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1. Geltungsbereich
Kinder und Jugendliche mit einer cc-TGA von der Fetalzeit bis in das junge
Erwachsenenalter.

2. Methodik

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

1. Schriftlich per E-Mail Umlauf

2. Miundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess.
Handlungsempfehlungen wurden soweit mdglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt
(Tabelle 1).

Tabelle 1: Beschreibung der Empfehlungsgrade

Formulierung Empfehlungsgrad Farbliche Markierung
Sollte Empfehlung Gelb
Kann erwogen werden Empfehlung offen Grau
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Aus Grunden der besseren Lesbarkeit wird im gesamten Text auf die zusatzliche
Formulierung der weiblichen Form verzichtet. Wir méchten deshalb darauf hinweisen,
dass die ausschliel3liche Verwendung der mannlichen Form explizit als

geschlechtsunabhangig verstanden werden soll.

Verzeichnis der Abkirzungen:
ASD = Vorhofseptumdefekt

AV-Block = atrioventrikularer Block

AV-Klappe = Atrioventrikularklappe

BNP = brain natriuretic peptide (in den Myokardzellen bebildetes
Eiweil)

NT-proBNP = N-terminales Fragment des BNP-Vorlauferhormons

cc-TGA = kongenital korrigierte Transposition der grof3en Arterien

CRT = kardiale Resynchronisationstherapie

HI = Herzinsuffizienz

HTX = Herztransplantation

LV = linker Ventrikel

LV Mass = Muskelmasse des linken Ventrikels

LV Volume = Volumen des linken Ventrikels

LVOTO = linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion

MKR = Mitralklappenrekonstruktion

MV Fx = Mitralklappenfunktion

PA = Pulmonalatresie

PAB = Pulmonalarterienbé&ndelung

PBF = Lungendurchblutung (,pulmonary blood flow*)

PDA = persistierender Ductus arteriosus

PS = Pulmonalstenose

RV = rechter Ventrikel

RV-Fx = systolische Funktion des rechten Ventrikels

Tl = Trikuspidalklappeninsuffizienz

TKR = Trikuspidalklappenrekonstruktion

VAD = mechanische Herzersatztherapie (,ventricular assist-device")

VSD = Ventrikelseptumdefekt

VSD/PS = Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose

. Definition

Die cc-TGA zahlt zu den seltenen angeborenen Herzfehlern. Es wird eine Préavalenz
von 0,03 auf 1000 Lebendgeborene angenommen, der Anteil an der Gesamtzahl der
angeborenen Herzfehler ist mit ca. 0,5% gering (1) (2). Fur die cc-TGA werden
verschiedene Synonyma benutzt: ,isolierte Ventrikelinversion®, doppelte Diskordanz,
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physiologisch korrigierte Transposition der grof3en Arterien und |-Transposition. Die
Bezeichnung I-Transposition ist fir das Krankheitsbild der cc-TGA nicht eindeutig, da
eine |-Transpositionsstellung der Aorta auch bei anderen angeborenen Herzfehlern
wie zum Beispiel beim Double Outlet Right Ventricle und beim Double Inlet Left
Ventricle vorliegen kann. Die Ursache fir die Entstehung einer cc-TGA ist bei Situs
solitus eine Linksdrehung des primaren Herzschlauchs in der frihen Entwicklung des
Herzens im Gegensatz zu einer Rechtsdrehung beim Herzgesunden. Bei einem
Patienten mit einer cc-TGA flie3t das systemvendse Blut in den anatomisch rechten
Vorhof. Dieser ist Uber eine Mitralklappe mit einem morphologisch linken Ventrikel
verbunden (im folgenden linker Ventrikel genannt), welcher wiederum diskordant mit
der transponierten Pulmonalarterie konnektiert ist. Der linke Vorhof nimmt das
pulmonalventse Blut auf und entleert sich Uber eine Trikuspidalklappe in einen
morphologisch rechten Ventrikel (im folgenden rechter Ventrikel genannt), welcher mit
der nach anterior und links transponierten Aorta verbunden ist (Abbildung 1). Es
besteht also eine atrioventrikulare Diskordanz mit einer zusétzlichen

ventrikuloarteriellen Diskordanz.

Abbildung 1: Schematische
Darstellung der cc-TGA (Ao=Aorta,
LA=linker Vorhof, LV=linker Ventrikel,
PA=Pulmonalarterie, RA=rechter
Vorhof, RV=rechter Ventrikel;
Abbildung aus (1).

Es bestehen jedoch bedeutsame Unterschiede in der Hamodynamik und im

naturlichen Verlauf im Vergleich zu Herzgesunden (3) (4).
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4. Epidemiologie

Es wird eine multifaktorielle Atiologie der cc-TGA beschrieben. Das
Wiederholungsrisiko fir Geschwisterkinder wird auf ca. 2% geschatzt (4, 5).
Wesentliche Faktoren fir den Verlauf der Erkrankung sind das Vorliegen weiterer
kardialer Fehlbildungen sowie die Funktion des anatomisch rechten Systemventrikels.
Zusatzliche morphologische Anomalien und kardiale Fehlbildungen sind bei der cc-
TGA haufig: 25% der operierten Patienten haben einen Situs inversus, wobei ein Teil
eine Laevokardie aufweisen kann. Bei situs solitus liegt bei ca. 25% eine Dextrokardie
oder Mesokardie vor.

Die haufigsten mit einer cc-TGA assoziierten kardialen Fehlbildungen sind ein
Ventrikelseptumdefekt  (>50%), eine  Obstruktion des linksventrikularen
Ausflusstraktes (funktionell: Pulmonalstenose) sowie Anomalien der systemischen
AV-Klappe (Trikuspidalklappe; Abbildung 2). Weitere haufige Anomalien sind ein

rechter Aortenbogen sowie ein Vorhofseptumdefekt.

Abbildung 2: Schematische Darstellung der
haufigsten mit der cc-TGA assoziierten
kardialen Fehlbildungen
(A=Ventrikelseptumdefekt, B=Anomalien der
Trikuspidalklappe, C=Obstruktion des
linksventrikul&ren Ausflusstrakts,
D=Vorhofseptumdefekt; Abbildung aus (1)

Eine Obstruktion des linksventrikularen Ausflusstrakts liegt bei 30-50% der Patienten
vor, meistens in Kombination mit einem grof3en Ventrikelseptumdefekt. Meistens ist
die Obstruktion durch eine muskulare Hypertrophie bedingt, seltener ist diese durch
akzessorisches Mitralklappengewebe oder ein aneurysmatische Deckung des
Ventrikelseptumdefektes verursacht (4, 6).

Anomalien der linksseitigen AV-Klappe (Trikuspidalklappe) sind fir die cc-TGA
typisch. Die haufigste und klinisch bedeutsamste Anomalie ist eine Dysplasie und
Verlagerung des septalen oder posterioren Segels der Trikuspidalklappe

vergleichbar mit der Ebsteinschen Anomalie.
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FiUr eine anatomische Korrekturoperation als Double-Switch-Operation ist die
Koronararterienanatomie von Bedeutung. Typischerweise besteht bei Patienten mit
cc-TGA und Situs solitus eine Spiegelbildanatomie der Koronararterien mit hoher
Variabilitat in der Aufzweigung der Gefalde (7).

Das AV-Uberleitungssystem ist typischerweise doppelt angelegt (8). Es besteht ein
erhohtes Risiko fur einen angeborenen hochgradigen AV-Block, welcher sich auch
noch im weiteren Verlauf ausbilden kann (9) (10) (11) ; siehe Leitlinie Bradykarde
Herzrhythmusstorungen der DGPK. Die Haufigkeit eines kompletten AV-Blockes liegt
bei Geburt bei 10% und steigt mit zunehmendem Alter an, wobei Zahlenangaben von
2% pro Jahr bzw. zuséatzlich 15% bei Adoleszenten und 30% bis 50% im
Erwachsenenalter gemacht werden (9-11).

Bei der cc-TGA liegen zudem gehéuft akzessorische atrioventrikuléare
Leitungsbahnen mit symptomatischen supraventrikularen Tachykardien vor (siehe
Leitlinie Tachykarde Herzrhythmusstérungen der DGPK). Im weiteren Verlauf kann
es durch myokrdiale Narben und Fibrose zum Auftreten ventrikularer

Tachyarrhythmien kommen.

Kernaussage 1: Leitlinie cc-TGA

Definition der cc-TGA U

e Atrioventrikulare Diskordanz mit einer zusatzlichen ventrikuloarteriellen Diskordanz

e Das Vorliegen weiterer kardialer Fehlbildungen sowie die Funktion des anatomisch
rechten Ventrikels in Systemposition und eine Tricuspidalklappeninsuffizenz sind
wesentliche Faktoren fur die Klinik.

e Assoziierte Fehlbildungen: Ventrikelseptumdefekt (>50%), Obstruktion des
linksventrikularen Ausflusstraktes (funktionelle Pulmonalstenose, 30-50 %),
Anomalien der systemischen AV-Klappe vergleichbar der Ebsteinschen Anomalie,
AV-Block, akzessorische Leitungsbahnen, rechter Aortenbogen

5. Pathophysiologie, Hamodynamik

Das klinische Bild wird im Kindesalter von den assoziierten Fehlbildungen bzw. den
Herzrhythmusstorungen bestimmt. Die cc-TGA ist ohne weitere kardiale
Fehlbildungen ein angeborener Herzfehler ohne Zyanose. Bei einem isolierten

Ventrikelspetumdefekt ohne Obstruktion der pulmonalen Ausflusstrakts kommt es zu
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einer Lungenuberdurchblutung. Bei bedeutsamen Obstruktion des pulmonalen

Ausflusstrakts liegt dagegen eine Lungenminderdurchblutung vor.

. Kdrperliche Befunde und Leitsymptome

Bei gro3em Links-Rechts-Shunt sowie bei h6hergradiger Trikuspidalklappeninsuffi-
zienz stehen die Zeichen der Herzinsuffizienz (Tachypnoe, Trinkschwéche,
Hepatomegalie, Gedeihstdrung) im Vordergrund. Oft entwickelt sich bereits frihzeitig
eine rechtsventrikulare Dysfunktion. Sowohl ein AV-Block als auch haufige
supraventrikulare Tachykardien tragen zu dieser Entwicklung bei. Bei der haufigen
Kombination von Ventrikelseptumdefekt mit Pulmonalstenose kann eine zentrale
Zyanose vorliegen. Bei ,ausgewogenen® Verhaltnissen (balancierter Blutfluss im

kleinen und grolRen Kreislauf) bestehen weder Herzinsuffizienz noch Zyanose.

Patienten mit isolierter cc-TGA kdnnen lange subjektiv beschwerdefrei sein.
Allerdings bestehen im Alter von 45 Jahren bei 50% der Patienten mit
Begleitfehlbildungen und 33% der Patienten mit isolierte cc-TGA Zeichen einer
Herzinsuffizienz und rechtsventrikularen Dysfunktion (12). Die Patienten mit isolierter
cc-TGA bleiben haufig unerkannt und fallen in der Regel durch eine Leistungsmin-
derung auf, die zunachst fehlgedeutet werden kann. Die Diagnosestellung ist fur
einen ungeulbten Untersucher nicht leicht, da die veranderten anatomischen

Strukturen erkannt werden muissen.

Bei assoziierten Fehlbildungen und Arrhythmien wird der nattrliche Verlauf von
diesen bestimmt, wobei die Herzinsuffizienz und rechtsventrikuldre Dysfunktion
schneller fortschreiten als bei analogen Fehlbildungen mit einem morphologisch
linken Systemventrikel. Es bestehen Hinweise daflr, dass das Vorliegen einer
Pulmonalstenose durch eine veréanderte Stellung des interventrikularen Septums zur
Stabilisierung der Trikuspidalklappengeometrie fuhrt und somit vor der Entwicklung

einer Dysfunktion des systemischen rechten Ventrikels ,schitzt”.
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Kernaussage 2: Leitlinie cc-TGA

Leitsymptome und Befunde bei cc-TGA u

e Kilinik: ist von assoziierten Fehlbildungen bestimmt; Herzinsuffizienz bei grof3em
Links-Rechts-Shunt, Zyanose bei VSD/PS, evtl. balancierte Hamodynamik.

e Im Alter von 45 Jahren bestehen bei 50% der Patienten mit Begleitfehlbildungen
und bei 33% der Patienten mit isolierter cc-TGA Zeichen einer Herzinsuffizienz
und einer rechtsventrikularen Dysfunktion.

e Ein AV-Block IlI° tritt bei 30% bis 50% im Erwachsenenalter auf.

7. Diagnostik
7.1 Zielsetzung
Diagnosestellung mit exakter Beschreibung der Anatomie, der Ventrikelfunktion und
von Begleitfehlbildungen sowie Beurteilung der Hamodynamik und des
Herzrhythmus. Einschétzung der Prognose und Planung der Therapie.

7.2. Bewertung der diagnostischen Verfahren

7.2.1 Echokardiographie:

Die Echokardiographie ist die Methode der Wahl zur primaren Diagnostik bei einer

cc-TGA. Folgende anatomische und funktionelle Befunde, die fur die Diagnostik und

Therapieentscheidung bedeutsam sind, sollten erhoben werden:

* Viszeraler und thorakaler Situs

 Lage der Herzspitze (Laevocardie, Mesokardie, Dextrokardie)

« Identifizierung der Ventrikelmorphologie (AV-Klappenansatz, Trabekularisierung)

 Septale Insertion der AV-Klappen (Ebstein-ahnliche Anomalie, Dysplasie), Ausmalf3
einer Trikuspidalklappeninsuffizienz

» ,Straddling” der AV-Klappen

* Fibrése Kontinuitat von Pulmonal- und Mitralklappe

» Stellung der grofRen Arterien zueinander sowie deren Ursprung aus den Ventrikeln

» Grofe und Lage eines Ventrikelseptumdefektes

» Anatomie einer Obstruktion des linksventrikularen Ausflusstrakts

* Sonstige assoziierte Fehlbildungen (Aortenbogenanomalien, Vorhofseptumdefekt,

u.a.)

» Koronararterienanatomie
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Im Rahmen der Verlaufsdiagnostik dient die Echokardiographie insbesondere auch
der Beurteilung der systolischen Funktion des morphologisch rechten
Systemventrikels (13, 14), des Schweregrades einer Trikuspidalklappeninsuffizienz
und einer progredienten linksventrikularen Ausflusstraktobstruktion (Subpulmonal-
oder Pulmonalstenose).

7.2.2 EKG

Das EKG gehort zur Basisdiagnostik und dient der Verlaufskontrolle. Es zeigt haufig
rechtsprakordial nachweisbare Q-Zacken bei sagittal stehenden Septum, die
linksprékordial fehlen (15). Akzessorische atrioventrikulare Leitungsbahnen
(Préexzitation), die zu supraventrikularen Tachykardien fihren kénnen, sind haufig

ebenso wie ein AV-Block (11).

7.2.3 24-Stunden-EKG
Da sich ein héhergradiger AV-Block entwickeln kann, ist ein Langzeit-EKG alle 1-2

Jahre sinnvoll.

7.2.4 Labor
Im Langzeitverlauf weist ein ansteigender BNP- (oder NT-proBNP)-Wert im Serum

auf eine zunehmende myokardiale Insuffizienz hin.

7.2.5 Rontgenbild des Thorax

Ein Rontgenbild des Thorax ist fur die Diagnosestellung entbehrlich, kann jedoch zur
Beurteilung der Herzlage, der Herzgrol3e, des AusmalRes der pulmonalen
Uberflutung und des thorakalen und abdominalen Situs sowie perioperativ hilfreich

sein.

7.2.6 Pulsoxymetrie
Die Pulsoxymetrie gibt Hinweise auf einen Rechts-Links-Shunt. Eine Zyanose kann

das Leitsymptom flr eine héhergradige linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion sein.

7.2.7 Herzkatheteruntersuchung
Die Herzkatheteruntersuchung ist heutzutage zur Primardiagnostik nur noch selten
notwendig. Sie kann bei komplexen Formen der cc-TGA zur Klarung der genauen
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Anatomie und Hamodynamik (z.B. multiple VSD) erforderlich sein. Bei alteren
Kindern und Erwachsenen kann die Messung des pulmonalvaskularen Drucks und
Widerstands zur Abschatzung der Operabilitat notwendig sein. Zur Vorbereitung auf
eine anatomische oder physiologische Korrekturoperation ist eine Herzkatheterunter-

suchung inklusive Koronararteriendarstellung indiziert.

7.2.8 Magnetresonanztomographie (MRT) / Computertomographie (CT) des
Herzens und der grof3en Gefal3e

Eine Untersuchung mittels Herz-MRT oder Herz-CT kann in Einzelfallen zur Klarung
des Situs natzlich sein (16, 17). Im Verlauf ist die Herz-MRT der Goldstandard zur
Messung der Ventrikelvolumina und Herzfunktion (18), sie dient jedoch auch zur
Darstellung der atrialen Verbindungen nach anatomischer Korrekturoperation, die
echokardiographisch schwer darzustellen sind. Vor einer anatomischen Korrektur
kann die Bestimmung der Muskelmasse und des Mass/Volume-Index des
morphologisch linken Ventrikels (mLV) zur Entscheidungsfindung und zum Timing
des Eingriffs herangezogen werden. Stress-MRT Untersuchungen des Herzens
dienen der Beurteilung der Funktion der Ventrikel unter Belastung (19). Die Indikation
zur MRT-Untersuchung hangt vom klinischen Verlauf und von der echokardiographi-
schen Beurteilbarkeit ab. Die Computertomographie ist im Rahmen der primaren
Diagnostik Ausnahmefallen vorbehalten, wird aber vor Re-Operationen zu deren
Planung genutzt. Die Computertomographie ist auch eine Alternative und/ oder
Erganzung zur Echokardiographie, Herzkatheteruntersuchung und MRT, wenn diese
Verfahren nicht die gewiinschte diagnostische Aussage liefern und bei Vorliegen von
Kontraindikationen gegentber der MRT (20). Bei Patienten mit einer Indikation fur
einen Herzschrittmacher sollten vorzugsweise MRT-taugliche Systeme verwendet

werden.

7.2.9 Spiroergometrie

Die Spiroergometrie kann im Langzeitverlauf bei Patienten mit cc-TGA die
kardiopulmonale Leistungsfahigkeit objektivieren (21) und bei Verschlechterung der
O2-Aufnahme an der ventilatorisch bestimmten anaeroben Schwelle friihzeitig auf ein

beginnendes Versagen des rechten Systemventrikels hinweisen. Ferner kann sie
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Rhythmusstorungen aufdecken und Hinweise auf ein Ventilations-/Perfusions-
mismatch geben. Die Ergebnisse sind fir den weiteren Krankheitsverlauf pradiktiv.

Serielle Untersuchungen sind zu empfehlen (Wiederholung alle 3 Jahre).

Kernaussage 3: Leitlinie cc-TGA

Diagnostik bei cc-TGA V

e Echokardiographie: primére Diagnostik der cc-TGA sowie Verlaufsdiagnostik,
insbesondere RV-Funktion, Trikuspidalklappeninsuffizienz und linksventrikulare
Ausflusstraktobstruktion

e 12-Kanal-EKG: haufig rechtsprakordial Q-Zacken, Detektion einer AV-
Blockierung

e 24-h-EKG: Detektion einer AV-Blockierung
e Labor: BNP oder NT-proBNP zur Beurteilung der Herzinsuffizienz
e Pulsoxymetrie: Erkennung der Zyanose

¢ MRT: vor anatomischer Korrektur-OP und insbesondere als
Verlaufsuntersuchung (z.B. RV-Funktion)

e Spiroergometrie: im Langzeitverlauf (kardiopulmonale Leistungsfahigkeit,
Herzrhythmusstoérungen)

e Herzkatheteruntersuchung: nicht regelhaft, indiziert vor Operationen oder zur
Klarung von Anatomie und Hamodynamik (ausgewdhlte Patienten)

e CT: bei MRT-Kontraindikationen oder speziellen Fragestellungen

e ROntgen-Thorax: bei ausgewéhlte Patienten und perioperativ

7.2.10 Fetale Echokardiographie

Die Mdglichkeiten zur pranatalen Diagnostik einschlie3lich fetaler Echokardiographie
sollen den betroffenen Familien angeboten werden. Die Diagnose ist zwar intrauterin
madglich, aber insbesondere bei weiteren kardialen Begleitfehlbildungen oft schwierig
und kann im Screening entgehen. Gerade bei Diagnosestellung im Fetalalter ist die
interdisziplinare Beratung eine Herausforderung und fur die werdenden Eltern oft
schwer verstandlich, da Langzeitstudien nicht vorliegen und die Prognose der
isolierten cc-TGA im Einzelfall nicht vorhersagbar ist.
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7.3 Differenzialdiagnosen
Komplexe angeborene Herzfehler mit cc-TGA; kongenitaler AV-Block, Grad llI;

Ventrikelspetumdefekt; Pulmonalstenose, Mitralklappeninsuffizienz

8. Therapie

8. 1. Medikamenttse Therapie der Herzinsuffizienz

Eine spezifische medikamentdse Therapie der cc-TGA existiert nicht. Zur
Behandlung einer Herzinsuffizienz bei cc-TGA siehe DGPK-LL Herzinsuffizienz
sowie die Leilinie der ESC (22). Es ist jedoch zu beachten, dass Medikamente, die
eine gute Wirksamkeit einer Linksherzinsuffizienz haben, bei dem subaortalen
morphologisch rechten Systemventrikel eventuell nicht gleichsam die Symptomatik
mildern kénnen (17, 23).

8.2. Katheterinterventionelle Therapie

Zu den katheterinterventionellen MalRnahmen siehe auch die Leitlinien der DKPG zu
den speziellen Lasionen, z.B. Vorhofseptumdefekt vom Secundum-Typ, Ductus
arteriosus Botalli (Verschluld oder Stenting), Katheterablation von akzessorischen
Leitungsbahnen, Ballondilatation von degenerierten Conduits, percutane
Klappenimplantation.

8. 3. Chirurgische Therapiemallnahmen

Aufgrund des breiten anatomischen und funktionellen Spektrums der cc-TGA kann
es kein einheitliches Therapiekonzept geben, sondern es sind individuelle
Therapieentscheidungen erforderlich. Eine Ubersicht ist in der Tabelle 2 aufgefiihrt.
Wesentlich fir das operative Vorgehen ist die Ventrikelgeometrie (balanciert versus
unbalanciert, die Gro3e und Lage des Ventrikelseptumdefekts, das Vorliegen einer
Obstruktion des linksventrikularen Ausfluf3trakts und das Alter des Patienten (siehe
Tabelle 2).

Gegenwartig gibt es keine Belege dafir, dass bei Patienten ohne assoziierte Defekte
eine prophylaktische anatomische Korrektur hilfreich ware. Auch bei Patienten mit
linksventrikularer Ausflussbahnobstruktion und balancierten Kreislaufverhaltnissen

kann eine abwartende Haltung sinnvoll sein.
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Tabelle 2: Technische Moglichkeiten der anatomischen Korrekturoperation bei cc-
TGA und deren emfohlener OP-Zeitpunkt.

Ventrikel- VSD LVOTO mLV- OP-Zeitpunkt OP-Methode
geometrie Training
mRV - mLV
Balanciert Groi3 keine nicht im 1. Double switch
erforderlich | Lebenshalbjahr
Balanciert Grof3 resezierbar | nicht ab 2. Double switch
erforderlich | Lebenshalbjahr
Balanciert Mit/ohne Banding bereits ab 2. Double switch
erfolgt Lebenshalbjahr
Balanciert Restriktiv/ohne keine erforderlich | ab 2. bis 15. Double switch
Lebensjahr
Balanciert Committed grof3 nicht nicht ab 2. Senning/Rastelli
resezierbar | erforderlich | Lebenshalbjahr
Balanciert Committed klein nicht nicht ab 2. Senning/Rastelli
resezierbar | erforderlich | Lebenshalbjahr | plus DKS
(mLV trainiert)
Balanciert Noncommitted/restriktiv | nicht nicht ab 2. Senning/Bex-
resezierbar | erforderlich | Lebenshalbjahr | Nikaidoh
(mLV trainiert)
MRV kleiner Committed groR3 nicht nicht ab 2. Partieller
resezierbar | erforderlich | Lebenshalbjahr | Mustard/Rastelli
plus BDG

(Senning/Rastelli / Senning/Bex-Nikaidoh / Mustard/Rastelli = komplexe chirurgische OP-
Verfahren im Sinne einer anatomischen Korrektur; BDG = bidirektionale obere cavo-
pulmonale Anastomose, DKS = Damus-Kaye-Stansel-Operation, mLV = morphologisch
linker Ventrikel, LVOTO = linksventrikulare Ausflul3traktobstruktion, mRV = morphologisch
rechter Ventrikel, VSD = Ventrikelseptumdefekt)

Operationen/Interventionen bei einer cc-TGA lassen sich in folgende Kategorien einteilen:

1. Eingriffe zur Kontrolle der Lungendurchblutung (aorto-pulmonale Shunts,
Stentversorgung des offenen Ductus arteriosus, Pulmonalarterienbandelung
mit oder ohne Schaffung/VergréRerung eines Vorhofseptumdefektes).

2. Anatomische Korrektur mit Nutzung des morphologisch linken Ventrikels als
systemische Pumpkammer und der Mitralklappe als systemischer AV-Klappe.

3. Physiologische Korrektur mit Erhaltung des morphologisch rechten
Ventrikels als Systemventrikel und Korrektur nur der assoziierten Defekte, das
heil3t Verschluss von Ventrikelseptumdefekten, Beseitigung linksventrikularer
Ausflussbahnobstruktion, Rekonstruktion oder Ersatz der insuffizienten
Trikuspidalklappe usw.

4. Univentrikulare Palliation, bei der beide Ventrikel zur Systemzirkulation
beitragen und der systemvendése Fluss die Pulmonalarterien Gber Fontan-

Modifikationen erreicht.
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5. Herzschrittmacher- und cardiale Resynchronisationstherapie (CRT)
6. Mechanische Kreislaufunterstiitzung, Herztransplantation

7. Folgeeingriffe

8.3.1 Eingriffe zur Kontrolle der Lungendurchblutung

Ein aorto-pulmonaler Shunt oder eine Stent-Implantation in den offenen Ductus
arteriosus werden bei Zyanose aufgrund einer hochgradigen linksventrikularen
Ausflussbahnobstruktion oder einer Ductus-abhéngigen Lungendurchblutung

eingesetzt.

Ziele einer zentralen Pulmonalarterienbandelung sind:

e Drosselung der Lungendurchblung bei gro3em Links-Rechts Shunt

e Minderung einer Trikuspidalinsuffizienz durch Septumverlagerung und
verringerte Vorlast des Systemventrikels

e Vorbereitung des morphologisch linken Ventrikels auf eine anatomische
Korrektur mit oder ohne Schaffung/VergrofRerung eines Vorhofseptumdefektes
— Training des morphologisch linken Ventrikels auf eine Druckbelastung in der
systemischen Zirkulation (24-27).

8.3.2. Anatomische Korrektur

Bei Patienten ohne relevante Obstruktion der Ausflusstrakte umschlief3t die
anatomische Korrektur eine arterielle Switch-Operation sowie eine Vorhofumkehr-
operation (Double-Switch-Operation). Nach der anatomischen Korrektur Gbernimmt der
morphologisch linke Ventrikel (mLV) die Funktion des Systemventrikels. Voraussetzung
fur eine anatomische Korrektur ist, dass beide Ventrikel balanciert und gut entwickelt
sind (siehe Tabelle 1). Ohne einen nicht-restriktiven Ventrikelseptumdefekt oder eine
relevante linksventrikulare Ausflu3traktobstruktion verliert der morphologisch linke
Ventrikel mit der Zeit die Fahigkeit die Systemzirkulation zu gewahrleisten.

Der morphologisch linke Ventrikel kann wahrscheinlich bis zum Alter von 12 bis 15
Jahren durch ein pulmonalarterielles Banding trainiert und auf die Ubernahme der

Systemfunktion vorbereitet werden (Abbildungen 3 und 4).
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ccTGA - Anatomische Korrektur

Neugeborene

Sauglinge

Kein/restrik. VSD
Kein/restr. VSD, Keine rel. LVOTO/PS
HI, moderate Tl Keine T, gute RV Fx
(LV nicht trainiert!) Kelne Symptome
(LV nicht trainiert!)

grofer VSD, PA/TPS
(|PBF), Zyanose,
(LV trainiert)

grofer VSD+PS

groBer VSD, HI (1PBF)

(PBF balanciert) (LV trainiert)

(LV trainiert)

PAB +/- ASD 171, | RV-Fx. T HI
PAB (HI)

Shunt/PDA-Stent ey

wenn | Zyanose PAB +/- ASD

Anat. Korrektur Anat. Korrektur Anat. Korrektur
(2. Lebenshalbjahr) ll (2. Lebenshalbjahr) § (2. Lebenshalbjahr)

Anat. Korrektur Anat. Korrektur
(n. LV Training) (n. LV Training)

Abbildung 3: Chirurgische Optionen zur anatomischen Korrektur der cc-TGA in Abhangigkeit
von der individuellen Anatomie (Saulen von links nach rechts aufsteigend nummeriert).

1. Saule: Bei gro3em VSD und Pulmonalstenose/atresie wird bei Zyanose die
Lungendurchblutung mit einem Shunt oder PDA-Stent gesichert. Der LV bleibt trainiert. Die
anatomische Korrektur kann ab dem 2. Lebenshalbjahr erfolgen.

2. Saule: Bei grollem VSD und balancierter Lungendurchblutung bleibt der LV trainiert. Die
anatomische Korrektur kann ab dem 2. Lebenshalbjahr erfolgen.

3. Séaule: Bei grof3em VSD und Lungenuberflutung mit Herzinsuffizienz kann ein PAB
zwischengeschaltet werden (Neugeborene und junge Sauglinge). Der LV bleibt trainiert, die
anatomische Korrektur kann ab dem 2. Lebenshalbjahr erfolgen.

4. Saule: Bei keinem oder restriktivem VSD (LV nicht trainiert) jedoch
zunehmender/hochgradiger Trikuspidalklappeninsuffizienz und/oder Herzinsuffizienz soll ein
LV Training eingeleitet werden (PAB mit oder ohne ASD-Schaffung). Nach erfolgreichem LV
Training (klinisch kann eine Zyanose bei Umkehr der Shuntrichtung Gber den ASD auftreten)
kann eine anatomische Korrektur erfolgen.

5. Saule: Bei asymptomatischen Patienten ohne begleitende Herzfehler (LV nicht trainiert)
kann abgewartet werden. Beim Auftreten von Symptomen, Zunahme der
Trikuspidalklappeninsuffizienz und/oder Verschlechterung der RV-Funktion soll ein PAB mit
oder ohne ASD-Schaffung erfolgen. Nach erfolgreichem LV Training (klinisch kann eine
Zyanose bei Umkehr der Shuntrichtung Uber den ASD auftreten) kann eine anatomische
Korrektur erfolgen.

(ASD=Vorhofseptumdefekt, HI=Herzinsuffizienz, LV=linker Ventrikel,
LVOTO=linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion, PA=Pulmonalatresie,
PAB=Pulmonalarterienbdndelung, PBF=Lungendurchblutung (,pulmonary blood flow"),
PDA=persistierender Ductus arteriosus, PS=Pulmonalstenose, RV=rechter Ventrikel, RV-
Fx=systolische Funktion des rechten Ventrikels, TI=Trikuspidalklappeninsuffizienz,
VSD=Ventrikelseptumdefekt)
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Die Kriterien und das optimale Timing fur ein Training des mLV und die darauffolgende
anatomische Korrektur sind noch nicht standardisiert und werden zentrumspezifisch
angewandt (24, 25, 27). Bei Patienten mit bereits préoperativ bestehender
Trikuspidalinsuffizienz und rechtsventrikularer Dysfunktion sind nach aktueller
Datenlage von der anatomischen Korrektur die grof3ten Vorteile zu erwarten (24, 28-
33). Bei Patienten mit relevanter Ausflusstraktobstruktion muss entsprechend der
Morphologie die anatomische Korrektur um komplexe Eingriffe zur Beseitigung /
Umgehung der Obstruktion erweitert werden (Tabelle 2).

ccTGA - LV-Training

Pat. > 1 Monat
(LV-nicht trainiert)

PAB +/-ASD

»Irainierbar”
LV : RV Druck >0.85 ,,Nicht trainierbar”
LV Mass : Volume 2 1.5
Gute LV Fx, Gute MV Fx

¥

PAB als Palliation
MKR, TKR, CRT

VAD, HTX

Abbildung 4: Vorgehensweise zum Training des linken Ventrikels bei cc-TGA.

Bei Patienten, die fur eine anatomische Korrektur vorbereitet werden sollen (siehe Abb. 3.,
Saulen 4.-5.) wird das Training des linken Ventrikels (LV) notwendig. Es wird jenseits des jungen
Sauglingsalters angewandt, wenn der LV nicht / oder nicht mehr trainiert ist (z.B. Patienten ohne
relevanten VSD oder LVOTO/PS). Durch eine Pulmonalarterienbé&ndelung mit oder ohne ASD-
VergroRerung/Schaffung wird der Aufbau von Muskelmasse im Verhaltnis zum Ventrikelvolumen
angestrebt. In Abhéngigkeit von den individuellen Voraussetzungen, des Alters und der ange-
wandten Strategie kann der LV wahrscheinlich bis zum Alter von 15 Jahren effektiv fur die anato-
mische Korrektur vorbereitet werden. Im Einzelfall sind z.T. komplexere multimodale diagno-
stische und therapeutische Ablaufe incl. wiederholter Herzkatheterisierungen notwendig (26).
[ASD=Vorhofseptumdefekt, CRT=kardiale Resynchronisationstherapie, HTX=Herztransplan-
tation, LV=linker Ventrikel, LV Fx=systolische Funktion des linken Ventrikels, LV Mass =
Muskelmasse des linken Ventrikels, LV Volume=Volumen des linken Ventrikels, LVOTO =
linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion, MKR=Mitralklappenrekonstruktion, MV Fx =
Mitralklappenfunktion, PAB=Pulmonalarterienbdndelung, PS=Pulmonalstenose, RV=rechter
Ventrikel, TKR=Trikuspidalklappenrekonstruktion, VAD=mechanische Herzersatztherapie
(ventricular assist-device), VSD=Ventrikelseptumdefeki]
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8.3.3. Physiologische Korrektur

Die physiologische Korrektur besteht in der Operation der assoziierten Defekte unter
Erhaltung des rechten Ventrikels als Systemventrikel. Dazu z&hlen der ASD-
Verschluss, der VSD-Verschluss, die Beseitigung der LV-Ausflusstraktobstruktion
durch Resektion oder ein extraanatomisches Konduit sowie die Trikuspidalklappen-
rekonstruktion oder -ersatz. Die Funktion der Trikuspidalklappe und des
morphologisch rechten Ventrikels bestimmen - auch nach physiologischer Korrektur -

den Langzeitverlauf (30, 34).

8.3.4. Univentrikulare Palliation

Eine univentrikulare Palliation ist dann indiziert, wenn eine unbalancierte
Ventrikelsituation oder andere Gruinde (z.B. unginstige Anatomie) gegen die
anatomische oder physiologische Korrektur sprechen. Mittelfristig sind die
Ergebnisse bei diesen Patienten hinsichtlich ereignisfreier Uberlebensrate und

Freiheit von einem AV-Block nicht schlechter als nach biventrikularen Verfahren (30).

8.3.5. Herzschrittmacher- und CRT-Therapie
Bei erwachsenen Patienten mit cc-TGA mit der Notwendigkeit der Implantation eines
Schrittmachersystems ist unter Bertcksichtigung der Ventrikelfunktion die

Implantation eines MRT-tauglichen CRT/ICD-Systems zu erwéagen (35).

8.3.6. Mechanische Kreislaufunterstiitzung und Herztransplantation

Ein biventrikulares Herzversagen mit Mitral- und Trikuspidalklappeninsuffizienz sowie
eine schwere Trikuspidalklappeninsuffizienz mit eingeschrénkter Funktion des
Systemventrikels bei nicht trainiertem morphologisch linkem Ventrikel bedeuten eine
Kontraindikation fur eine anatomische Korrektur. Symptomatische Patienten mit
eingeschrankter Funktion des Systemventrikels und Zeichen einer terminalen
Herzinsuffizienz, oder nicht beherrschbaren Herzrhythmusstérungen werden zur
Herztransplantation gelistet (36). Zur Uberbriickung der Wartezeit oder bei nicht-
transplantierbaren Patienten kénnen mechanische Kreislaufunterstiitzungssysteme
zum Einsatz kommen (37). Die Implantation dieser Systeme ist bei den Patienten mit
cc-TGA technisch anspruchsvoll; siehe auch Leitlinie ,Herztransplantation im Kindes-

und Jugendalter sowie bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (EMAH)* der
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DGPK sowie die Leitlinien ,Akute Herzinsuffizienz und mechanische Kreislaufunter-

stitzung” und ,,Chronische Herzinsuffizienz" der DGPK.

8.3.7. Folgeeingriffe

Zunehmende Aortenklappeninsuffizienz, linksventrikul&re Ausflusstraktobstruktion,
Obstruktion des system- oder pulmonalvenésen Einstroms oder eine Dysfunktion
des RV-PA-Konduits kénnen vor allem nach einer anatomischen Korrektur im
Langzeitverlauf zu Folgeeingriffen fuhren. Bei nicht-korrigierten Patienten oder
Patienten nach physiologischer Korrektur kdnnen Eingriffe an der Trikuspidalklappe
und aufgrund einer eingeschrankten Funktion des Systemventrikels erforderlich
werden. Herzrhythmusstérungen kdnnen eine elektrophysiologische Untersuchung
und Katheterablation wie auch die Implantation eines Herzschrittmachers oder
internen Kardioverters/Defibrillators erforderlich machen.

Empfehlung 1 Leitlinie: cc-TGA v

Therapie bei cc-TGA

DGPK

Bei cc-TGA ohne Begleitfehlbildungen mit balancierter Hamodynamik sollte ein

zuwartendes Verhalten erwogen werden.

Bei Patienten mit bereits praoperativ bestehender Trikuspidalinsuffizienz und
milder rechtsventrikularer Dysfunktion ist die Anatomische Korrektur zu

empfehlen.

Das Training des mLV soll bis zum Alter von 12-15 Jahren durch
Pulmonalarterienbandelung mit oder ohne Schaffung/Vergro3erung eines

Vorhofseptumdefektes durchgefihrt werden.

Eine Anatomische Korrektur sollte im Erwachsenenalter nicht mehr

angestrebt werden.

Optimale Voraussetzungen fir eine erfolgreiche anatomische Korrektur sollten
angestrebt werden:

- balancierte Ventrikel- und AV-Klappenverhaltnisse,

- gute Funktion des mLV und der Mitralklappe,

- mLV:mRYV Druck-Verhéaltnis >0.85,

- mLV Masse zu Volumen-Verhaltnis = 1.5,

- mLV Masse-Index > 50 g/m2
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Eine univentrikulare Palliation ist dann indiziert, wenn eine unbalancierte
Ventrikelsituation oder andere Griinde (z.B. ungunstige Anatomie) gegen die

anatomische oder physiologische Korrektur sprechen.

Symptomatische Patienten mit stark eingeschréankter Funktion des

Systemventrikels und Zeichen einer terminalen Herzinsuffizienz kénnen zur

Herztransplantation gelistet werden.

8.4. Behandlungsergebnisse und Risiken
Die mittelfristigen Ergebnisse zum natirlichen Verlauf sowie der verschiedenen
operativen Verfahren bei Patienten mit einer cc-TGA und einer balanzierten

Ventrikelgeometrie sollen kurz dargestellt werden:

Naturlicher Verlauf und Herzinsuffizienz:

Eine Multizenterstudie Giber 182 Patienten aus 19 Zentren beschrieb, dal3 im Alter
von 45 Jahren bei 67% der Patienten mit zusatzlichen Fehlbildungen und bei 25%
der Patienten mit isolierter cc-TGA eine Herzinsuffizienz vorlag. Das Risiko der
Entwicklung einer Herzinsuffizienz war mit einem zunehmenden Lebensalter, dem
Vorliegen zusatzlicher Fehlbildungen, dem Auftreten von Herzrythmusstérungen,
einer Herzschrittmacherimplantation und einer Trikuspidalklappenrekonstruktion bzw.

einem -ersatz assoziiert (38).

Physiologische Korrekturoperation:

Mit dieser Vorgehensweise mit Belassen des rechten Ventriklels als Systemventrikel
betrug das Uberleben nach 15-20 Jahren 61-63%. Nur 32% der Patienten benétigten
keine Re-Operation (34, 39).

Anatomische Korrekturoperation (Double Switch Operation)

Nach der anatomischen Korrekturoperation (Double Switch Operation) im Kindesalter
wurde in einer Meta-Analyse Uberlebensraten von 77-100% bei einer mittleren
Nachbeobachtungsdauer von 3-13 Jahren berichtet. Eine Einschrankung der
linksventrikularen Pumpfunktion lag bei 12-18% der Patienten vor. Im Verlauf von 10

bis 15 Jahren bendotigten 73-81% der Patienten keine chirurgische Reintervention zw.
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Herztransplantation (40-42). Daten zu grof3en multizentrischen Studien liegen bislang

nicht vor. Vereinzelt konnten auch bessere Ergebnisse erzielt werden (43).

9. Verlauf und Prognose
Uber Langzeitergebnisse liegen nur wenige Zahlen aus einzelnen Zentren vor, die
weder allgemeine Aussagen noch eine Risikoabschatzung (24, 32, 44) erlauben.
RegelméalRige und lebenslange Kontrolluntersuchungen durch einen auf angeborene

Herzfehler spezialisierten Arzt sind erforderlich (41).

a) Nichtoperierte Patienten mit isolierter cc-TGA: Hier stehen die potentielle
Entwicklung einer rechtsventrikularen Dysfunktion (14, 17, 40), einer progredienten
Trikuspidalinsuffizienz, von tachykarden Herzrhythmusstérungen und eines

hohergradigen AV-Blocks im Fokus (siehe auch 3. Nattrlicher Verlauf).

b) Nichtoperierte Patienten mit cc-TGA und assoziierten Fehlbildungen sowie
physiologisch operierte Patienten mit rechtem Ventrikel als Systemventrikel:

Neben den unter a) genannten Problemen sind die assoziierten Fehlbildungen bzw.
deren Residuen (Rest-Pulmonalstenose, Rest-Ventrikelseptumdefekte) zu

beurteilen.

c) Operierte Patienten nach anatomischer Korrektur:

Patienten nach Vorhofumkehroperation: hier kdnnen prinzipiell alle in der DGPK-
Leitlinie D-Transposition der grof3en Arterien beschriebenen Probleme auftreten.
Insbesondere sollte auch auf eine Dysfunktion des linken Ventrikels geachtet werden
(35).

d) Patienten mit Herzschrittmachern bedurfen dariiber hinaus der regelmafligen
Schrittmachernachsorge (siehe DGPK-Leitlinie Bradykarde
Herzrhythmusstorungen).

Weitergehende Diagnostik in der Nachsorge:

Im Kindesalter kdnnen feste Untersuchungsintervalle nicht angegeben werden, sie
variieren sehr stark in Abhangigkeit von der zugrundeliegenden hdmodynamischen
Situation.
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Ein- bis zweijahrlich sollten ein Langzeit-EKG sowie eine Spiroergometrie alle drei
Jahre durchgefuhrt werden. Zur Quantifizierung der rechtsventrikularen Funktion ist
die MRT-Untersuchung am besten geeignet. Patienten mit PM/ICD kdnnen nur
untersucht werden, sofern Gerate und Elektroden vom Hersteller als Cardio-MRT-
tauglich definiert sind.

Bei Hinweisen auf myokardiale Ischamien ist eine Herzkatheteruntersuchung mit
selektiver Koronarangiographie indiziert und in Einzelfallen kann die Herz-MRT zur
myokardialen Ischamie- und Vitalitatsdiagnostik eingesetzt werden.

Eine Endokarditisprophylaxe ist in Abhangigkeit von den Begleitbefunden bzw.
operativen Restbefunden notwendig (Siehe LL Endokarditis der DGK / DGPK).

10. Erwachsene mit angeborenem Herzfehler (EMAH)
Auch nach der erfolgreichen anatomischen Korrekturoperation der cc-TGA sind
Reoperationen mit zunehmendem Alter der Patienten haufig erforderlich (45) [s. 8.4].
Bei nicht korrigierten Patienten bleibt die Therapie des Pumpversagens des anato-
misch rechten Systemventrikels jenseits der Adoleszenz eine grol3e Herausforderung
(17, 40). Eine anatomische Korrektur sollte nicht mehr durchgefihrt werden.
Zur Behandlung der Herzinsuffizienz kann zusétzlich zur medikamentdsen Therapie
eine kardiale Resynchronisationstherapie (CRT) sinnvoll sein (46, 47).
Die haufig fehlgebildete Trikuspidalklappe weist das Risiko einer zunehmenden
Klappeninsuffizienz auf, speziell wenn der rechte Ventrikel Systemventrikel bleibt.
Die langanhaltende Trikuspidalklappeninsuffizienz flhrt haufig zur Verschlechterung
der Pumpfunktion des rechten Systemventrikels. Bei einer schweren Einschrankung
der RV Funktion (RVEF<40%; NYHA 1lI-1V) oder einer pulmonalarteriellen
Hypertension besteht ein erhdhtes Sterbe-Risiko (48). Hier ist im Einzelfall das
Nutzen-Risiko-Verhaltnis fur einen Trikuspidalklappenersatz abzuwégen. Eine
Trikuspidalklappenisuffizienz sollte mdglichst noch vor der Verschlechterung der
Pumpfunktion behandelt werden (46, 47).
Bei fortgeschrittener Herzinsuffizienz ist die Indikation fur eine mechanische

Herzersatztherapie bzw. eine Herztransplantation zu prifen (s. Kapitel 8.3.6).
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Kernaussage 4: Leitlinie cc-TGA

Nachsorgeuntersuchungen bei EMAH-Patienten mit cc-TGA U

e Monitoring der Herz- Kreislauffunktion: Anamnese, korperliche Untersuchung,
Echokardiographie, Pulsoxymetrie, EKG, BNP: alle12 Monate, bei individuellen
Problemen evtl. auch kurzer

e Monitoring des Herzrhythmus: Langzeit-EKG alle 12 Monate

e Kardiales MRT: alle 3-5 Jahre

e Spiroergometrie: alle 3 Jahre

e Patienten mit Herzschrittmachern und Defibrillatoren: alle 6 Monate

e Bei Schwangerschaft: engmaschige kardiologische Kotrolluntersuchungen

e Herzkatheteruntersuchung (ausgewéahlte Patienten)

e Endokarditisprophylaxe bei entsprechenden Begleitbefunden

10.1. Schwangerschaft

Bisherige klinische Daten haben gezeigt, dass schwangere Frauen mit cc-TGA in
den meisten Fallen das Kind bis zum errechneten Termin austragen kénnen.
Wahrend der Schwangerschaft kann es zu einer Verschlechterung der RV-Funktion
oder zu Rhythmusstorungen kommen. 3-Blocker oder Digitalis-Praparate sind nur
mit grofRer Vorsicht anzuwenden. Eine prakonzeptionelle Beratung ist zu empfehlen.
Bei Eintritt einer Schwangerschaft ist ein engmaschiges Monitoring der Herz-

Kreislauffunktion und des Rhythmus notwendig (49).

10.2. Sport, Belastbarkeit, Reise

Die klinische Auspréagung der cc-TGA ist sehr heterogen. Im allgemeinen gilt:
Auch Kinder, Jugendliche und EMAH mit cc-TGA sollen im Rahmen der Pravention
von Herz-Kreislauferkrankungen und Training des muskuloskeletalen Apparats
sportlich aktiv sein. Letzten Endes bestimmen das Ausmald denkbarer
Herzrhythmusstorungen, einer Herzinsuffizienz oder sonstiger kardiopulmonaler
Einschrankungen im Einzelfall die Mdglichkeit zur Teilnahme am Wettkampf- oder
Leistungssport (siehe auch DGPK-LL Sport bei angeborenen Herzfehlern).

Die Teilnahme am Schulsport ist in der Regel méglich — im Einzelfall unterstitzt
durch einen Schul(sport)begleiter. Die Einschrankung oder eine Befreiung vom
Schulsport obliegt der Entscheidung des Schularztes (Amtsarzt). Die Belastung fur

Reisen ist von der individuellen Anatomie und Hamodynamik abh&ngig.
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10.3 Schwerbehinderung

Akute aber im Langzeitverlauf insbesondere chronische Erkrankungen kdnnen die
korperliche Belastbarkeit des Gesamtorganismus oder von Teilfunktionen
beeinflussen. Um die Auswirkung einer oder mehrerer Erkrankungen auf den
Lebensalltag zu erfassen, wurde der Begriff Funktionalitat (des Betroffenen) im Alltag
gepragt. Somit wird das betroffene Kind oder der Jugendliche / Erwachsene nicht
mehr nur aus der Perspektive der Erkrankung betrachtet, sondern motorische,
geistige, psychosoziale Einschréankungen werden in den gesellschaftlichen,
schulischen, sportlichen, beruflichen, sonstigen Kontext gestellt (ICF: Internationale
Klassifikation der Funktionsfahigkeit, Behinderung und Gesundheit).

Besteht eine Herzerkrankung langer als 6 Monate, kann ein Antrag auf Feststellung
der Schwerbehinderung unter Bezug auf das Sozialgesetzbuch 1X und die aktuell
gultige Fassung der Versorgungsmedizinischen Grundsatze gestellt werden. Der
Grad der Behinderung (GdB) orientiert sich an der Einschréankung der oben
beschriebenen Funktionalitat im Alltag. Wird im Einzelfall eine orale Antikoagulation

durchgefihrt, so ist diese bei der Feststellung des GdB zu berticksichtigen.

11. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie
Koordinierung und Durchfiihrung der Diagnostik durch einen Arzt fur Kinder- und
Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung ,Kinder- und Jugend-Kardiologie®; bei
Erwachsenen durch einen Arzt mit Zusatzbezeichnung ,Spezielle Kardiologie fir
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern* bzw. einen EMAH-zertifizierten Arzt.
Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen DEGUM /11l qualifizierten
Pranatalmediziner in Kooperation mit einem Kinder- und Jugend-Kardiologen
durchgefuhrt werden.
Therapeutische MalRnahmen obliegen bei Kindern und Jugendlichen bis zum 18.
Lebensjahr (incl. der Transition) der Verantwortung eines Arztes fir Kinder- und
Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung ,Kinder- und Jugend-Kardiologie®, bei
Erwachsenen eines Arztes mit Zusatzbezeichnung ,Spezielle Kardiologie fur
Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern* bzw. eines EMAH-zertifizierten Arztes.
Operative Eingriffe sollen altersunabhangig von einem Herzchirurgen mit Zertifikat
,Chirurgie angeborener Herzfehler” in einem kinderherzchirurgischen Zentrum bzw.

einem zertifizierten EMAH-Zentrum durchgefihrt werden.
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