumal sich
die Risikoexposition und die Pravalenz mit der Zeit andern.

Moderne operative Verfahren inklusive neuroprotektiver MalRnahmen wie z. B. selektive
Kopfperfusion, Vermeidung von hypothermem Kreislaufstillstand, verbesserte perioperative
Uberwachung sowie die Vermeidung von postnatalen Schockzustéanden durch pranatale
Diagnostik lassen in Zukunft ein besseres Entwicklungs-Outcome erwarten. 22723

Allgemein ist aufgrund der Spatmorbiditat eine kontinuierliche und engmaschige
interdisziplinare Betreuung durch eine Kinderkardiologen, Fachpersonal sozialpadiatrischer
Zentren, Logopaden, Physiotherapeuten, Entwicklungspsychologen, (Kinder- und Jugend-)
Psychotherapeuten und Heilpadagogen erforderlich, um eine gezielte ganzheitliche
Forderung zu ermoglichen.?!

Abbildung 9 fasst die Risikofaktoren wahrend der Hirnentwicklung von Kindern mit

komplexem angeborenem Herzfehler zusammen.

www.dgpk.org 55/ 81



vy TG TN N T~ -
Axonwachstum Myelinisierung
Dentritenaussprossung Synapsenbildung Synapsenpragung

Pranatal | Intraoperativ ‘ ‘ Postoperativ Spatfaktoren
fetale Zirkulation HLM Low cardiac output Re-OPs
zerebralen Autoregulation Embolien Reanimation Folge-OPs
Verzogerung Hirnreifung Ischdmie Krampfanfille Hypoxamie
Genetik Infektion Sauerstoffsittigung  Soziodkdnomischer
Reperfusion Status
Postnatal J

Geburtskomplikation
Hamodynamische
Instabilitat

Abb. 9: Multifaktorielle, kumulative Risikofaktoren wahrend der Hirnentwicklung bei Kindern
mit komplexem angeborenem Herzfehler

10.1.2.1. Entwicklungsdiagnostik
Zusammengefasst zeigen Kinder mit HLHS durchschnittlich eine hohe Pravalenz von

Entwicklungsverzdgerungen mit geringem Schweregrad. Im Schul- und Jugendalter kommen

Probleme von Aufmerksamkeits-Prozessen und Probleme der exekutiven Funktionen hinzu.
Defizite der exekutiven Funktionen und der sozialen Interaktionsfunktionen, Lesen und
Schreiben oder mathematische Fahigkeiten sind mit Schul- und Alltagsschwierigkeiten
verbunden. Haufig resultieren daraus ein schlechterer Schulabschluss und eine geringere
akademische Leistung.?*

Es besteht eine Korrelation zwischen fruher Entwicklungsdiagnostik und -therapie mit dem

spater erreichtem Entwicklungsstand und 1Q sowie Autonomie im Erwachsenenalter.?3*-2%¢

10.1.2.2. Standardisierte Nachsorge (Screening)

Mit einer standardisierten Nachsorge soll eine einheitliche neurologische Versorgung und
Qualitatsverbesserung flachendeckend etabliert werden, wobei gleichzeitig anerkannt wird,
dass die Beurteilung der neurologischen Entwicklung auf die spezifischen Umstande eines
Patienten zugeschnitten werden muss.

Ziel ist eine wirksame, frih initialisierte Pravention, um Spatschaden fir Entwicklung und

psychosoziales Umfeld zu minimieren und den Ubergang ins Erwachsenenalter zu erleichtern.
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Das standardisierte Screeningkonzept zu entwicklungsneurologischen Untersuchungen,
Testverfahren und zeitlicher Planung bei Kindern mit komplexen angeborenen Herzfehlern ist

im Anhang 9 dargestellt.

11.Pravention

Eine Pravention des HLHS gibt es nicht. Die Moglichkeiten zur genetischen Beratung, zur
pranatalen Diagnostik einschlieBlich fetaler Echokardiographie sollten genutzt werden. Eine
familiare Haufung ist beschrieben, eine Erblichkeit wird diskutiert.”” Intrauterine Eingriffe

gehen derzeit mit erheblicher Sterblichkeit einher (ca. 50 %).®

12.Durchfiihrung der Diagnostik und Therapie

Die Durchfiihrung der Diagnostik und Therapie erfolgt durch eine Arztin/einen Arzt fiir Kinder-
und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen
durch eine/einen EMAH-zertifizierte(n) Arztin/Arzt. Die pranatale Diagnostik und Beratung
sollte durch einen/eine DEGUM II/lll qualifizierten Pranatalmediziner/in in Kooperation mit
einem/r Kinderkardiologen/in durchgefuhrt werden. Ist die Diagnose pranatal bekannt, soll die
Geburt in einem Kinderherzzentrum mit der Moglichkeit zu peripartalen chirurgischen oder
katheterinterventionellen Notfalleingriffen erfolgen. Bei kritischer Kreislaufsituation des
Neugeborenen ist eine frihzeitige Verlegung auf eine padiatrische (ggf. padiatrisch-
kardiologische) Intensivstation zu veranlassen bzw. sollte das diagnostische und
therapeutische Vorgehen in enger Absprache mit dem kooperierenden spezialisierten
Zentrum erfolgen.

Therapeutische MaRnahmen obliegen der Verantwortung einer Arztin/eines Arztes fir
Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei
Erwachsenen einer(es) EMAH-zertifizierten Arztin/Arztes sowie eines Herzchirurgen mit
Zertifikat ,Chirurgie angeborener Herzfehler”. Therapeutische Entscheidungen werden

idealer Weise im Herzteam gefallt.
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Anhang 1: Echokardiographische Normalwerte und Z-Scores im Kindesalter

Echo-Mode Anzahl der Probanden /Alter des Kollektivs App-Rechner Autor, Literatur
M-Mode N=353 / 2-18 Jahre http://www.parameterz.com/refs/ | M.Gautier et al.?*°
gautier-ajc-2010
2D N=748 / 0-18 Jahre http://www.parameterz.com/refs/ | M. Zilberman et
zilberman-pedcard-2005 al.240
M-Mode N=2036 / 1 Tag bis 18 Jahre http://www.parameterz.com/refs/ | Kampmann et al.?4!
Neugeborene indiziert auf kg, altere auf BSA (0,25-2 m?) kampmann-heart-2000
M-mode > 2000 Probanden https://zscore.chboston.org Colan et al.?42
2D 1 Tag bis 20 Jahre
M-mode 3215 Probanden http://www.parameterz.com/refs/ | Lopez et al.30.243
2D < 1Monat bis 18 Jahre lopez-circimaging-2017
2D 1151 Probanden http://www.parameterz.com/refs/ | Cantinotti et al. 244
0 Tage bis 17 Jahre cantinotti-jcard-2017
2D 782 Probanden http://www.parameterz.com/refs/ | Pettersen et al.?45
1 Tag bis 18 Jahre pettersen-jase-2008

BSA = Body surface area = Kérperoberflache
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Anhang 2: Fetale und neonatale MRT bei Patienten mit HLHS

Die fetale MRT zeigt, dass die Wachstumskurven des Gehirns, insbesondere bei HLHS,
bereits im dritten Trimester von denen gesunder Feten abweichen.*?* Man findet eine
verzogerte mikrostrukturelle Reifung der weilken Substanz von ca. 4-5 Wochen, kleinere
Hirnvolumina bei Neugeborenen mit HLHS?* und eine verzdgerte postnatale Hirnentwicklung
im Vergleich zu gesunden Reifgeborenen.2+:°

Veranderungen der weillen Substanz (WMI= white matter injury) und Infarkte der grauen
Substanz (AIS, arterial ischemic stroke) sind die haufigsten erworbenen neonatalen
Hirnlasionen®*'23, die unter anderem vom Schweregrad des Herzfehlers und den
hamodynamischen intrauterinen Verhaltnissen beeinflusst werden. Als ursachlich fur die WMI,
ahnlich wie bei Frihgeborenen, gelten vor allem Hypoxie/lschamie, Infektion/Inflammation
und ein Uberangebot an Sauerstoff durch oxidativen Stress.?* Bereits préoperativ lassen sich
diese Veranderungen in der weillen Substanz nachweisen, ohne dass ein Trauma
(Geburtskomplikation, ein Amnioninfektionssyndrom 0.a.) stattgefunden hat.>**

In einer retrospektiven europaischen Studie mit 202 Neugeborenen mit angeborenem
Herzfehler fand sich eine pra- und postoperative Schadigung der weil3en Substanz bei 25
%/36 %; neue postoperative AIS fanden sich deutlich haufiger bei Sauglingen mit Single
Ventricle im Vergleich zu Neugeborenen mit d-TGA (29 % vs. 5 %; p=0,01).2*¢

Die Schadigung der weillen Substanz ist bei Neugeborenen mit HLHS der haufigste
Lasionstyp. WMI und AIS finden sich sowohl in der pra- als auch in der postoperativen MR-
Bildgebung. Cerebellare, intraventrikulare und subdurale Blutungen werden hauptsachlich
praoperativ beobachtet. Intraparenchymale Hirnblutungen und Sinusvenenthrombosen

wurden ausschliel3lich in der postoperativen MR-Bildgebung festgestellt.

Anhang 3: Chirurgische Technik der Aortenrekonstruktion im Rahmen der Norwood-
Operation

Die Anastomosierung der hypoplastischen nativen Aorta mit dem proximalen

Pulmonalarterienstamm wird entweder in ,double barrel“-Technik oberhalb des sinotubularen

Ubergangs oder durch direkte Anastomosierung der benachbaren GefaRanteile

(Aortenwurzel und Pulmonalarterie) vorgenommen.>> Hochste Bedeutung kommt der

Vermeidung von Verziehungen zu, die insbesondere bei sehr kleiner Aorta zur

Koronarischamie fihren konnen. Die Technik der Aortenbogenrekonstruktion hat im Laufe der
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Jahre viele Modifikationen erfahren, sodass wir heute unter der ,klassischen® Norwood-
Operation neben der Anastomose von Aorta ascendens und PA-Stamm heute fast immer eine
Augmentation der hypoplastischen Aorta ascendens und des Aortenbogens mittels eines
Patchs (autolog, homolog, xenolog) und ohne Resektion des Aortenisthmus verstehen.7°>-
261 Daneben haben sich auch ,autologe Techniken® entwickelt, bei denen auf die Verwendung
von Fremdmaterial verzichtet wird. Dabei werden die proximale Pulmonalarterie und der
Aortenbogen direkt anastomosiert, ohne die Aorta ascendens zu er6ffnen, wiederum ohne
Resektion des Aortenisthmus.?#%*22¢> Diese Varianten konnen insbesondere bei etwas
groRerer Aorta ascendens angewendet werden und sollen mogliche negative Effekte von
Patchmaterial (kein Wachstumspotential, Degeneration etc.) vermeiden. Nachteilig konnen
jedoch die Kompression der linken Pulmonalarterie oder des Bronchus sowie eine
eingeschrankte Koronarperfusion sein. Der Durchmesser der Aorta ascendens von 2,5 mm

und kleiner gilt hier als relative Kontraindikation.

Anhang 4: Besonderheiten und Problematik des systemico-pulmonalen Shunts

Nachteil des modifizierten BT-Shunts ist wie auch bei einem zentralen aortopulmonalen Shunt
der diastolisch reverse Fluss in die Pulmonalarterie. Je nach Widerstandssituation kann es zu
einer Uberperfusion der Lunge mit einem reduzierten systemischen Blutfluss und -druck sowie
einem koronaren Steal und Myokardischamie kommen. Mittelfristig kann sich eine
Herzinsuffizienz durch Rezirkulation entwickeln. Eine akute Shuntstenose durch
Thrombosierung hingegen flhrt zur schwerer Hypoxie und kardialer Dekompensation; das
Risiko hierfur steigt mit kleinem Shuntdurchmesser und mit zunehmender Erythrozytose
aufgrund der Zyanose im Rahmen des Herzfehlers.

Anomalien der Kopf-Halsgefalie, wie eine aberrante rechte Arteria subclavia, schliel3en die
Anlage eines modifizierten BT-shunts nicht aus, kdnnen den Eingriff jedoch komplizieren,
wenn zunachst eine Reinsertion der rechten Armarterie vorgenommen werden muss. Wenn
der Shunt letztlich zwischen der Arteria carotis und der rechten Pulmonalarterie angelegt wird,
kann ein zerebraler Stealmechanismus entstehen.

Im Rahmen der Rekonstruktion der Aorta wird in vielen Institutionen eine selektive antegrade
Kopfperfusion zur zerebralen Protektion verwendet. Hierflir kann zur Platzierung der HLM-
Kanule der in den Truncus brachiocephalicus inserierte Shunt verwendet und nach
Fertigstellung der Aortenbogenrekonstruktion der gleiche Shunt als modifizierter BT-Shunt

distal mit der rechten Pulmonalarterie konnektiert werden.¢2¢7
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Anhang 5: Chirurgische Technik der Atrioseptektomie

Im Rahmen der Atrioseptektomie wird sowohl das Septum primum und so viel wie moglich
vom Septum secundum entfernt. Die besonderen morphologischen Charakteristika des
interatrialen Septums (IAS) wie die Verlagerung nach links und posterior und die mitunter
erhebliche Septumdicke sind zu beachten, ebenso eventuell den linken Vorhof
dekomprimierende Venen oder eine Lungenvenenfehlmundung. Im Einzelfall kann die
endgultige Erweiterung des Vorhofseptums auch wahrend der zweiten Stufe der Palliation
(obere cavopulmonale Anastomose) vorgenommen werden, in jedem Fall aber wenn es in
seltenen Fallen zur Hyperplasie des Septums mit neuerlicher Einengung der Kommunikation

kommt.2%8

Anhang 6: Besonderheiten und Problematik des RV-PA- Shunts

Der rein systolische antegrade Fluss in die Pulmonalarterien und der diastolische
Ruckwartsfluss in den RV bei klappenloser Verbindung kdnnen bei eingeschrankter Funktion
des Systemventrikels, hohem pulmonalvaskularen Widerstand und/oder bei hypoplastischen
Pulmonalarterien zur pulmonalen Minderperfusion mit Zyanose fuhren. Stenosen des RV-PA-
Shunts kdénnen ebenso wie bei aortopulmonalen Shunts auftreten, gehen mit akuter
Hypoxamie einher und erfordern eventuell eine dringliche Katheterintervention, 6205269270
Daruber hinaus wurden Modifikationen des RV-PA-Shunts wie die ,Double dunk Technik®
sowie generell die Verwendung ringverstarkter Conduits entwickelt, um dem Auftreten von
Shuntstenosen durch ein ,kinking“ entgegenzuwirken.?*2> Einer pulmonalen Uberperfusion
kann durch Platzierung von Gefal3-Clips und einer damit induzierten Verringerung des
Shuntdurchmessers begegnet werden; diese konnen im weiteren Verlauf durch eine
katheterinterventionelle Shuntdilatation gel6st werden, um eine chirurgische Revision zu

vermeiden.

Anhang 7: Technik und Dosierung des bilateralen Pulmonalarterienbandings

Technisch wird Uber eine mediane Sternotomie ein etwa 2 mm breiter Streifen eines 3,5 mm
PTFE-Schlauch-Implantats (bei Neugeborenen unter 2,5 kg Verwendung eines 3 mm PTFE-
Grafts) zirkular um den zentralen rechten und linken Pulmonalarterienhauptast gelegt und mit
resorbierbarem Faden adaptiert und gegebenenfalls an der Adventitia des GefalRes fixiert.
Hierdurch ist einerseits eine Nachdilatation des Bandchens im Interstage 1 mdglich und

andererseits kann ein mogliches Abrutschen zum Lungenhilus verhindert werden. 16122276
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Eine Adjustierung des Bandings*® durch intraoperative Druckmessung ist nicht notwendig,
stattdessen ist ein systolisch-diastolisches Flussprofil in der Dopplerechokardiographie als
beweisend fur eine effektive Flussreduktion zu sehen. Das linksseitige Banding ist chirurgisch
in der Regel schwieriger zu platzieren, weshalb in der Regel mir der rechten Seite begonnen

wird.

Anhang 8: Stentimplantation in den Ductus arteriosus (Technik, Stentauswahl)

Die Auswahl der verwendeten Stents richtet sich nach der Weite des DA. Zur Sicherstellung
einer ausreichenden Systemperfusion sind Stentdurchmesser von 6-10 mm, meist 8 mm
erforderlich. Der DA ist gelegentlich so lang, dass mehrere Stents Uberlappend implantiert
werden mussen, um die gesamte Lange des DA abzudecken und pulmonal- oder
aortenseitige DA-Stenosen zu verhindern. Fur stenotische DA (bei verspateter
Diagnosestellung) ist in der Regel ein ballonexpandierbarer Stent notwendig, wahrend bei weit
offenem DA ein selbstexpandierender Stent verwendet werden kann.'*

Wichtige technische Details zur Durchfihrung des Ductusstenting sind:

- Stentlange: Der DA muss komplett Uberstentet sein, ggf. bis in die deszendierende
Aorta um Stenosen im Verlauf (Interstage 1) zu verhindern

- Stentweite: Der Stent sollte 1-2 mm groRer als die deszendierende Aorta gewahlt
werden, um eine Migration zu verhindern

- Ballonexpandierbare Stents: Verwendung bei stenotischem DA; CAVE: wahrend
der Inflation wird der systemische Kreislauf vollstandig unterbrochen

- Selbstexpandierende Stents: Verwendung bei grofem nicht restriktivem DA, hier
bleibt der Fluss tUber den DA auch wahrend der Stentimplantation bestehen

- Transventse Implantation: durch Offenhalten der TV und PV st ein
Ruckwartsversagen des Kreislaufs moéglich — daher ist eine schnelle Prozedur
wichtig

- Transarterielle Implantation: Die verfugbaren Stentsysteme erlauben eine schnelle
Prozedur unter Verwendung von 4 French Einfuhrschleusen

- Sicherung der retrograden Perfusion des Aortenbogens falls erforderlich durch

Ballondilatation oder Stentimplantation in den Aortenisthmus
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Anhang 9: Standardisierte Nachsorge - Screeningkonzept

Die  Neurodevelopmental Outcome Collaborative Initiative (CNOC) hat zur
Qualitatsverbesserung 2020 ein standardisiertes Screeningkonzept mit_Ubersicht liber

Testverfahren und zeitliche Planung von entwicklungsneurologischen Untersuchungen bei

Kindern mit komplexen angeborenen Herzfehlern veroffentlicht: Alter 0-5 Jahre,?”” Alter 5-18

Jahre.?’® Eine Adaptation auf den deutschsprachigen Raum liegt noch nicht vor.

Ziele:
e Fruhzeitiges Erkennen von Beeintrachtigungen der kindlichen Entwicklung ermdglicht
eine frihzeitige Intervention im jeweiligen Entwicklungsbereich
¢ Qualitatskontrolle und Erkennen von Verbesserungspotenzial des perioperativen
Managements und der Therapie und Uberwachung im Interstage
e Beratung und Anleitung der Eltern

e Antizipation zukunftiger Entwicklungsprobleme

Screeningkonzept:

e Drei ausfuhrliche entwicklungsneurologische Untersuchungen im Alter von 1, 2 und

5 Jahren zur Erfassung neurologischer, motorischer, kognitiver und sprachlicher
Verzdgerungen sowie psychosozialer Auffalligkeiten. Dokumentation der

Wachstumsperzentilen bzw. Wachstum-Z-Scores.

e Zwei weitere Untersuchungen vor der Pubertat im Alter von 10-12 Jahren und vor

dem Eintritt ins Erwachsenenalter im Alter von 16-17 Jahren, insbesondere zur

Erfassung von auffalligen neurokognitiven  Funktionen (insbesondere
Exekutivfunktionen) und psychischen Auffalligkeiten.

e Standardisierte Erfassung der Lebensqualitat als Instrument fur Screening und
Diagnostik sowie Planung psychosozialer Interventionen unter Berlcksichtigung

familienzentrierter Konzepte.
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Abb. 10: Screening zur Beurteilung der Entwicklung bei Kindern mit angeborenen Herzfehlern und
Operation im Neugeborenenalter

Bayley-lll: Bayley Scales of Infant and Toddler Development, WPPSI-IV: Wechsler Preschool and Primary Scale
of Intelligence, WISC-V: Wechsler Intelligence Scale for Children, WAIS-IV: Wechsler Adult Intelligence Scale,
SDQ: Strength and Difficulties Questionaire, MCHAT-R: Modifies Checklist for Autism in Toddlers. VMI-6: Beery-
Buktenica developmental Test of Visual Integration, Neuromotor/Motor (altersentsprechend): Neuromotor
Score fur Sauglinge, Vocabulary: Der Vocabulary Acquisition Index, BRIEF: Verhaltensinventar zur Beurteilung
exekutiver Funktionen, BRIEF-P: Fremdbeurteilungsfragebogen zur Einschatzung von exekutiven Funktionen
bei Kindern im Kindergartenalter, SRS: Social Responsiveness Scale. Skala zur Erfassung sozialer Reaktivitat,
Reading/Writing/Calculating: Fragebdgen und Instrumente zur Testung der Fahigkeiten Lesen, Schreiben und
Rechnen, Quality of life questionnaires: TAPQL: Instrument zur Erfassung der allgemeinen,
gesundheitsbezogenen Lebensqualitat (Preschool Children’s Quality of Life Questionnaire, PCQLI: Instrument
zur Erfassung der krankheitsspezifischen Lebensqualitdt. P-PCQLI: Proxy-Version fir Eltern von
Vorschulkindern mit  angeborenen  Herzfehlern, 3-7 Jahre; C-PCQLI: Proxy-Version und
Selbsteinschatzungsbogen fiir Schulkinder mit angeborenen Herzfehlern, 8-12 Jahre; A-PCQLI: Proxy-Version
und Selbsteinschatzungsversion fir Jugendliche mit angeborenen Herzfehlern, 13-18 Jahre.
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