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1. Geltungsbereich:

Akute Herzinsuffizienz von der Fetalzeit bis ins 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. mundliche Konsentierung im strukturierten Gruppenprozess.

Handlungsempfehlungen wurden soweit mdglich in vier Empfehlungsgrade eingeteilt:

Tabelle 1: Empfehlungsgrade fur die in der Leitlinie enthaltenen Handlungsempfehlungen

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

AHI =
AVDO, =
AVSD =
BGA =
BNP =
BVAD =
CcCcTGA =
CK =
CT =
DGPK =
DEGUM =
ECLS =
ECMO =
ECPR =
EKG =
EMAH =
HFrEF =

HFpEF =

HLHS =
HLM =
HTX =
HZV =
IABP =
iNO =
LA =
LV =
LVAD =
NIRS =
NO =
PDE I =
PEEP =
PPHN =
RV =
RVAD =

Akute Herzinsuffizienz

Arteriovendse Sauerstoffdifferenz

Atrioventrikularer Septumdefekt

Blutgasanalyse

Brain natriuretic peptide

Biventrikulares Assist Device

korrigierte Transposition der grof3en Arterien
Creatinkinase

Computertomographie

Deutsche Gesellschaft fur padiatrische Kardiologie
Deutsche Gesellschaft fur Ultraschall in der Medizin
Extracorporal life support

Extracorporale Membranoxygenierung
Extracorporeal cardiopulmonary resuscitation
Elektrokardiographie

Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern

Heart failure with reduced ejection fraction (Herzinsuffizienz mit reduzierter
Ejektionsfraktion

Heart failure with preserved Ejection Fraction(Herzinsuffizienz mit erhaltener
Ejektionsfraktion

Hypoplastisches Linksherzsyndrom
Herz-Lungen-Maschine

Herztransplantation

Herzzeitvolumen

Intraaortale Ballongegenpulsation

inhalatives NO (Stickstoffmonoxid)

Linker Vorhof

Linker Ventrikel

Linksventrikulares Assist Device

Near-infrared spectroscopy

Nitric oxide (Stickstoffmonoxid)

Phosphodiesterase Il

Postendexspiratoric pressure

Persistierende pulmonale Hypertension des Neugeborenen
Rechter Ventrikel

Rechtsventrikulares Assist Device
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RVOT = Rechtsventrikularer Ausflusstrakt

Sa0; = Arterielle Sauerstoffsattigung

SpO, = Transkutane Sauerstoffsattigung
SvO, = gemischtvendse Sauerstoffsattigung
TCPC = Totale cavopulmonale Connection
TGA = Transposition der groRen Arterien
TNF = Tumor-Nekrose-Faktor

VAD = Ventrikuléres Assist Device

VEDGF = Ventrikular endothelium derived growth factor
VSD = Ventrikelseptumdefekt

Z\VD = Zentraler Venendruck

ZNS = Zentralvendse Sattigung

3. Definition — Klassifikation — Basisinformationen

Die akute Herzinsuffizienz (AHI) ist definiert als ein pathophysiologisches und klinisches
Zustandsbild, das aus einer ventrikularen (myokardialen) Dysfunktion, einer abnormen
Volumen- oder Druckiberlastung des Herzens oder deren Kombination resultiert. Aufgrund
des plétzlich reduzierten Herzzeitvolumens kann der Sauerstoffbedarf des Korpers nicht mehr
gedeckt werden. Sekundar kommt es zu Funktionseinschrédnkungen weiterer Organe (u.a.
Niere, Leber, zentrales Nervensystem) mit einer metabolischen Laktatazidose.

Molekulare und zellulare Veranderungen sowie die Aktivierung des sympathischen
Nervensystems und des Renin-Angiotensin-Aldosteron-Systems wirken sich durch einen
Anstieg der Herzfrequenz sowie Salz- und Wasserretention zusatzlich negativ auf die
Arbeitsbedingungen des Herzens aus, schadigen die Kardiomyozyten aber auch unmittelbar.
Kompensatorische Mechanismen (z.B. natriuretische Peptide) sind unzureichend; und
Inflammationsprozesse konnen das Kreislaufversagen unterhalten.

Die klinische Manifestation der akuten Herzinsuffizienz féallt nicht immer mit dem
atiologischen Beginn der Grunderkrankung zusammen. So beinhaltet die akute
Herzinsuffizienz sowohl akute Verschlechterungen einer bestehenden Erkrankung als auch

primar akut kreislaufwirksame kardiale und nicht-kardiale Grunderkrankungen.

3.1. Systolische und diastolische Herzinsuffizienz
Die akute Herzinsuffizienz bei Kindern ist Uberwiegend eine systolische Funktionsstérung

(eingeschréankte Kontraktilitat) mit echokardiographisch reduzierter Ejektionsfraktion (HFrEF),
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wéahrend die Symptomatik einer eingeschrankten Relaxation - diastolische Herzinsuffizienz -
(HFpEF) erst in einem spaten Stadium Klinisch auffallt. Analog zur Herzinsuffizienz beim
Erwachsenen konnen der rechte Ventrikel, der linke Ventrikel oder beide versagen. Die
Atiologie ist jedoch deutlich variabler und weist altersabhangige Besonderheiten auf.

Aufgrund der unterschiedlichen klinischen Prasentation wird die Diagnose bei nahezu 50%

der Patienten verzogert gestellt.*

3.2. Herzinsuffizienz ohne strukturelle Herzerkrankung

Bei einer biventrikularen Zirkulation kann im Rahmen der akuten Herzinsuffizienz primér der
rechte Ventrikel (Rechtsherzversagen) oder der linke Ventrikel (Linksherzversagen) betroffen
sein. Dennoch ist der jeweils andere Ventrikel in der Phase der akuten Dekompensation
meist mitbetroffen (ventrikuloventrikulares Coupling).” Hamodynamischer Stress der einen
Kammer fuhrt Gber verschiedene Signalwege zur veranderten Biologie und Funktion des
primar nicht betroffenen Ventrikels. ® Diese interventrikuldre Interaktion macht man sich
aufgrund der mechanischen Auswirkungen auf die Ventrikelgeometrie und -funktion z.B. bei
der kongenital korrigierten TGA* sowie bei der dilatativen Kardiomyopathie® durch die Anlage
eines pulmonalarteriellen Bandings therapeutisch zunutze.

Die myokardiale Funktionsstérung, z.B. bei einer Myokarditis oder Kardiomyopathie,
manifestiert sich aufgrund der hoheren Nachlast im Systemkreislauf primar mit einer
Einschréankung des linken Ventrikels und sekundar erhthten Fillungsdricken. Das akute
Rechtsherzversagen, z.B. bei pulmonaler Hypertension oder Lungenembolie, ist das
Resultat einer Druckerhéhung im Pulmonalkreislauf, welche sich jedoch auch sekundar

(postkapillare pulmonale Hypertension) bei Linksherzerkrankungen entwickeln kann.

3.3. Herzinsuffizienz bei angeborenen Herzfehlern

Die akute Herzinsuffizienz bei angeborenen Herzfehlern ergibt sich einerseits aus der
Pathophysiologie des Herzfehlers, dem vorrangig eine Volumenuberlastung (z.B.
Rezirkulationsherzfehler) oder vermehrte Druckarbeit (z.B. Aortenisthmusstenose) oder eine
Kombination von beiden zugrunde liegen. Darliber hinaus spielen eine anhaltende
Sauerstoffuntersattigung (zyanotische Herzfehler) und die postoperative
Funktionseinschrankung durch den Einfluss der Herz-Lungen-Maschine eine wesentliche
Rolle. Auch die Kreislaufumstellung nach korrigierenden oder palliativen Operationen kann

in ein akutes Kreislaufversagen minden (z.B. pulmonalhypertensive Krise).
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3.4. Herzinsuffizienz bei tachykarden Herzrhythmusstérungen
Eine akute Herzinsuffizienz kann sich auch im Verlauf von chronischen permanenten
Tachykardien entwickeln; ebenso kann eine Kreislaufdekompensation durch akute

hochfrequente Arrhythmien oder Bradyarrhythmien ausgelost werden.

Kernaussage 1: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz

i =\’

- Die AHIl ist ein klinisches Zustandsbild, bei dem das Herzzeitvolumen nicht
ausreicht, eine adaquate Gewebeoxygenierung zu gewahrleisten.

- Pathophysiologisch liegen eine myokardiale Funktionseinschrankung, eine akute
Druck- oder Volumenbelastung des Herzens oder eine Kombination vor.

- Die AHI kann sich aufgrund einer primar systolischen oder diastolischen
Herzinsuffizienz entwickeln (HFrEF/HFpEF).

- In der akuten kardialen Dekompensation sind aufgrund der ventrikulo-ventrikularen
Interaktion unabh&ngig von einem priméaren Rechts-/Linksherzversagen beide
Ventrikel betroffen.

4. Epidemiologie

Fetale Herzinsuffizienz: Die schwere fetale Herzinsuffizienz aufRert sich klinisch mit der

Ausbildung eines Hydrops fetalis. Die pranatale Inzidenz des nicht-immunologischen fetalen
Hydrops betragt 7,9/1000.° Kardiovaskuldre Ursachen wie anhaltende Arrhythmien,
Insuffizienzen der AV-Klappen sowie intrauterine Infektionen (z.B. Parvovirus B19) sind
unbehandelt mit einem hohen Risiko des intrauterinen Fruchttods verbunden.’

Herzinsuffizienz im Kindesalter: Aufgrund der unterschiedlichen Phéanotypen und variablen

Definitionen liegen exakte Angaben zur Haufigkeit der akuten Herzinsuffizienz nicht vor.?
Die Pravalenz der Herzinsuffizienz ist regional sehr unterschiedlich; eine aktuelle Ubersicht
gibt die Arbeit von Shaddy.® In den USA werden jahrlich 14000 Kinder wegen
Herzinsuffizienz stationar behandelt, davon 16-18% wegen Kardiomyopathien.'® Der Anteil
von Patienten mit angeborenem Herzfehler und dekompensierter Herzinsuffizienz,
perioperative Patienten ausgeschlossen, betragt 0,6% mit einem Trend nach oben.'! Eine
belgische prospektive Studie beziffert die Inzidenz der Herzinsuffizienz bei Kindern mit
11,4%;*? generell nehmen Patienten mit angeborenen Herzfehlern den gréRten Anteil mit

52%-69,3% ein.'®'?'? Das Risiko einer akuten Herzinsuffizienz ist fiir Neugeborene und
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Sauglinge mit angeborenen Herzfehlern am hochsten. >4

Herzinsuffizienz bei EMAH: Mit der verbesserten Uberlebensrate und Erreichen des

Erwachsenenalters ist die Herzinsuffizienz bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH) die Haupttodesursache, noch vor Arrhythmien. Die Hospitalisierung wegen akuter
Herzinsuffizienz bei EMAH tritt mit einer Inzidenz von 1,2/1000 Patientenjahren auf,*® und
das Risiko, innerhalb des ersten Jahres nach einer akuten Hospitalisierung zu versterben,
liegt bei 25%.%°

5. Pathophysiologie und Hamodynamik
Die variable Atiologie der akuten Herzinsuffizienz findet sich in der unterschiedlichen

Pathophysiologie und Hamodynamik wieder. Einen Uberblick hierzu gibt Tabelle 2.

Tabelle 2: Hamodynamik/Pathophysiologie

Ursache / Atiologie Hamodynamik / Pathophysiologie

Aortopulmonaler Shunt Links-Rechts-Shunt, Volumenbelastung,
verminderte Koronarperfusion

Klappeninsuffizienz Volumenbelastung durch Pendelvolumen

Kritische Ausflusstraktobstruktion Druckbelastung, evtl. Ductusabhangige
systemische / pulmonale Perfusion

Kardiomyopathien Systolische/diastolische Dysfunktion
Koronaranomalien Koronarinsuffizienz
Tachykarde Arrhythmien Systolische Dysfunktion und diastolische
Fallungsstérung
Myokarditis Systolische Dysfunktion
High output Herzinsuffizienz
- Sepsis Systemischer Widerstandsverlust
- Anamie Volumenuberlastung
- Arteriovenose Fistel Volumenuberlastung

5.1 Fetale Herzinsuffizienz

Die fetale Herzinsuffizienz entwickelt sich aufgrund einer erhdhten Fullung des linken und
rechten Vorhofs und manifestiert sich wegen der pranatal parallelen Kreislaufphysiologie mit
Dominanz des rechten Ventrikels als Rechtsherzinsuffizienz (Pleura-, Perikardergusse,

Aszites, Odeme, Hydrops). Der fetal um das fiinffach erhohte Lymphfluss fiihrt bereits bei
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Fullungsdrucken ab 15mmHg zum plazentaren Odem und zur fetalen Hypoxamie.
Die Kontraktilitat des unreifen Myokards, das weniger Myofibrillen mit zudem unorganisierter
Anordnung besitzt sowie einen funktionell reduzierten Calciumgradienten (unterentwickeltes
sakroplasmatisches Retikulum) aufweist, verbessert sich wahrend der Gestation und kann
mittels fetaler Echokardiographie abgeschatzt werden.'” Der Schweregrad der
Herzinsuffizienz  bei  Herzfehlern und  Rhythmusstérungen  korreliert mit  der
Plasmakonzentration natriuretischer Peptide im Nabelvenenblut.®*'° Die Bestimmung von
Biomarkern wie TNFa, VEGF-D aus miuitterlichem Blut erlauben als nicht-invasives Verfahren
die Abschatzung der Depression des fetalen Kreislaufs.?

Die haufigsten Ursachen der fetalen Herzinsuffizienz sind in Tabelle 3 zusammengefasst.

Tabelle 3: Fetale Herzinsuffizienz - Haufige Ursachen

Kardiale Bradykardien (z.B. kompletter AV-Block)

Ursachen Tachykarde Herzrhythmusstérungen

Kardiomyopathien

AV-Klappeninsuffizienz (z.B. bei AVSD, Ebstein-Anomalie)
Pulmonalinsuffizienz (Absent pulmonary valve bei Fallot

Tetralogie)

Pranataler Ductusverschluss
Nichtkardiale Fetale Anamie
Ursachen Fetale Teratome

Arteriovendse Shunts mit fetalem “high output failure”
Fetofetales Transfusionssyndrom
Fetale Infektion (z.B. Parvovirus B19-Infektion)

5.2 Herzinsuffizienz des Neugeborenen

Bei Neugeborenen mit akuter Herzinsuffizienz spielen die fetalen Shuntverbindungen
(persistierender Ductus arteriosus, offenes Foramen ovale) bzw. ihr vorzeitiger Verschluss
eine zentrale Rolle (siehe hierzu auch DGPK-Leitlinien Hypoplastisches Linksherzsyndrom,
Pulmonalatresie und Aortenisthmusstenose).

Das neonatale Herz zeigt physiologische Besonderheiten, die z.T. allerdings nur in
Tierversuchen nachgewiesen wurden: So bedingt die reduzierte Gesamtmasse kontraktiler
Elemente eine verminderte Ventrikelcompliance; eine Vorlasterh6hung fiihrt daher — anders
als beim Erwachsenen — nicht zu einem entsprechenden Anstieg des schon in Ruhe hohen
Schlagvolumens; die Steigerung des Herzzeitvolumens erfolgt somit tUberwiegend Uber eine
Steigerung der Herzfrequenz.?* Die elektromechanische Kopplung des neonatalen

Myokards zeigt eine starkere Abh&ngigkeit vom transmembrandsen Calcium-Flux.?’> Die
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Ansprechbarkeit des neonatalen Herzens auf 31-Stimulation ist reduziert, méglicherweise
als Folge relativ verminderter myokardialer Noradrenalinspeicher.?

Die persistierende pulmonale Hypertension des Neugeborenen (PPHN) tritt bei fehlender
Adaptation nach der Geburt mit anhaltend hohen Drucken im Pulmonalkreislauf oder auch als
Folge relevanter anderer Erkrankungen (z.B. Mekoniumaspiration, Zwerchfellnernie) als

Rechtsherzinsuffizienz bzw. sekundar biventrikulares Versagen auf.

5.3 Dilatative Kardiomyopathie und Myokarditis

Vergleichende Untersuchungen zu Erwachsenen zeigen bei der dilatativen Kardiomyopathie
im Kindesalter keine Hypertrophie und keine Fibrosierung im Sinne eines ,Adverse
remodeling“.?* Dariiber hinaus ist die Dysregulation der R;. und R,-Adrenorezeptoren im
linken Ventrikel different zum Erwachsenen und somit die dilatative Kardiomyopathie im
Kindesalter auch auf molekularer Ebene eine distinkte Entitat.”>?’

Bei Kindern mit dilatativer Kardiomyopathie sind [3;-Rezeptorantikdrper mit konsekutiver
permanenter adrenaler Uberstimulation der Kardiomyozyten nachweisbar und mit einem
schlechten Outcome assoziiert.”®

Hamodynamisch zeichnet sich die dilatative Kardiomyopathie im dekompensierten Stadium
der akuten Herzinsuffizienz durch erhdhte Fillungsdrucke, eine erniedrigtes Schlagvolumen
und eine pulmonalvendse Stauung aus. Sekundar entstehen durch die Geflgedilatation des
linken Ventrikels eine Mitralinsuffizienz und schlie3lich eine postkapillare pulmonale
Hypertension. Im Rahmen der Ventrikeldilatation kommt es zum Septumshift nach rechts
und damit konsekutiv zur Verschlechterung des diastolischen Einstroms in den rechten

Ventrikel mit nachfolgender Funktionseinbul3e.

5.4 Akute Herzinsuffizienz bei angeborenen Herzfehlern
Die wesentlichen pathophysiologischen und hamodynamischen Charakteristika ausgewahlter
Herzfehler sind im Hinblick auf die sich daraus ergebenden Behandlungsstrategien im

Abschnitt Therapie abgehandelt.

55 Akute Herzinsuffizienz bei Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern

Die Herzinsuffizienz ist die haufigste Todesursache von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH). In einer groBen Studie wurden etwa 7% mit einer akuten
Herzinsuffizienz hospitalisiert und 16% mussten primar intensivmedizinisch behandelt
werden.™ Insbesondere komplexe Herzfehler bediirfen einer exakten Analyse der zugrunde

liegenden Pathophysiologie der (sub)-akuten Herzinsuffizienz (vergleiche auch Tabelle 4). Zu
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Grunde liegt haufig nicht ein myokardiales Versagen, sondern residuelle postoperative
Lasionen (residuelle Shunts, Klappeninsuffizienzen).?®° Bei funktionell univentrikularen
Herzen ist zwischen einem subaortalen bzw. subpulmonalen Versagen zu differenzieren.
Suprasystemische pulmonalarterielle Drucke beim Eisenmenger-Syndrom fihren zum
Rechtsherzversagen mit Zyanose. Komplexe angeborene Herzfehler sind beim Erwachsenen
eine  Multisystem-Erkrankung mit sekundaren Organdysfunktionen (Leber, Niere,

Gerinnungssystem).

Tabelle 4: Herzinsuffizienz bei EMAH

Ursache / Mechanismus | Beispiele

RV/LV-Dysfunktion Systemischer RV (ccTGA, D-TGA nach Vorhofumkehr-OP)

Volumenuberlastung Aortopulmonale Kollaterale - Links-Rechts-Shunt

Zyanose Venovendse Kollaterale - Rechts-Links-Shunt nach
Glenn/Fontan-Operation

Residuelle Lasionen Nach VSD-Verschluss: Restshunt, Ausflusstraktobstruktion,

Klappeninsuffizienzen
- Aortenklappe (Segelprolaps)
- AV-Klappen (z.B. nach AVSD-Korrektur, bei Ebstein-
Anomalie)
- Pulmonalklappe (hach RVOT-Erweiterung)
Pulmonalstenose (inclusive Conduit-Dysfunktion)

Endokarditis z.B. nach Conduit-Implantation/Transkatheterklappe im RVOT

6 Korperliche Befunde und Leitsymptome

Die akute Herzinsuffizienz umfasst in ihrer Auspragung sowohl den noch nicht
intensivpflichtigen Patienten als auch die fortgeschrittene akute Herzinsuffizienz mit
kardiogenem Schock (vergl. Tabelle 5).

Tabelle 5: Leitsymptome / Befunde

Leitsymptome Untersuchungsbefunde

Kongestion Tachy-/Dyspnoe, Orthopnoe, Husten, Hepatomegalie,
Aszites, periphere Odeme, Jugularvenenstauung

Verminderte Perfusion | Haut: kiihl, blass, marmoriert, grau, Ausschopfungszyanose
Blutdruck: erniedrigt, verminderte Amplitude

Puls: flach, tachykard

Auskultation: Gallopprhythmus

Verminderte kapillare Fullungszeit

Neurologie: Unruhe, Bewusstseinstribung/-verlust
Erbrechen

Oligurie/Anurie
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7 Diagnostik und Monitoring

Kernaussage 2: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz

i = o’

- Die akute Herzinsuffizienz ist eine klinische Diagnose!

7.1 Zielsetzung

Ziel der Diagnostik ist sowohl die Beschreibung der aktuellen Kreislaufsituation in Bezug
auf Vorlast, Nachlast, Herzfrequenz, Rhythmus, systolische und diastolische Funktion und
resultierendem Herzzeitvolumen als auch eine rasche Klarung der Ursache der akuten
Herzinsuffizienz, um erste therapeutische Entscheidungen treffen zu koénnen. Jede
diagnostische MalRnahme muss unter dem Gesichtspunkt der schnellstmdglichen
Kreislaufstabilisierung abgewogen werden. Neben einer kontinuierlichen Uberwachung
(,Monitoring”) sind im Verlauf wiederholte Untersuchungen und gegebenenfalls

weiterfihrende Diagnostik unabdingbar.

7.2 Apparative Diagnostik
EKG, Echokardiographie, Labor, Rontgen-Thorax, Herzkatheteruntersuchung, Computer-

tomographische Angiographie (CT-Angio)

7.2.1 Echokardiographie

Die Echokardiographie ist die Methode der Wahl zur Beschreibung der Funktion des linken
und des rechten Ventrikels, der Klappen und der Anatomie des Herzens. Angeborene
Herzfehler sind inklusive ggf. vorhandener Restdefekte zu beschreiben. Ergusse,
Tamponaden und intrakardiale Thromben sind auszuschlieRen/ nachzuweisen.

Wiederholte Echokardiographien zur Abschatzung der intrakardialen Druckverhéltnisse,
der Ventrikelfullung, der systolischen Funktion und Bestimmung des Schlagvolumens mit
Abschéatzung des Herzminutenvolumens sind erganzend zur kontinuierlichen Uberwachung

sinnvoll.

7.2.2 Labor
Zur aktuellen Kreislaufbeurteilung sollen Blutgasanalyse (BGA), O,-Sattigung, Serum-
Elektrolyte (Natrium, Kalium, Calcium), Blutzucker und Laktat bestimmt werden (vgl.

Empfehlung 1). Simultane Messungen der arteriellen und zentralvendsen Blutgasanalyse
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(BGA) dienen der Bestimmung der zentralventsen Sattigung, der arteriovendsen
Sauerstoffdifferenz  und je nach Anatomie des Verhdltnisses von Lungen- zu
Systemperfusion (vgl. Tab 6a und 6b). Zur differentialdiagnostischen Abklarung und/oder
Diagnose  sekundarer Organdysfunktion  sollen:  Blutbild, Kreatinin, = Harnstoff,
Transaminasen, Bilirubin, Gerinnungsdiagnostik inklusive D-Dimere zum Ausschluss einer

Lungenembolie, sowie Troponin I, CK/CK-MB, BNP/NT-proBNP analysiert werden.

Tabelle 6a: Beurteilung Herzzeitvolumen - Zielwerte

Parameter Zielwerte

ZNS Ohne Zyanose: >60%

AVDO; 4-6 ml/dl bzw. 30 — 40%

AVDO,, vereinfacht zu (SaO, — SvO,) | 30 — 40%

Blutgasanalyse Basendefizit ausgeglichen, Normokapnie
Laktat Sinkend bis zur Normalisierung (< 2mmol/l)
Diurese Einsetzend, 2 - 3ml/kg/h

Temperaturdifferenz zentral/peripher | < 4°C (abhangig von Patientengrofe,
Medikation und Umgebungstemperatur)

Kapillare Fullungszeit < 2 Sek.
ZVS: Zentralvendse Sauerstoffsattigung, AVDO,: Arteriovendse Sauerstoffdifferenz

Tabelle 6b: Berechnung wichtiger Kreislaufparameter

Parameter Berechnungsformel

Arterio-vendse Sauerstoffdifferenz (1,34 [mL/g] x Hb [g/dL]) x (Sa0O, — SvO,)
(AVDOy)
Verhaltnis pulmonaler zu (Sa0;, — SvOy,) / (pulmonalvendse Sattigung —

systemischer Perfusion (Q,/Qs) pulmonalarterielle Sattigung)
AVDO.: Arteriovendse Sauerstoffdifferenz, Hb: Hamoglobin, Qp: Lungenfluss, Qs: Kérperfluss

Empfehlung 1: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz
DGPK

Labordiagnostik
Labordiagnostik zur Blutgasanalyse (BGA)
Beurteilung der aktuellen 0O,-Sattigung
Kreislaufsituation Serum-Elektrolyte (Natrium, Kalium, Calcium)
Blutzucker
Laktat
Labordiagnostik zur Blutbild
Differentialdiagnostik Kreatinin, Harnstoff, Transaminasen, Bilirubin
sowie Diagnose sekundéarer Gerinnungsdiagnostik inklusive D-Dimere zum
Organdysfunktion Ausschluss einer Lungenembolie
Troponin |, CK/CK-MB
BNP/NT-proBNP
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7.2.3 RoOntgenbild des Thorax

Zur Beurteilung der Herzgrol3e, des Ausmalies der Lungenstauung oder —iberflutung, der
Diagnose von Pleuraergtissen sowie Differenzialdiagnostik (Pneumothorax, Atelektase, etc.)

muss ein Rontgenbild des Thorax angefertigt werden.

7.2.4 EKG

Ein EKG muss zur Rhythmusdiagnostik sowie zum Ischamienachweis abgeleitet werden. Im

Verlauf kann es ggf. zur Therapiekontrolle verwendet werden.

7.2.5 Herzkatheteruntersuchung

Bei Verdacht auf Koronarpathologie und bei nichtinvasiv nicht klarbarer Ursache der
Herzinsuffizienz sollte eine Herzkatheteruntersuchung durchgefiihrt werden. Eine Biopsie
zur Differentialdiagnose Myokarditis vs. Kardiomyopathie kann wertvolle Hinweis zur

Prognose geben (siehe DGPK-Leitlinie Myokarditis).

7.2.6 Computertomographische Angiographie (CT-Angiografie)

Das nichtinvasive Verfahren einer kontrastmittelverstarkten Computertomographie erlaubt
die Segmentierung der Gefalle und Abgrenzung gegen die umgebenden Gewebs-
strukturen. Im Rahmen einer akuten Herzinsuffizienz ist die haufigste Indikation zur CT-
Angiografie der Ausschluss einer Lungenembolie. Im Kindesalter ist die Lungenembolie
zwar aul3erordentlich selten (z.B. bei Patienten mit ausgepragter Zyanose und sekundarer
Erythrozytose), dennoch sollte bei starkem klinischem Verdacht, der Anamnese einer tiefen
Venenthrombose oder bei liegenden zentralen Venenkathetern eine Lungenembolie mittels

CT-Angiographie ausgeschlossen werden.®!

Empfehlung 2: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz

Apparative Diagnostik

Eine Echokardiographie soll zur Beschreibung der Anatomie und Funktion des
Herzens als eine der ersten MalRnahmen durchgefuhrt werden.

Eine Echokardiographie sollte im Verlauf zur Bewertung der Hamodynamik
vorgenommen werden. Sie dient auch dem erweiterten Monitoring.

Zur Beurteilung der Herzgrél3e sowie zur differentialdiagnostischen
Bewertung kardialer/pulmonaler Ursachen der AHI soll ein Rontgenbild des
Thorax angefertigt werden.

Ein EKG soll zur Rhythmusanalyse und Isch&miediagnostik durchgefiihrt
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werden. -

Bei anderweitig nicht klarbarem Verdacht auf eine Koronarpathologie als
Ursache der AHI sollte eine Herzkatheteruntersuchung mit Koronardarstellung
erfolgen.

Bei Verdacht auf eine akute Lungenembolie und Vorliegen von Risikofaktoren
kann eine CT-Angiografie die Diagnose weitestgehend sichern und sollte
erwogen werden.

7.3 Basismonitoring

Die rechtzeitige Erfassung von Herzfunktion, Herzzeitvolumen und Gewebsoxygenierung
tragt wesentlich zur Prognose der akuten Herzinsuffizienz bei. Ein entsprechendes
Monitoring ist zwingende Voraussetzung.*? Kontinuierliche nicht-invasive  oder
intermittierende oszillometrische Blutdruckmessungen uberschatzen den Blutdruck bei
Hypotension.**3> Die Empfehlung zum Basismonitoring ist in Empfehlung 3

zusammengefasst.

Empfehlung 3: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz

Basismonitoring

DGPK
Monitoring Bemerkung
EKG 3-Kanal-EKG, Schrittmachererkennung
Pulsoxymetrie Fehlerhaftigkeit bei sehr niedriger SaO,.

Bei Ductusabhangigen Herzfehlern eventuelle
differentielle Sattigung pra- und postductal beachten.
Blutdruckmessung Bei medikamentdser Therapie mit Vasopressoren (z.B.
Noradrenalin), Inotropika (z.B. Dobutamin, Suprarenin)
muss die Blutdruckmessung invasiv erfolgen.
Flussigkeitsbilanzierung | Die Perspiratio muss beachtet werden.

Temperaturmessung Die zentral-periphere Temperaturdifferenz erlaubt eine

zentral und peripher Beurteilung der Perfusion und sollte gemessen werden.

Blutgasanalyse In der Regel vends, fur die Bestimmung der AVDO,
auch arteriell; Haufigkeit der klinischen Situation
anpassen.

7.4  Erweitertes Monitoring

7.4.1 Zentraler Venendruck/Vendse Oxymetrie
Der zentrale Venendruck soll zur kontinuierlichen Erfassung des Fullungszustands in

Abhéangigkeit von der Ventrikelcompliance gemessen werden. Letztere ist Schwankungen
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unterworfen (z.B. mechanische Beatmung), die ZVD-Messung kann dabei der Optimierung
des Fullungsdrucks dienen. Volumengaben dienen der Erfassung der Vorlastreserve.

Die vendse Oxymetrie ist ein rascher und sensibler Parameter zur Bewertung des
Sauerstoffangebots/Cardiac output im Rahmen einer kritischen Kreislaufsituation.®® Sie ist
stets in Abhéangigkeit von der systemarteriellen Sattigung (AVDO;) und von der

Sauerstoffzufuhr zu bewerten.

7.4.2 Pulmonaliskatheter

Pulmonaliskatheter sind bei Kindern nur selten sinnvoll und sollten nicht routinemaRig
verwendet werden. Der Nutzen einer direkten HZV-Messung (Thermodilution) muss gegen
deren Fehlerhaftigkeit und gegen das Komplikationsrisiko bei der Anlage abgewogen
werden. Bei Shuntvitien ist die Methode nicht anwendbar. Die Bestimmung der
gemischtvendsen Sauerstoffsattigung kann in der Regel durch die zentralvenose
Sattigungsmessung ersetzt werden.

Patienten mit unzureichendem Ansprechen auf die Therapie, bei denen der
Fullungsdruck des linken Ventrikels unklar ist, kbnnen dagegen von einer Messung des
Wedge-Druckes tiber einen Pulmonaliskatheter profitieren.?” Auch bei instabilen Patienten
mit pulmonaler Hypertension oder erhdhtem Risiko fir pulmonale Hochdruckkrisen
(idiopathisch oder bei angeborenem Herzfehler) ist eine invasive pulmonalarterielle
Druckmessung sinnvoll. Ebenso sind im Rahmen der Listung fur eine Herztransplantation
Uber Eurotransplant, ggf. auch repetitiv, Messungen der pulmonalarteriellen Druckwerte und
Sattigungen notwendig. Kontinuierliche Verfahren zur Bestimmung des Herzzeitvolumens

konnen im Einzelfall sinnvoll sein.

7.4.3 Linksatriale Druckmessung (LA-Katheter)

Linksatriale Katheter (in der Regel Positionierung in der Lungenvene) erlauben die
kontinuierliche invasive Messung der linksventrikularen Vorlast und werden alternativ zur
Wedge-Druckmessung verwendet. lhre Anwendung ist wegen mdoglicher Komplikationen
(Blutung, Tamponade, Schlaganfall) und der notwendigen chirurgischen Anlage begrenzt
auf Patienten nach Herzoperation. Eine Indikation kann bei grenzwertiger
Grolie/Compliance bzw. Funktion des linken Ventrikels gegeben sein.

7.4.4 Nah-Infrarot-Spektroskopie (= Near-infrared spectroscopy/NIRS)

Bei der ,Messung“ der regionalen Oxyhamoglobinsattigung (rSO,) des Gehirns handelt
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sich um einen berechneten Wert und nicht um eine direkte Messung. Sie wird zur
Vermeidung neurologischer Komplikationen kritisch kranker Patienten eingesetzt. Die
Ergebnisse korrelieren nicht einheitlich mit der zentralventsen Sattigung in der oberen
Hohlvene,*® unterliegen pCO-abhéngigen Schwankungen des zerebralen GefaRtonus und
sind bei ausgepréagter Polyzythamie nicht verlasslich.** Die NIRS wird insbesondere
wahrend und nach Kkardiochirurgischen Eingriffen angewendet, wenngleich es keine
verlasslichen validierten und reproduzierbaren Referenzwerte gibt und Korrelationen zum
neurologischen Outcome nicht reproduzierbar nachzuweisen sind. Die Methode wird noch
immer kontrovers diskutiert.*>*? Der Parameter reagiert relativ rasch im Vergleich zu Lactat
und SvO, und zeigt frihzeitig regionale Perfusionsstérungen sowohl zerebral als auch
peripher (Niere, Darm) an.*® Trotz gebotener Vorsicht hinsichtlich der Interpretation der
Absolutwerte der NIRS kann der Trend der angezeigten Werte peri- und postoperativ im
Rahmen von herzchirurgischen Eingriffen zur Verlaufsbeurteilung herangezogen werden.

Die Empfehlung zum erweiterten Monitoring ist in Empfehlung 4 zusammengefasst.

Empfehlung 4: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz o
Erweitertes Monitoring DVGPK
Monitoring Bemerkung

Z\VD-Messung Physiologie berticksichtigen, z.B. bei

palliativer Kreislauftrennung (Glenn/TCPC)

Zentralvenose 0O2-Sattigung(ZVS) | Sensibler Parameter zur Beurteilung von
Sauerstoffangebot und HZV. Im Verlauf
sollten wiederholte Analysen zur Bewertung
der Kreislauffunktion durchgefiihrt werden.

/Oxymetrie

Pulmonaliskatheter Sollte nicht routinemafig bei Kindern
angewendet werden. Fehlerhaftigkeit bei der
HZV-Abschéatzung im Rahmen von Shunt-
vitien. Ventse Oxymetrie meist ausreichend.

LA-Katheter Der Einsatz ist auf Patienten nach
Herzoperation beschrankt. Zur Bewertung
der Compliance des linken Ventrikels und bei
grenzwertig grofRen linken Ventrikeln kann
die Platzierung erwogen werden.

Nah-Infrarot-Spektroskopie Zeigt friihzeitig regionale Perfusionsstérungen
(NIRS) an; kann trotz Stérquellen (Zyanose, pCO,)
zur Verlaufsbeurteilung peri- und postoperativ
nach Herzoperation herangezogen werden.
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7.5 Differenzialdiagnose
Bei Feststellung einer akuten Herzinsuffizienz sind im Diagnoseprozess kardiale sowie

nicht-kardiale Ursachen eines Low/High-Cardiac Output-Zustands zu klaren (vgl. Tabelle 7).

Tabelle 7: Differentialdiagnose der akuten Herzinsuffizienz

Ursache Beispiele

Kardiale Ursachen

Myokarditis/Kardiomyopathie Dilatativ, hypertroph, restriktiv, postinfektios,
idiopathisch, metabolisch, ischamisch, bei
Muskelerkrankungen, nach Chemotherapie

Herzrhythmusstorungen AV-Blockierung, supraventrikulare oder
ventrikulare Tachykardien

Perikardtamponade Immunologische oder infektiose Grunderkrank-
ung, postoperativ nach herzchirurgischem Eingriff

Klappenstenose/-insuffizienz, Endokarditis, rheumatisches Fieber

erworben

Herzfehler

Ductusabhangige Herzfehler | Hypoplastisches Linksherzsyndrom, Aorten-
isthmusstenose, unterbrochener Aortenbogen,
Pulmonalatresie,

Kritische Ausflusstraktstenose | kritische Aorten-/Pulmonalstenose

- AV-Klappeninsuffizienz Ebstein-Anomalie, AVSD

- Koronaranomalie Bland-White-Garland Syndrom, Koronarfistel

Nicht-kardiale Ursachen

Pulmonale Hypertension z.B. idiopathisch, hereditdr, Lungenerkrankung,
Lungenembolie

Hypertensive Krise Renale, endokrine Ursache, Tumor

Extrakardiale arteriovendse Vena Galeni Malformation, grol3e kutane

Shunts (Highflow) Hamangiome

Septischer Schock

Anamie

Spannungspneumothorax

Trauma

Intoxikation

Thyreotoxikose

8 Therapie

8.1 Grundsatze der Behandlung
Die Therapie sollte sich an der Erreichung von individuell zu definierenden
Zielparametern (siehe Tab.6a) orientieren, Intensivierung und Deeskalation sind danach zu
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steuern. Ein adaquater Perfusionsdruck (arterieller Blutdruck) ist insbesondere fiur die
Koronarperfusion unabdingbar. Die entscheidende hamodynamische ZielgroR3e stellt jedoch
das Herzzeitvolumen dar. Da eine direkte Messung des Herzminutenvolumens und der
Widerstande im systemischen bzw. pulmonalen Kreislauf nur in Ausnahmefallen maoglich
ist, wird in der klinischen Routine abgeschéatzt, ob das Herzminutenvolumen adaquat ist
(siehe 6.3/6.4).

Bei kritischer Kreislaufsituation/Schock/Herzkreislaufstillstand gilt im Allgemeinen:
e Friuhzeitige Verlegung des Patienten in eine Intensivstation/Intensiveinheit
e Reanimation nach publizierten Standards®
e Uberprifung kausaler Therapiemdglichkeiten (Katheterintervention; Operation)
e Intoleranz der chronischen Herzinsuffizienzmedikation (Nachlastsenker oder -

Blocker) — Unterbrechung erforderlich

8.2 Allgemeine Malihahmen

Beim kritisch kranken Kind ist die Anlage eines mehrlumigen zentralen Venenkatheters
indiziert; jedoch darf sich dadurch die Initiierung der Notfalltherapie nicht verzogern. Ggf.
muss Uber periphere Zugange oder eine intraossare Kanule der Kreislauf stabilisiert
werden.**

Bei normaler Anatomie und transkutaner Sauerstoffsattigung (SpO,) <90% ist Sauerstoff zur
Verbesserung der Gewebeoxygenierung indiziert. Cave: Die Sauerstoffgabe kann bei
Shunt-abhangiger Lungenperfusion, Rezirkulationsvitien und insbesondere bei Herzfehlern
mit Parallelzirkulation (z.B. Hypoplastisches Linksherzsyndrom) die Herzinsuffizienz
aggravieren.

Bei Kindern mit akuter Herzinsuffizienz besteht haufig eine Andmie (Préavalenz 18%), die
wie bei Erwachsenen negativ mit dem Versterben, einer Transplantation oder
Kunstherzeinsatz  korreliert.”® Evidenzbasierte Empfehlungen fir Zielwerte des
Hamoglobins oder Hamatokrits fir das Kindesalter im Rahmen einer akuten
Herzinsuffizienz kdnnen nicht gegeben werden. Eine Andmie ist bei Neugeborenen und
alteren Kindern im Rahmen nichtkardialer Operationen negativ mit der postoperativen
Mortalitat assoziiert.***’ Ein Hamoglobingehalt >10g/dl gilt bei azyanotischen Patienten in
vielen Intensiveinheiten als unterer Grenzwert, wenngleich auch deutlich niedrigere Werte
bei hamodynamisch stabilen Patienten ausreichend scheinen.®® Bei Herzfehlern mit
chronischer Zyanose wird aufgrund der nach rechts verschobenen Sauerstoffdissoziations-

kurve in praxi ein hoher Hamoglobinwert (>12 g/dl, in besonderen Situationen hdher)
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angestrebt, auch wenn hierfiir keine Evidenz vorliegt.*® Die Indikation zur Transfusion von
Erythrozyten ist immer im Zusammenhang mit der Pathophysiologie und anderen
Parametern einer nicht ausreichenden Sauerstoffversorgung wie der zentralvendsen
Sattigung, Lactat etc. zu stellen; Benefit und Risiko sind abzuwagen. Die Analyse des
Eisenstoffwechsels mit eventueller Eisensubstitution gehort zum festen Bestandteil in der
Behandlung der Herzinsuffizienz im Anschluss an die akute Phase der Erkrankung. Zur
Kreislaufentlastung sollte der Sauerstoffverbrauch durch strikte Vermeidung unndétigen
korperlichen und psychischen Stresses und Behandlung von Fieber gesenkt werden.
Sedierung senkt den Sauerstoffverbrauch, erschwert allerdings die neurologische
Beurteilung.

Bei schwerer Kreislaufinsuffizienz ist die Beatmung mit positiv endexspiratorischem Druck
indiziert. Die Sedierung/Relaxierung zur Intubation kann durch den Wegfall endogener
Katecholamine und durch den peripheren Widerstandsverlust einen Herz-Kreislaufstillstand
provozieren. Bei unter Beatmung fortbestehender akuter Herzinsuffizienz kénnen tiefe
Sedierung, Relaxierung und Kihlung den Sauerstoffverbrauch weiter senken, wobei bei
postoperativen Patienten der Effekt auf die Blutgerinnung (verstérkte Blutungsneigung nach
Operationen mit tiefer Hypothermie) beachtet werden muss.

Eine metabolische Azidose vermindert die Empfindlichkeit des Myokards gegentber
Katecholaminen und erhéht die GefalBwiderstande. Daher sollte diese ab einem
Basenexzess von -5 mmol/L oder mehr z.B. durch Na-bicarbonat oder Tris-puffer
ausgeglichen werden.

Empfehlung 5: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz

Therapie - AllgemeinmalRnahmen u

DGPK

- Bei einer SpO2 < 90% und normaler kardialer Anatomie ist die Gabe von
Sauerstoff indiziert.

- Bei einer akuten Herzinsuffizienz im Kindesalter mit hdmodynamischer
Instabilitét sollte bei einem Hb <10g/dL eine Transfusion verabreicht
werden.

- Bei Patienten mit zyanotischem Herzfehler sollte der Hb Gber 12 g/dL
gehalten werden.

- Beider AHI sollte der Sauerstoffverbrauch gesenkt werden. (z.B.
Antipyrese/Kiuhlung, Sedierung, Relaxierung)

- Bei der schweren Dekompensation soll eine PEEP-Beatmung (invasiv oder
noninvasiv vorgenommen werden.
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- Bei einer metabolischen Azidose sollte ab einem Basendefizit von -5mmol/L
eine Pufferung mit Na-Bicarbonat/Tris erfolgen.

8.3 Medikamentdse Behandlung

Fir die im Folgenden genannten medikamentdsen Therapieoptionen liegen keine
methodisch hochwertigen, randomisierten, kontrollierten Studien fir das Kindesalter vor.

Die vorliegenden Empfehlungen beruhen auf klinischer Erfahrung und Expertenkonsens.

8.3.1 Optimierung der Vorlast

Volumen-Mangel: Besteht der Verdacht auf eine nicht ausgeschopfte Vorlastreserve

(beurteilbar durch Echoparameter, Herzfrequenz, Reaktion auf Kopftieflage und
Leberdruck) ist eine probatorische Volumengabe (initial 10—-30 ml/kg Vollelektrolytldsung).
indiziert. Menge und Geschwindigkeit richten sich nach dem Ausmal} des geschéatzten
Defizits und dem erzielbaren Effekt (ZVD, Frequenz, Blutdruck, ggf. LA-Druck)

Fuhrt die Volumengabe nicht zu einer Verbesserung und besteht eine linksventrikulare

Funktionseinschrankung, werden Medikamente zur Inotropiesteigerung eingesetzt.

Volumen-Uberlastung: Bei stark erhohtem Fillungsdruck oder klinischen Zeichen einer

pulmonalen oder systemvendsen Kongestion ist die rasche Optimierung der Vorlast
dagegen durch Volumenentzug (Diuretika) bzw. die Gabe von Nitroglycerin indiziert, ggf.
ebenfalls in Kombination mit einer Inotropiesteigerung bzw. Nachlastsenkung.

Wichtig ist die differenzialdiagnostische Abgrenzung zur schweren restriktiven
Funktionsstorung oder Perikardtamponade. Bei diesen Erkrankungen kann die Senkung der
Nachlast oder der Volumenentzug zum Herz-Kreislaufstillstand fihren. Auch bei sehr
hypertrophiertem Myokard kénnen Fullungsdricke von 15 mmHg fir eine ausreichende
Vordehnung des Ventrikels erforderlich sein.

Weiterhin mussen ein Rechtsherzversagen, eine pulmonale Hypertension oder ein
inadaquat hoher pulmonalarterieller Widerstand bei Fontanzirkulation o0.a. abgegrenzt
werden. In diesen Fallen ist durch pulmonalarterielle Widerstandssenkung eine Erh6hung
der Vorlast (bessere Fillung) des systemischen Ventrikels zu erreichen.

Eine gleichzeitige Senkung der systemarteriellen Nachlast muss (dabei) wegen der
prinzipiell vorlastabhdngigen Fontanzirkulation vermieden werden. Nach Optimierung der
Vorlast und persistierender akuter Herzinsuffizienz kann die weitere spezifische
medikamentdse Therapie vor allem an den systemarteriellen Blutdruckwerten, der

Pumpfunktion der Ventrikel und der Einschatzung der Gefallwiderstande orientiert werden.
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8.3.2 Optimierung der Nachlast

Ziel ist eine Normalisierung der GefalRwiderstdnde bei adaquatem Perfusionsdruck.
Kinder mit normaler Anatomie oder nach biventrikularer Korrekturoperation eines
angeborenen Herzfehlers und erhohtem systemvaskularem Widerstand werden in der
Regel mit einem Inodilatator (z.B. PDE-IlI-Inhibitor (Milrinon), weniger Nachlast-effektiv:
Dobutamin) und /oder reinen Vasodilatatoren (Na-Nitroprussid) sowie indirekt Gber eine
effektive Analgosedierung behandelt.

Bei Vorliegen einer arteriellen Hypotension sollten (nach Ausgleich eines
Volumenmangels) positiv inotrope Medikamente ohne Nachlastsenkung eingesetzt werden
(in der Regel Adrenalin), insbesondere um die Koronarperfusion nicht zu verschlechtern.
Der Einsatz von niedrig dosierten Vasopressoren (Noradrenalin, Vasopressin) kann hier
sinnvoll und — aufgrund der geringeren / fehlenden Chronotropie — von Vorteil gegentber
Adrenalin sein.

Bei hypertrophiertem Myokard (z.B. nach Korrektur einer Aortenklappen- oder -
isthmusstenose) wird die Nachlast durch Vasopressoren erhoht.

Bei univentrikularem Herzen jeglicher Palliationsstufe oder Rechtsherzversagen ist die
gezielte medikamentése Senkungdes pulmonalvaskularen Widerstands (z.B. mit Sildenafil
i.v., inhalatives NO, Prostanoide) entscheidend. Bei erhdhtem Widerstand ist die
Lungenperfusion reduziert, nach Glenn- oder Fontanoperation (und ihren Varianten) sowie
pulmonalarterieller Hypertension ohne Herzfehler hangt die adéquate Fullung des
subaortalen Ventrikels von einem niedrigen Widerstand in der Lungenstrombahn ab (zur
Therapie vgl. 7.3.5.2).

8.3.3 Chronotropie

In der akuten Herzinsuffizienz besteht eine Bedarfstachykardie, die in der Regel nicht
spezifisch behandelt wird. In besonderen Fallen, z.B. Ausflusstraktobstruktionen, HOCM,
kann eine medikamentdse Reduktion der Herzfrequenz eine deutliche Steigerung des HZV
bewirken. Neben der Absenkung der Korpertemperatur durch Kuhlung (ggf. mit
Relaxierung) kommen hierzu in ausgewahlten Indikationen unter Beachtung der
Hamodynamik am ehesten kurzwirksame Betablocker (z.B. Landiolol, Esmolol per
infusionem) sowie Digoxin i.v. in Betracht. Das bei chronischer Herzinsuffizienz
nachweislich wirksame lvabradin eignet sich aufgrund seiner Pharmakokinetik weniger fur
die Akuttherapie.*
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Postoperativ kann es durch verschiedene Erregungsbildungs- und Uberleitungsstérungen
zu einer nicht adaquaten, niedrigen Herzfrequenz kommen. Diese kann durch eine

Schrittmachertherapie behandelt werden.

8.3.4 Inotropie

Positiv inotrop wirksame Medikamente (z.B. Milrinon, Dobutamin, Suprarenin) werden
insbesondere bei akutem Herzversagen mit arterieller Hypotension eingesetzt. In
Reanimationssituationen und in der postoperativen Intensivtherapie haben sie einen
festen Platz. Bei akut verschlechterter chronischer Herzinsuffizienz oder bei
Kardiomyopathien ist die kurzfristige Anwendung indiziert.

Alle Katecholamine erhéhen dosisabhéngig den myokardialen O,-Verbrauch und das
Arrhythmierisiko, die Dosis-Wirkungsbeziehungen sind altersabhéngig und im Einzelfall
nicht exakt vorhersagbar. Fur die Dosisangaben gibt es im Kindesalter keine
ausreichenden Studiendaten; die Dosierung wird wesentlich von der Klinischen Situation
und den institutionellen Erfahrungen mit den jeweiligen Wirkstoffen bestimmt.
Volumenmangel und Azidose sollten, wenn maoglich, ausgeglichen werden, da sie die
Wirkung von Katecholaminen regelhaft vermindern. Ob die durch Steroide und
Schilddriisenhormone verbesserte Ansprechbarkeit auf Katecholamine in der klinischen
Situation von Nutzen ist, ist im Einzelfall nicht vorhersehbar. Insbesondere unter
hochdosierter Plasmazufuhr ist auf eine ausreichende Calcium-Substitution zu achten.
Besteht jedoch bei diesen Erkrankungen die Notwendigkeit von positiv inotroper Therapie
Uber mehrere Tage oder missen die Dosierungen rasch eskaliert werden, ist die Indikation

fir eine mechanische Kreislaufunterstiitzung zu prufen (vgl. 8.7).

8.3.5 Levosimendan

Levosimendan gilt in der prolongiert dekompensierten Herzinsuffizienz seit Jahren als
sicher und gut vertraglich, ist in der Regel jedoch keine Primértherapie in der akuten
Dekompensation. Eine Verbesserung des Herzzeitvolumens wurde in mehreren Studien

nachgewiesen,

eine generelle Verbesserung der Myokardfunktion wurde jedoch nicht
erzielt.®® In der Regel wird keine Bolusgabe mehr verabreicht, sondern mit der
Erhaltungsdosis tber 24-48 Stunden behandelt.

Eine praventive Therapie mit Levosimendan bei kardiochirurgischen Eingriffen bei Kindern

zur Vermeidung eines Low-Cardiac-Output-Syndroms erwies sich nicht als effektiv.>?
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Kernaussage 3: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz

Medikamentdse Therapie V

- Wichtigste Zielgro3e in der Therapie der akuten Herzinsuffizienz ist ein adaquates

Herzzeitvolumen.
- Ein ausreichender koronarer Perfusionsdruck ist unabdingbar.
- Vor Beginn einer Inotropika-Therapie ist die Vorlast zu optimieren.

- Die Senkung der Nachlast bei systemischer Widerstandserhhung erfolgt tber

Inodilatatoren (z.B. PDE llI-inhibitoren wie Milrinon) und reine Vasodilatatoren (z.B.

Na-Nitroprussid).

- Bei univentrikularen Herzen nach palliativer Kreislauftrennung ist die gezielte
pulmonalarterielle Widerstandssenkung die wirksamste Mal3nahme zur Steigerung
des Herzzeitvolumens.

Abbildung 1 fasst das diagnostische und therapeutische Vorgehen bei akuter

Herzinsuffizienz als Algorithmus zusammen.
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Akute Herzinsuffizienz

A

Basisdiagnostik
unter Berlicksichtigung der schnellstmoglichen Kreislaufstabilisierung®:
Echokardiographie, Labor, EKG, Rontgen-Thorax

» Transfer auf eine Intensivstation «

Allgemeine Malinahmen

FiO, erhohen ab Sa0, < 90%

Hamoglobin > 10 g/dL (bei zyanotischen Herzfehlern > 12 g/dL) anstreben
Sauerstoffverbrauch senken (Antipyrese, Sedierung, Relaxierung, Kiihlung)
Azidoseausgleich
Beatmung erwagen
Monitoring (nichtinvasiv und invasiv) zur HZV-abschatzung

A

Atiologische Zuordnung und Himodynamik definieren
Kausale Therapiemoglichkeiten Gberprifen / spezifische Therapie einleiten

Respiratorisches
Versagen

Kardiogener Schock

Optimierte Vorlast bei Volumenmangel
Vorlastreserve ausschopfen
Inotropie

Optimierte Vorlast bei Kongestion
Volumenentzug (Diuretika)
Nierenersatzverfahren

Atemunterstitzung
NIV-Beatmung
Intubation

Kontrollierte Beatmung

y

Optimierte Nachlast fiir LV
Nachlastsenkung (ggf. mit Inotropie)
Inodilatatoren (PDE-IlI-Inhibitor)

\4

Optimierte Nachlast fiir RV
RV-versagen (NO, PDE-V-Inhibitor...)
Vasopressoren (z.B. Noradrenalin)

Optimierte Herzfrequenz
Verbesserung diastolische Fiillung
Arrhvthmiebehandlung

Reevaluierung der Himodvnamik

Fehlende Stabilisierung

Stabilisierung / Rekompensation

Mechanische Kreislaufunterstitzung / ECMO erwagen

Abbildung 1: Diagnostisches/therapeutisches Vorgehen bei akuter Herzinsuffizienz
*Bei Herzkreislaufstillstand ist primar die kardiopulmonale Reanimation einzuleiten.
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8.3.6 MedikamentOose Therapie bei verschiedenen Grunderkrankungen
Es konnen keine Evidenz-basierten Empfehlungen gegeben werden. Die Wirkmechanismen

und Dosierungsempfehlungen fur Kinder sind in Tabelle 12 dargestellit.

8.3.6.1 Dilatative Kardiomyopathie und Myokarditis

Haufig ist ein linksventrikulares Versagen mit erhohten Fillungsdricken, Stauung,
hochgradig eingeschréankter Kontraktilitat und Hypotension flihrend.

Je nach Ausmal’ der Kontraktilitatseinschrankung Milrinon und/oder Dobutamin, falls nicht
ausreichend, Adrenalin, bei Volumeniberladung oder pulmonalventéser Stauung

Diuretikagabe.

8.3.6.2 Rechtsherzversagen, pulmonale Hypertension

Es bestehen erhohte rechtsventrikulare Fillungsdriicke mit Ausbildung von Odemen,
Pleuraergiissen, Aszites; zusatzliche Beeintrachtigung der linksventrikularen Funktion durch
Septumshift.

Therapie: Senkung des pulmonalvaskularen Widerstands: Sofortige Gabe von O,; akute
Senkung des pulmonalvaskularen Widerstandes mit Prostacyclinen (inhalativ, intravengs),
gof. Sildenafil, Azidoseausgleich (Basenexzess nicht negativ!).

Die Beatmungsindikation ist zurlckhaltend zu stellen. Bei beatmeten Patienten
inhalatives NO, Beatmung mit mdglichst langen Exspirationszeiten, Normoventilation
(pCO, 35-40 mmHg). Bei Hinweisen auf ein Lungenddem als kausale Ursache ist eine
Beatmung mit erhéhtem PEEP indiziert.

Die Inotropie wird durch Milrinon oder Dobutamin gesteigert, bei systemischer Hypotension
Therapie mit Vasopressoren (z.B. Noradrenalin).

Die Optimierung der Vorlast muss vorsichtig erfolgen. Ein Volumenentzug wird haufig

hamodyamisch nicht vertragen.

8.3.6.3 Postoperative Herzinsuffizienz nach biventrikularer Korrektur

Die Optimierung der Vorlast ist nach zugrunde liegender Pathologie und individueller
Festlegung von Zielwerten vorzunehmen (vgl. 7.3.1).

Bei einfachen Herzfehlern und préoperativ normaler Ventrikelfunktion ist haufig keine
inotrope Therapie erforderlich. Ansonsten Start der medikamentdsen Therapie in der Regel
beim Abgang von der Herz-Lungenmaschine. Zur Inotropiesteigerung: Milrinon, Dobutamin

oder Adrenalin, ggf. in Kombination.>**°. Bei Hypotension trotz ausreichender Vorlast kann
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die zusatzliche Gabe von Vasopressoren (z.B. Noradrenalin) zur Aufrechterhaltung der
Koronarperfusion sinnvoll sein. Im postoperativen Verlauf muss die Therapie der klinischen
Situation angepasst werden.

Bei hypertrophiertem Myokard mit guter systolischer Funktion sind erst nach Gabe von
ausreichendem Volumen Vasopressoren indiziert. Eine Tachykardie ist zu vermeiden bzw.

zu behandeln.

8.3.6.4 Postoperative Herzinsuffizienz bei aortopulmonalem Shunt

Die Therapie wird entsprechend dem vorliegenden Herzfehler angepasst.

- Bei Imbalanz der pulmonalen zur systemischen Perfusion muss immer auch die
Funktion des Shunts evaluiert werden. Eine pulmonale Uberperfusion kann eine
chirurgische Verkleinerung des Shunts erfordern.

- Bei univentrikularem Herzen mit morphologisch rechtem Systemventrikel (z.B.
hypoplastischem  Linksherzsyndrom) sind MalBnahmen zur Verminderung des
Sauerstoffverbrauchs wie unter 7.2 beschrieben essentiell, insbesondere Vermeidung von
erhohter Korpertemperatur. Mit steigendem Verhaltnis von pulmonaler zu systemischer
Perfusion (Qp/Qs) bei konstantem Hamoglobinwert verschlechtert sich das systemische

Sauerstoffangebot.>*>’

Systemische Nachlastsenkung und ein ausreichend hohes
Hamoglobin (siehe DGPK-Leitlinie Hypoplastisches Linksherz-Syndrom) sind die
wichtigsten  Interventionen zur  Optimierung von Qp/Qs und systemischem

Sauerstoffangebot.>">°

Die eingeschrankte myokardiale Funktion wird durch
Nachlastsenkung (z. B. Na-Nitroprussid) und Inotropika (Milrinon bzw. Dobutamin und
Adrenalin) unterstitzt. Zu niedrige Nachlast mit Hypotension reduziert sowohl den
pulmonalen Blutfluss als auch die Koronarperfusion und muss ggf. durch Erhéhung des
systemischen Widerstandes behandelt werden. Cave: Dopamin erhdht den systemischen
Sauerstoffverbrauch und die Sauerstoffextraktion® und kann nicht empfohlen werden. Die
therapeutische Beeinflussung des pulmonalen Widerstandes scheint keinen wesentlichen
Einfluss auf das systemische Sauerstoffangebot zu haben; eine Hyperventilation sollte
jedoch unbedingt vermieden werden. Regelmaliige, in der Initialphase stindliche, vendse
und arterielle Blutgasanalysen sind erforderlich, um die medikamentdse Therapie dem sich
andernden Bedarf anzupassen

Bei univentrikularem Herzen mit morphologisch linkem Systemventrikel (z.B. Trikuspidal-
klappenatresie) und insbesondere bei biventrikularer Anatomie (z.B. Pulmonal-

klappenatresie mit Ventrikelseptumdefekt) ist die ventrikulare Pumpfunktion in aller Regel
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gut. Die oben genannten Therapieprinzipien werden auch hier angewandt; eine Erhéhung
der Nachlast durch Vasopressoren wird im Allgemeinen wesentlich besser vertragen als bei

Herzfehlern mit morphologisch rechtem Systemventrikel.

8.3.6.5 Besonderheiten bei Glenn- oder Fontanhamodynamik

Die Volumenentlastung des Ventrikels nach der Operation, Tachykardie, Widerstands-
verlust durch Inflammation und Uberdruckbeatmung behindern die ventrikulare Fillung
und verringern somit das Herzzeitvolumen. Zur Verbesserung der pulmonalen Perfusion
werden die unter 7.3.7.2 beschriebenen MalRnahmen angewandt. Eine moglichst frihe
Extubation verbessert die Hamodynamik und verkirzt den Aufenthalt auf der Intensiv-
station.®’ Ein positiver endexspiratorischer Atemwegsdruck bis 5 mmHg beeintrachtigt die

Hamodynamik nicht; ®

eine gut ventilierte Lunge ohne Dystelektasen und ohne Pleura-
ergusse senkt den pulmonalvaskuldren Widerstand. Inhalatives NO verbessert die
Hamodynamik,®® Adrenalin  verursacht haufig eine Tachykardie, ohne das

Herzminutenvolumen zu steigern.

8.3.7 Systemarterielle hypertensive Krise
Normalisierung des Blutdrucks durch Nachlastsenkung mit Na-Nitroprussid oder Urapidil
(siehe DGPK-Leitlinie Arterielle Hypertonie).

8.3.8 Herzrhythmusstérungen
Siehe DGPK-Leitlinien Bradykarde Herzrhythmusstérungen und Tachykarde

Herzrhythmusstérungen.

8.3.9 Herzinsuffizienz bei Neugeborenen

Bei Neugeborenen mit kritischen angeborenen Herzfehlern oder unklarer akuter
Herzinsuffizienz sollte bis zur definitiven Klarung der Anatomie und der hamodynamischen
Situation bzw. Einleitung einer spezifischen Therapie eine Prostaglandin E1-Infusion (5 —

10 — 50 ng/kg/min) begonnen werden.
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Empfehlung 6: Leitlinie Akute Herzinsuffizienz
DGPK

Spezifische hamodynamisch orientierte Therapie

- Bei dilatativer Kardiomyopathie und Myokarditis sind Milrinon und/oder

Dobutamin die bevorzugt zu verwendenden Inotropika.

- Bei akutem Rechtsherzversagen sind zur Aufrechterhaltung eines ausreich-
enden koronaren Perfusionsdrucks Vasopressoren (z.B. Noradrenalin)

indiziert.

- Insbesondere bei ausgepragter Myokardhypertrophie sollten Vasopressoren
(z.B. Noradrenalin) erst nach Ausnutzung der Vorlastreserve angewendet

werden.

- Um eine ausreichende Ventrikelfiillung zu gewahrleisten, soll die
Herzfrequenz spezifisch medikamentts gesenkt werden (z.B. bei starker
Myokardhypertrophie, restriktiver Kardiomyopathie, Tachykardieinduzierter

Kardiomyopathie).

- Zur postoperativen Balancierung von Qp/Qs bei aortopulmonalem Shunt mit
pulmonaler Uberperfusion und systemischer Hypotension sollte neben
Milrinon oder Dobutamin auch eine reine Nachlastsenkung mit Na-

nitroprussid erwogen werden.

- Dopamin ist zur Kreislaufstabilisierung bei AHI aufgrund des hohen
Sauerstoffverbrauchs, insbesondere bei univentrikularen Herzen, nicht

empfohlen.

- Sofern eine maschinelle Beatmung indiziert ist, verhindert ein PEEP bis
5mmHg pulmonale Dystelektasen nach palliativer Kreislauftrennung und

beeintrachtigt die Hamodynamik nicht.

8.4 Operative Behandlung

Uber die kausale Therapie eines kritischen Herzfehlers hinaus kénnen Griinde fir eine
interventionelle oder operative Therapie sein: Perikarderguss, Herzbeuteltamponade,
Blutung, Restdefekt. Bei therapierefraktarer postoperativer, mechanisch bedingter
diastolischer Funktionsstérung (,trockene Tamponade®) ist eine sekundare Eroffnung des

Thorax erforderlich.

www.dgpk.org 27 1 47



Bei Patienten mit intraoperativem myokardialen Pumpversagen und Dyssynchronie kann
die Implantation eines 2. ventrikularen Elektrodenpaares zur spateren biventrikularen

Stimulation bzw. ein ,Multisite-Pacing“ bei univentrikularem Herzen erwogen werden.®*®

8.5 Interventionelle Behandlung

Mit dem zunehmenden Verstandnis Uber die Bedeutung der ventrikulo-ventrikuldren
Interaktion sowie der akuten Entlastung bei hohen insbesondere linksatrialen
Fullungsdrucken sind Interventionen in den Fokus der Therapie der akuten Herzinsuffizienz
geriickt.® Aktuell sind sie eine mogliche additive Therapie bei Versagen der medikamentésen
Behandlung.

8.5.1 Manipulationen am interatrialen Septum

Interventionen zur Eroffnung/Erweiterung eines Vorhofseptumdefekts sind im Rahmen der
Akuttherapie zur Verbesserung der Mischung der Kreislaufe (z.B. D-TGA, HLHS)
standardisierte Verfahren und werden gelegentlich auch im Rahmen der akuten
Herzinsuffizienz mit ECMO-Einsatz zur ausreichenden Entleerung des linken
Vorhofs/Ventrikels indiziert.®®

Im Rahmen der Rechtsherzinsuffizienz kann die Etablierung eines restriktiven

Vorhofseptumdefekts zur Verminderung von Synkopen und als Bridgingverfahren zu einer
Lungentransplantation erwogen werden.®” Aufgrund der hohen spontanen Verschlussrate
nach Ballondilatation werden aktuell auch péadiatrische Studien mit einem fenestrierten
Implantat mit definierter Offnung (,Atrial flow restrictor™) durchgefiihrt.®®

Bei linksventrikuldrem Versagen bei Erwachsenen sowohl mit HFrEF als auch mit HFpEF

konnte ebenfalls eine akute Besserung der klinischen Symptome nachgewiesen werden.
Kinder und Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern sowie Kardiomyopathien — mit
systolischer und diastolischer Funktionsstérung profitieren ebenfalls von einer restriktiven
interatrialen Kommunikation mit akuter Absenkung des mittleren linksatrialen Drucks sowohl
bei HFpEF als auch bei HFrEF®® mit einer Verbesserung der Herzinsuffizienz (NYHA/Ross-

klassifizierung) und Abfall neurohumoraler Marker.”

8.6 Fetale Herzinsuffizienz

Die Behandlung der fetalen Herzinsuffizienz beinhaltet am héaufigsten die diaplazentare
antiarrhythmische Therapie von tachykarden Herzrhythmusstérungen. Digoxin fuhrt in 50-
60% zur Konversion in einen Sinusrhythmus, alternativ werden Flecainid und Sotalol

verabreicht. (siehe DGPK-Leitlinie Tachykarde Herzrhythmusstérungen).
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Die Laserkoagulation von arteriovendsen plazentaren Gefal3verbindungen .ist die effektivste
Malinahme bei hyperdynamer Herzinsuffizienz durch ein fetofetales Transfusionssyndrom.
Fetale Katheterinterventionen wie die Ballonvalvuloplastie der kritischen Aortenklappen-
stenose und die Er6ffnung des interatrialen Septums bei hypoplastischem Linksherzsyndrom
werden zur Rekompensation der Ventrikelfunktion und des Kreislaufs durchgefiihrt.™

8.7 Mechanische Kreislaufunterstitzung

Bei Kindern mit akuter Herzinsuffizienz, die nicht auf eine maximierte medikamentose
Therapie anspricht, sind unter Beachtung der Kontraindikationen mechanische
Kreislaufersatzverfahren indiziert. Hinweise dafir sind steigender Katecholaminbedarf,
fortgesetzte Notwendigkeit zur Pufferung, steigendes Laktat, erhthte Sauerstoff-
ausschopfung und Zeichen eines beginnenden sekundaren Organversagens (Diurese,
Gerinnung). Eine frihzeitige Kontaktaufnahme mit einem Zentrum mit Erfahrung im Einsatz
von Kreislaufersatzverfahren ist dringend anzuraten, eine Verlegung ggf. frihzeitig zu
planen. Ziel der Ersatzverfahren ist die Uberbriickung bis zur myokardialen Erholung
oder zur Herztransplantation. Kontraindikationen zu mechanischen Ersatzverfahren sind
nicht therapierbare infauste Grunderkrankungen. Ferner erscheint bei gleichzeitig
vorliegender Kontraindikation gegen eine Transplantation — zumindest solange eine
,pDestinations-Therapie“ bei Kindern fehlt, eine LVAD-Implantation nicht sinnvoll. Vor
Implantation von Langzeitunterstiitzungssystemen ist eine umfassende Aufklarung
inklusive einer eventuell notwendigen Herztransplantation essentiell und zwingend
erforderlich und ein entsprechendes Einverstdndnis des Patienten bzw. den

Erziehungsberechtigten einzuholen (siehe DGPK-Leitlinie HTX).

8.7.1 Veno-arterielle extrakorporale Membranoxygenierung (VA-ECMO)

Die VA-ECMO, auch als extracorporeal life support (ECLS) bezeichnet, ersetzt Herz- und
Lungenfunktion. Die VA-ECMO wird am haufigsten intraoperativ bei gescheiterter
Entwbhnung von der Herz-Lungen-Maschine (HLM) oder bei medikamentds nicht
ausreichend zu stabilisierenden Patienten am Ende der Operation bzw. friihpostoperativ auf
der Intensivstation eingesetzt. Bei Reanimationsereignissen unterschiedlicher, mitunter
zunachst nicht zu klarender Ursache stellt die rasche Anlage einer VA-ECMO eine letzte
Therapieoption dar (,ECPR*).”

Die Kandulierung erfolgt in der postoperativen Situation in der Regel transthorakal.

AulRerhalb herzchirurgischer Eingriffe ist eine periphere Kanulierung (Femoralgefalie,

www.dgpk.org 29 1 47



Kopf-HalsgefalRe) mdoglich. Dies kommt z.B. bei therapierefraktarer Tachyarrhythmie
(elektrischer Sturm), septischem Schock, Intoxikation und unter Reanimation in Betracht,
erlaubt aber haufig keine vollstandige Entlastung des Herzens und ist zudem mit einer
h6heren Rate an Gefal3komplikationen verbunden. Unmittelbar nach Implantation einer VA-
ECMO und Kreislaufstabilisierung mussen Ursachen des Herzversagens diagnostiziert und
gof. therapiert werden.

Bei schwerer ventrikularer Dysfunktion bzw. verzégerter Erholung der Myokardfunktion ist
im Rahmen der VA-ECMO ggf. eine Dekompression des linken Vorhofs bzw. linken
Ventrikels durch die Schaffung eines Vorhofseptumdefekts®® oder Platzierung eines Vents,
alternativ einer zusatzliche Apexkantile im linken Ventrikel notwendig.”

Nach VA-ECMO konnen etwa 40% - 50% der Kinder nach Hause entlassen
werden.”*™ Fir einzelne Diagnosen, beispielsweise bei Fontan-Hamodynamik, ist die
Prognose mit einer Rate von 35% schlechter.” Lange Unterstiitzungszeiten tber 28 Tage
sind mit sehr hoher Mortalitat (>80%) und Morbiditat bei den Uberlebenden verbunden.’
Wegen der langen Wartezeiten auf ein Spenderorgan ist bei fehlender Erholung des
Herzens und intakter dbriger Organfunktion die Implantation eines Langzeitunter-
stutzungssystems (VAD, s. 7.6.3) indiziert, sofern keine Kontraindikation gegen eine
Organtransplantation besteht. Insbesondere die Beurteilung einer eventuell vorliegenden
Hirnschadigung ist bei einem Kind an thorakal kanilierter VA-ECMO schwierig.
Konzepte einer ,awake ECMOQO® erlauben eine gute neurologische Beurteilung und Erholung
der iibrigen Organe.”’

Bei isolierter pulmonalarterieller Hypertension mit Rechtsherzversagen kann die VA-

ECMO als Uberbriickungsverfahren bis zur Lungentransplantation eingesetzt werden.

8.7.2 Zentrifugalpumpen zur kurzzeitigen Unterstitzung

Wahrend die intraaortale Ballongegenpulsation (IABP) im Kindesalter keinen Stellenwert
besitzt, werden temporare ECLS-Systeme mit Zentrifugalpumpen bei Kindern eingesetzt,
sind jedoch den Langzeitsystemen hinsichtlich des Uberlebens unterlegen.

Bei perakutem kardiogenem Schock z. B. bei Abstof3ungsreaktion nach HTX oder
Myokarditis konnen ab dem Jugendlichenalter die teilweise perkutan implantierbaren
Systeme (z.B. Impella™) eine rasche Entlastung des linken Herzens herbeiflihren.
Insbesondere die Entlastung des linken Vorhofs und Reduktion der Wandspannung des
linken Ventrikels machen diese Technik der ECMO Uuberlegen oder kdnnen erganzend
zu dieser eingesetzt werden. Daten fir die Anwendung bei Kindern zeigen eine gute

Verwendbarkeit auch bei Einkammerherzen mit Fontanphysiologie als Uberbriickung bis

www.dgpk.org 30/47



zur myokardialen Erholung oder zum Langzeit-VAD.”®®!

Trotz vielversprechender erster Ergebnisse ist derzeit unklar, welche Patientengruppe
im Kindes-/Jugendlichenalter am meisten profitiert. Generell sollten diese temporéaren
Kreislaufunterstiitzungssysteme in Zentren implantiert werden, in denen auch ECMO-
und VAD-Systeme als Modalitat angeboten werden und ein Wechsel jederzeit moglich

ist.

8.7.3 Ventrikuléres Assist Device (VAD)

Mit mechanischen Systemen zum Ersatz der Pumpfunktion des Herzens kdnnen die linke
(LVAD), die rechte (RVAD) oder beide (BVAD) Herzkammern unterstitzt werden. Die
Entlastung des linken Ventrikels erfolgt in der Regel Uber den linksventrikularen Apex, die
des rechten Uber eine im rechten Vorhof liegende Kantle. Parakorporale Systeme stehen
zur Kkurzfristigen Unterstitzung als Zentrifugalpumpen (Zulassung bis 30 Tage), siehe
8.7.2 und zur langfristigen Unterstltzung als pulsatile Systeme (BerlinHeart EXCOR™) ab
einem Korpergewicht von 2,5 kg zur Verfigung. Voll implantierbare Pumpen, die einen
kontinuierlichen Blutfluss erzeugen, sind ab einer Koérperoberflache von 1,2 m? fir die
Linksherzunterstiutzung zugelassen (HVAD™); vereinzelt wird Uber den Einsatz ab einem
Kdrpergewicht von 25-30 kg berichtet. Die Unterstlitzung bei Kindern mit univentrikularer
Physiologie ist moglich.8283

Die Grunde fir ein intrakorporales nicht-pulsatiles System (HVAD™, HeartMate [lI™) sind
die Mdoglichkeit einer Mobilisation des Patienten und ggf. Entlassung in die ambulante
Betreuung sowie eine vermeintlich niedrigere Rate an Blutungs- und thromboembolischen
Komplikationen.?* Optimierte  Gerinnungsprotokollen fihren zu vergleichbaren
Ergebnissen bei der Anwendung der parakorporalen pulsatilen Systeme bei Kindern und
Jugendlichen.®>%®

Indikation: Die Implantation eines VAD ist indiziert im therapieresistenten Herzversagen
bei intakter Lungenfunktion als Uberbriickungstherapie zur Erholung des Herzens oder zur
Transplantation und ist bei dieser Indikation der ECMO (iberlegen.?” Zur Feststellung der
Indikation sollte das Ausmal} der Beeintrdchtigung klassifiziert werden, z.B. nach dem

Intermacs®-Profil &8

Allgemein als Indikation akzeptiert sind kardiogener Schock
(Intermacs Profil 1) sowie zunehmende Verschlechterung trotz inotroper Therapie mit
sekundarer Organbeeintrachtigung (Intermacs Profil 2). Die sekundare Organbeteiligung
wird definiert als Verschlechterung der glomerularen Filtrationsrate <50%, des
Ernahrungsstatus Uber mehr als 1 Woche trotz optimaler Therapie, Notwendigkeit zur

Beatmung, Bettlagerigkeit Uber mehr als 1 Woche. Da die Beeintrdchtigung der
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Organfunktion von Leber und Niere die Mortalitait am VAD erhoht.®® ist bei ausbleibender
rascher Rekompensation eine friihzeitige mechanische Unterstlitzung zu erwagen.

Préoperative Diagnostik: Vor Implantation sind echokardiographisch zu diagnostizieren:

(1) Funktion und Anatomie des linken und rechten Ventrikels, (2) Aorten- bzw.
Pulmonalklappeninsuffizienz, (3) intrakardiale Thromben, (4) intrakardiale Shunts inklusive
PFO, (5) soweit moglich Pulmonalisdruck und Abschatzung des pulmonalarteriellen
Widerstandes.

Auswahl des Systems: Bei fuhrendem linksventrikularem Versagen wird zunachst ein

LVAD implantiert. Eine biventrikulare Unterstltzung ist mit erhdhter Mortalitat im Vergleich
zur alleinigen linksventrikuldren Unterstiitzung assoziiert.®°? Ob die Ursache hierfir die
Form der biventrikularen Unterstitzung an sich ist (anspruchsvollere Implantation und
Steuerung) oder ob BVAD-Patienten von vorneherein die krankeren sind, ist nicht geklart.

Ergebnisse: Die publizierten Uberlebensraten liegen bei Kardiomyopathien bei bis zu 91%
und konnen je nach Patientenselektion und Wartezeit abweichen.?®%* Bej operierten
angeborenen Herzfehlern liegen sie niedriger, bei univentrikuldren Herzen bei 40%.%° Die
Mortalitat von 20% - 55,5% mit BVAD bei Kindern unter einem Jahr (Berlin Heart Excor™)
ist deutlich hoher als in der Gesamtpopulation (6,3%-38,9%).%® 20,7% der Patienten kdnnen
vom Unterstiitzungssystem entwdhnt werden.®® Andererseits hat sich die Uberlebensrate
von éalteren Sauglingen (>5kgKG) mit alleinigem LVAD zuletzt denen alterer Kinder
angeglichen. Demzufolge gibt es keinen Grund, diese Therapieoption Sauglingen per se

vorzuenthalten.®’

Tabelle 11: Extrakorporale Verfahren/ Assist Devices

Verfahren

Spezifizierung

ECMO
Flow kontinuierlich

veno-arteriell, veno-venoés; Kurzzeitverfahren, jedes
Alter, GroRRe, Anatomie, Herzfehler

ECLS, temporéar
Flow kontinuierlich

Jedes Alter, jede Grofe, z,B. Centrimag/ Pedimag™,
Kurzzeit-System, aber auch langere Bridgingzeiten bis
zur myokardialen Erholung oder zu permanenten
Langzeit-Systemen

LVAD/RVAD/BIVAD
Flow pulsatil

ab Sauglings-/ Kleinkindalter (ab 2,5 kg), Berlin
HeartExcor™, Ventrikel extrakorporal, Patient stationar

LVAD
Flow kontinuierlich

ab Schulalter (>1,2m? KOF), z.B. HVAD/HeartWare ™
Pumpe intrakorporal, transkutane “Driveline “, mobile
Antriebseinheit, Patient entlassbar, ambulant

BVAD
Flow kontinuierlich

,Total artificial heart® - nur bei Erwachsenen
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Hauptkomplikation sind thromboembolische Ereignisse.®®*%° Die kurz- und mittelfristige
Entlastung des linken Ventrikels bleibt nicht konstant; demzufolge kann sich die Funktion des
rechten Ventrikels im Verlauf noch entscheidend verschlechtern und eine Eskalation der

Inotropikamedikation notwendig machen.**

Patienten, die nach VAD-Unterstitzung
herztransplantiert werden, haben ein vergleichbares Uberleben und kein erhohtes Risiko fir

AbstoRungen wie solche ohne VAD-unterstiitzung.'*

9 Nachsorge

Regelmalige Nachuntersuchungen entsprechend der Grunderkrankung sind vorzunehmen,
gof. ist eine chronische Herzinsuffizienztherapie (vgl. DGPK-Leitlinie Chronische
Herzinsuffizienz im Kindesalter) anzuschlieRen. Neurologische Nachuntersuchungen sind

ratsam, um gegebenenfalls entwicklungsférdernde Malinahmen friihzeitig einzuleiten.

10. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie

Die initiale Diagnostik und Therapie ist unverziglich vor Ort durchzufuhren; eine frihzeitige
Verlegung auf eine padiatrische (ggf. padiatrisch-kardiologische) Intensivstation, die alle
diagnostischen und therapeutischen Mdglichkeiten bietet, ist friihzeitig zu erwagen.

Die Durchfuhrung der weiterfihrenden Diagnostik und Therapie erfolgt im spezialisierten
Zentrum durch eine Arztin/einen Arzt fir Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunkt-
bezeichnung Kinderkardiologie und/oder Zusatzbezeichnung Intensivmedizin bzw. bei
Erwachsenen ein(e) EMAH-zertifizierte Arztin/Arzt. Kann der Patient/die Patientin nicht auf
eine padiatrische (ggf. padiatrisch-kardiologische) Intensivstation verlegt werden, sollte das
diagnostische und therapeutische Vorgehen in enger Absprache mit dem kooperierenden
spezialisierten Zentrum erfolgen. Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch einen
DEGUM I/l qualifizierten  Pranatalmediziner/in  in  Kooperation mit einem/r
Kinderkardiologen/in durchgeftihrt werden.

Therapeutische MaRnahmen obliegen der Verantwortung einer Arztin/eines Arztes fiir
Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei
Erwachsenen einer(es) EMAH-zertifizierten Arztin/Arztes, im Falle einer mechanischen
Kreislaufunterstiitzung eines Herzchirurgen mit Erfahrung in der Implantation von

Kreislaufunterstitzenden Systemen bei Kindern.
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Tabelle 12: Medikamente und Dosierungen zur Therapie der akuten Herzinsuffizienz

Medikament

Dosis

Halbwertszeit

Zulassung bei
Kindern

Kommentar

Inotropika

Adrenalin/Epinephrin

0,01-0,1 (-1)
ug/kg/min

3 —10 Minuten

Ja

Positiv inotrop und chronotrop. Stimulation aller adrenergen
Rezeptoren (Myokard hauptsachlich Bi1- Rezeptoren); in Dosen >
0,1 pg/kg/min Gberwiegt die vasokonstriktorische a;-Stimulation.
Potentestes Katecholamin, in Reanimations- und Schocksituation
Mittel der Wahl.

Dobutamin

5-10 (- 20)
ug/kg/min

2 — 3 Minuten

Ja

Therapeutische Breite im Kindesalter ist deutlich geringer als bei
Erwachsenen. Positiv inotrop durch vorrangige B1-Stimulation,
weniger stark positiv chronotrop als Adrenalin. Der Vasotonus
bleibt weitestgehend unverandert oder sinkt sogar durch sich
aufhebende a1- und B2-Stimulation. Somit bevorzugtes
Katecholamin bei pulmonalarterieller Hypertonie.

Dopamin

1-10 (-15) pg/kg/min

5—-10 Minuten

Ja

Dosisabhangige Inotropie und Vasokonstriktion. In mittlerer Dosis
steht die positive Ino- und Chronotropie (kardiale ;-Stimulation),
in hohen Dosen die Vasokonstriktion (vaskuldre a;-Stimulation) im
Vordergrund, kein Vorteil gegenliber anderen Katecholaminen;
keine Indikation zur Prophylaxe oder Therapie eines
Nierenversagens. Aufgrund des erhohten myokardialen O2-
Verbrauchs heute nicht mehr zu empfehlen.

Inodilatatoren

Phosphodiesterase-IlI-Hemmer wirken positiv inotrop und senken
den systemischen und pulmonalen Gefallwiderstand

Milrinon

Bolus 50-75 pg/kg
Uber 15 min; dann
0,375 - 1 pg/kg/min

2 (Kinder) bis 10 (Frih-
geborene) Stunden,
von Nierenfunktion
abhangig.

Ja

Risiko eines postoperativen Low-Cardiac-Output- Syndroms kann
gesenkt werden.”® Thrombozytopenie tritt bei Kindern haufiger
auf als bei Erwachsenen. Vorsicht bei Friih-geborenen mit Risiken
flr intrakranielle Blutungen. Der Verschluss des Ductus arteriosus
verlangsamt sich unter Milrinon.

Enoximon

Bolus 0,2 - 0,5 mg/kg
Uber 10 min, dann 2 -
10 pg/kg/min

Pharmakodynamisch
ahnlich wie Milrinon

Ja

Risiko von Thrombozytopenien. Eine Kurzzeittherapie
von max. 24 Stunden wird empfohlen.
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ug/kg/min Gber 24 h

langer HWZ (< 80 Std).

Begrenzte Daten bei
Kindern legen nah,
dass die
pharmakokinetischen
Eigenschaften dhnlich
wie bei Erwachsenen
sind.)

Medikament Dosis Halbwertszeit Zulassung bei | Kommentar
Kindern
Levosimendan (0,05)-0,1 (-0,2) Aktive Metabolite mit Nein Hamodynamische Effekte halten bis zu einer Woche an, danach

ggf. Wiederholung. Erhoht Sensitivitat der Myozyten fiir Calcium
ohne Erhohung der intrazellularen Calciumkonzentration
(Calcium-sensitizer); hemmt selektiv die Phosphodiesterase-IlI.
Durch duale Wirkung dandert sich die Kontraktionskinetik des
Herzens kaum (Calciumsensitizer verlangern, PDE-Hemmer
verkiirzen die Relaxationszeit). Das Arrhythmierisiko erscheint
geringer als bei reinen PDE-IlI-Inhibitoren; kann bei Versagen der
Standardmedikation erginzend eingesetzt werden.'®.

Bolus alle 4 -6 Std
oder 5-10 ng/kg/min

Vasopressoren
Medikament Dosis Halbwertszeit Zulassung bei | Kommentar
Kindern
Noradrenalin/Norepinephrin|{0,01-0,1 -1 2 min Ja Stimulation von as-Rezeptoren (Vasokonstriktion) und Ba-
ug/kg/min Rezeptoren, nur geringe B,-Stimulation. Erhoht myokardiale
Wandspannung und Sauerstoffverbrauch. Kann trotz direkter ;-
Stimulation Uber Barorezeptorreflex negativ chronotrop wirken.
Vasopressin 0,0003 - 0,002 1 min Nein Direkte Wirkung auf GefalRe, keine chronotrope Wirkung;
Einheiten/kg/min Reservemedikament bei therapieresistentem Widerstandsverlust.
Terlipressin 10 - 20 pg/kg als 50 — 80 Minuten Nein Alternative zu Vasopressin.'® Hohere

Selektivitat fur Vi-Rezeptoren als Vasopressin
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Vorwiegend systemische Vasodilatatoren

Medikament Dosis Halbwertszeit Zulassung bei | Kommentar
Kindern
Nitroprussidnatrium 0,5 — 10 pg/kg/min 3-4 min Ja (Kurzzeit) | Nur in Kombination mit Natriumthiosulfat einzusetzen (Gefahr
der Cyanidintoxikation). Ausgepragte Nachlastsenkung,
Anwendung nur unter invasiver Blutdruckmessung. Kombination
mit Sildenafil verstarkt die Vasodilatation massiv.
Urapidil 1 -4 mg/kg als Bolus; | 3 Std. Nein Blockierung postsynaptischer a;-Rezeptoren und
0,5-2 mg/kg/h Aktivierung zentraler 5-HT1a-Rezeptoren, durch letztere
kaum Reflextachykardie.
Phentolamin Bolus 250 pg/kg; (0,1 -) Nein Kompetitive Hemmung post-(a1) und prasynaptischer- (o)
2 (-10) pg/kg min Rezeptoren, durch letztere ausgepragte Reflextachykardie.
Clonidin 0,5 -3 pg/kg/h bei Nierengesunden Bei Kindern | Agonist an prasynaptischen a,-Rezeptoren, daher zentrale
zwischen 6-24 <12 Jahre | Sympatholyse und Blutdrucksenkung. Cave: initiale Blutdruck-
Stunden, bei Insuffi- off-label erhohung lber Stimulation vasokonstriktorischer a,-Rezeptoren
zienz bis 40 Stunden
Nitroglycerin 0,5 -3 —20 pg/kg/min| 2 min Ja In niedriger Dosis (bis 3 pg/kg/min) vorwiegend

Senkung der Vorlast (vendses Pooling), in héheren Dosen
auch der Nachlast.

www.dgpk.org

36 /47




Vorwiegend pulmonalarterielle Vasodilatatoren
Medikament Dosis Halbwertszeit Zulassung bei | Kommentar
Kindern
iNO Inhalativ 2 - 20 ppm Ja, Selektive Vasodilatation im pulmonalen Stromgebiet.
als Beimischung zum (vor 34 SSW | Bei Neugeborenen und Sauglingen muss der Methdamoglobin-
Atemgas off label) | wert innerhalb einer Stunde nach Beginn der NO-Therapie mit
Hilfe eines Analysengerates gemessen werden, das zwischen
fotalem Hamoglobin und Methdamoglobin unterscheiden kann.
Sildenafil Oral: 8-20kg:3x10 | 4 Stunden Nur oral Phosphodiesterase-V-Hemmung
mg; >20 kg: 3 x 20 mg | (bei 10-70 kg)
Intravenos:
0,02 - 0,04 mg/kg/h
Epoprostenol 5-20 ng/kg/min iv 6 min (starke Nein Hemmung der Thrombozytenfunktion
interindividuelle
Unterschiede)
lloprost 1-2-5ng/kg/miniv | 30 min Nein Hemmung der Thrombozytenfunktion.
0,25 pg/kg, max. 5 pg Nur mit Inhalationssystemen sinnvoll, die eine TropfchengroRe
pro Inhalation, bis zu von < 7 um generieren
9 Einzelinhalationen
pro Tag
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B-Blocker

Negativ inotrop und negativ chronotrop, daher nicht bei
systolischer Funktionsstorung; Spezialindikation: Herzinsuffizienz
durch Ausflusstraktobstruktion mit konsekutiver Tachykardie

(kurzfristig bis 1
mg/kg/h)
Tagesdosis 3-12 (-
20) mg/kg/d

Medikament Dosis Halbwertszeit Zulassung bei | Kommentar
Kindern
Metoprolol 0,5-2 -5 pg/kg/min | 3 -5 Std.; kann Nein Bi-selektiv
genetisch bedingt
deutlich langer sein
Esmolol Start: 500 ug/kg/min, | Etwas kiirzer (<7 Nein B1-selektiv, nur zur Akuttherapie von Arrhythmien maximal
Erhalt: 50 - 200 Minuten) als bei 24 Stunden. Parallel Start eines Alternativmedikamentes.
pg/kg/min Erwachsenen
Diuretika
Furosemid 0,1-0,5 mg/kg/h iv etwa 1 Stunde Ja Stark, kurz und schnell wirkendes Schleifendiuretikum.

In Ausnahmefillen sind kurzfristige Dosierungen bis 3 mg/kg/h
auBerhalb der Zulassung beschrieben.
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