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1. Geltungsbereich: von der Fetalzeit bis zum Erwachsenenalter

Abkilrzungs-Verzeichnis:

Abkurzung Definition

ASD Atrialer Septumdefekt

AVSD Atrioventrikularer Septumdefekt

CT Computertomographie

EDV Enddiastolisches Volumen

EKG Elektrokardiogramm

ESV Endsystolisches Volumen

ECMO Extracorporale Membranoxygenierung

EF Ejektionsfraktion

EMAH Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
HK Herzkatheter

LL Leitlinie

LSVC Left superior vena cava (Linkspersistierende obere Hohlvene)
MRT Magnetresonanztomographie

RV Rechter Ventrikel

RIVA Ramus interventricularis anterior
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RVOT Rechtsventrikularer Ausflusstrakt

RVOTO Rechtsventrikulare Ausflusstraktobstruktion
TAC Truncus arteriosus communis

VSD Ventrikelseptumdefekt

2. Definition — Klassifikation - Basisinformationen

Anatomie: Der Truncus arteriosus communis (TAC) ist eine seltene konotrunkale
Fehlbildung (0,5 - 0,8% aller angeborenen Herzfehler) [41], bei der das
aortopulmonale Septum in der Embryonalzeit nicht einwéchst. Daraus resultieren ein
singulares arterielles Gefal3 (Truncus) mit einer Semilunarklappe (Truncusklappe)
welches den Korper-, Lungen- und Koronarkreislauf versorgt, sowie ein
Ventrikelseptumdefekt (Konus-Septum-Defekt), tber dem der Truncus ,reitet‘. Sehr
selten kann der Ventrikelseptumdefekt fehlen. Die Truncusklappe weist eine
unterschiedliche Zahl meist dysmorpher Taschen auf und ist haufig insuffizient [16, 41,
59]. Die Mehrzahl der Falle zeigt eine trikuspide Klappe ohne bzw. mit nur geringer
Dyplasie, eine weitere Hauptgruppe zeigt eine quadrikuspide Klappe mit schwerer
Dysplasie [40, 56].

Beim TAC existieren aufgrund der Variabilitdt der grol3en GefalRe verschiedene
Einteilungen; gebrauchlich ist heute die Einteilung nach van Praagh [58]. Hierbei
werden die unterschiedlichen TAC-Typen in die Hauptklassen A und B eingeteilt.
In der Klasse A ist ein VSD vorhanden, in der sehr seltenen Klasse B ist das
Ventrikelseptum intakt. Da ein intaktes Ventrikelseptum bei einem Truncus arteriosus
bislang aber nur in wenigen Einzelfallen beschrieben wurde [3], hat die Hauptklasse B
in der Praxis keine Relevanz, weshalb im Folgenden nicht darauf eingegangen wird.
Der TAC ist haufig (70 %) mit einer Mikrodeletion 22q11 assoziiert [31, 50, 58, 66].
Eine geschlechtsspezifische Haufung existiert nicht [49].
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Abbildung 1: Einteilung der Truncustypen nach van Praagh
(Abbildungen aus Haas/Kleideiter, Kinderkardiologie, Thieme Verlag, Stuttgart 2011)

Tabelle 1: Einteilung der Truncustypen nach van Praagh

Al: Aorta und der Stamm der Pulmonalarterie entspringen aus einem
gemeinsamen GefaRstamm.

A2: Beide Pulmonalarterien entspringen gemeinsam oder getrennt aus der
Hinterwand des Truncus.

A3: Es entspringt nur eine Pulmonalarterie aus dem Truncus. Die andere
Pulmonalarterie wird Uber einen Ductus arteriosus oder tber Kollateralen aus
der Aorta versorgt (sog. ,Hemitruncus®)

A4: Es liegen zusatzliche Aortenbogenfehlbildungen (Aortenisthmusstenose,
Aortenbogenatresie, unterbrochener Aortenbogen) vor. Die Perfusion der
unteren Korperhélfte erfolgt tiber einen offenen Ductus arteriosus.

Die haufigste Form des TAC hat einen kurzen Pulmonalarterienstamm, der eine

Unterscheidung zwischen Typ Al und A2 schwierig macht (diese wird gelegentlich als

Typ ,A 1 2" bezeichnet). Typischerweise haben Al und A2 keinen Ductus arteriosus.

Bei den Patienten bestehen héufige zusatzliche Herz-/Gefalifehlbildungen [28, 37, 41,
65, 66]:
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Kernaussage 1 Leitlinie Truncus arteriosus communis ‘v'

Anatomie DGPK

- Beim Truncus arteriosus entspringt nur ein grof3es arterielles Gefaf3
(Truncus) mit einer Semilunuarklappe (Truncusklappe) aus dem
Herzen.

- Dieses Gefal3 versorgt den Korper-, Lungen- und Koronarkreislauf.

- Die Truncusklappe weist eine unterschiedliche Zahl haufig
dysmorpher Taschen (2-4) auf und ist haufig insuffizient

- Die Einteilung der Truncustypen erfolgt anhand der Anatomie der
Pulmonalgefalle

Truncustypische kardiovaskulare Fehlbildungen:

VSD: Ein sog. Malalignement-VSD, uber den die Truncusklappe &hnlich wie die
Aorta bei einer Fallot'schen Tetralogie ,reitet, ist praktisch immer vorhanden.
Das Ventrikelseptum kann fast vollstandig fehlen.

Truncusklappenanomalien: Haufig besteht eine Truncusklappeninsuffienz, seltener
eine Truncusklappenstenose. Die Truncusklappe kann tber eine unterschiedliche
Anzahl an Klappentaschen verfuigen (In der Literatur sind zwischen zwei und sechs
Truncusklappensegel beschrieben, in den meisten Fallen liegen jedoch drei oder
vier Klappentaschen vor)

Aortenisthmusstenose, Aortenbogenhypoplasie bzw. unterbrochener Aortenbogen
(Typ A4 nach van Praagh): In diesen Fallen ist die Systemperfusion von einem
offenen Ductus arteriosus abhangig.

Rechtsseitiger Aortenbogen (25-60%)

Abgangsstenosen der Pulmonalarterien

Koronaranomalien (15-30%): Die linke Koronararterie kann auf3ergewdhnlich hoch
entspringen. Aul3erdem kann der Ramus interventrikularis anterior (RIVA) aus der
rechten Koronararterie abgehen und den rechten Ventrikel nach links kreuzen

(Problem bei der Korrekturoperation).

Haufige assoziierte kardiovaskulare Fehlbildungen:

Vorhofseptumdefekte (70%)
Links persistierende obere Hohlvene

Lungenvenenfehimindungen
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— Formen des univentrikularen Herzens
— Atrioventrikulare Septumdefekte

— Cor triatriatum [37]

Kernaussage 2 Leitlinie Truncus arteriosus communis v

Kardiovaskulare Fehlbildungen D\G;{
Truncus-typische Fehlbildungen Assoziierte Fehlbildungen

- Malalignement-VSD - Formen des univentrikularen Herzens

- Truncusklappeninsuffizienz -LsvC

- Truncusklappenstenose - Lungenvenenfehimiindung

- variable Zahl der Klappentaschen -ASD Il

(2-6, meist 3-4) - AVSD

- Rechtsaortenbogen

- Abgangsstenosen der Pulmonalarterien

- Isthmusstenose, Bogenanomalien (beim Typ A4)

- Koronaranomalien - Genetische Variationen (22q11)

3. Epidemiologie
Der TAC z&hlt zu den selteneren Herzfehlern, die Inzidenz liegt unter 1% aller AHF
[41-43]. Es findet sich eine erhdhte Inzidenz konotrunkaler Fehlbildungen bei
Konsanguinitat der Eltern [63]. Die Inzidenz scheint in einigen Landern aufgrund
pranataler  Diagnostik mit  konsekutiver intrauteriner  Terminierung  der
Schwangerschaft abzunehmen [17, 65]. Wie alle konotrunkalen Fehlbildungen ist der
TAC vermehrt mit einer Mikrodeletion 22911 vergesellschaftet [55]. Ein maternaler
Nikotinkonsum im ersten Trimester ist mit einem doppelt so hohen Risiko fur einen
TAC korreliert. Die Anreicherung der Nahrung mit Folsdure reduziert die Inzidenz
konotrunkaler Fehlbildungen sowie des TAC [29].
Patienten mit TAC weisen eine sehr hohe Pravalenz an genetischen und somatischen
Begleiterkrankungen sowie syndromalen Erkrankungen auf (ca. 37%). [55].
* gastrointestinale Fehlbildungen

- Analatresien ca. 1-2% - 0sophagotracheale Fistel ca. 1-2%
* Chromosomenanomalien

- Mikrodeletion 22q11 ca. 25%
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- Trisomie 21 ca. 1-5% - Turner Syndrom ca. 1-2%
- CHARGE ca. 1% - VACTERL-Assoziation ca. 1%

- andere ca. 7%

4. Pathophysiologie, Himodynamik

Pathophysiologie: Aufgrund des grol3en VSD herrscht in beiden Ventrikeln
Druckausgleich. Mit dem Abfall des Lungenwiderstandes nach der Geburt nimmt die
Lungendurchblutung stark zu. Bei einer vermehrten Lungendurchblutung unterliegen
beide Ventrikel einer erheblichen Volumenbelastung, die unter Umstanden durch eine
Truncusklappeninsuffizienz noch verstarkt wird. Es kommt oft schon in der
Neugeborenenzeit zur schweren Herzinsuffizienz. Bei der seltenen Form mit einem
erniedrigten Lungendurchfluss (z.B. bei einer Stenose am Abgang der Lungenarterien)
ist die Zyanose betrachtlich. Beim Typ A3 besteht eine Ductus-abhangige
Durchblutung einer Lunge, beim Typ A4 der unteren Korperhalfte [58].

5. Korperliche Befunde und Leitsymptome

Das fuhrende Symptom bei vermehrter Lungendurchblutung ist die progrediente
Herzinsuffizienz, die in der Regel schon in der Neonatalperiode auftritt. Die immer
vorhandene arterielle Untersattigung kann Klinisch inapparent sein. Ein postnataler
Ductusverschluss kann beim Typ A3 klinisch symptomlos verlaufen; beim Typ A4 fuhrt
er zum Kreislaufschock. Bei einer verminderter Lungendurchblutung (z.B. bei
Abgangsstenosen der Pulmonalarterie) steht die Zyanose im Vordergrund. Die Lungen
sind aber vor einer Uberflutung zumindest partiell geschiitzt.

Die peripheren Pulse sind kraftig (Pulsus celer et altus), die Blutdruckamplitude ist

weit. Das Herzgerausch ist nicht spezifisch.

6. Diagnostik

6.1 Zielsetzung

Vollstandige Klarung des Herzfehlers, Bewertung etwaiger bereits vorliegender
Organschéden und Folgeerkrankungen. Diagnostik zusatzlicher Fehlbildungen,

Planung der Therapie und Einschéatzung der Prognose.

6.2. Apparative Diagnostik
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Pulsoxymetrie, Blutdruckmessung, Blutgasanalyse und Basislabor, Echokardio-

graphie, EKG, Rontgen-Thorax, und gegebenenfalls. HK-Untersuchung, CT und MRT.

6.3. Bewertung der einzelnen diagnostischen Verfahren
Die Blutdruckmessung (an allen 4 Extremitaten) zeigt meist eine hohe Amplitude
und kann bei zusatzlich unterbrochenem Aortenbogen Hinweise auf das Vorliegen

bzw. das Ausmal einer Ductus-Stenose geben.

Die Pulsoxymetrie bewertet das Ausmald der O,-Untersattigung und kann indirekte
Information Uber die Perfusionsverhaltnisse geben. In der Mehrzahl der Féalle findet
sich als Folge der pulmonalen Hyperzirkulation eine arterielle Sattigung tber 90%.

Niedrigere Sattigungswerte konnen bei stabilem Kreislaufzustand fur eine Stenose der
Pulmonalarterien oder eine respiratorische Insuffizienz sprechen und eine weiter-

gehende Diagnostik erfordern.

EKG: ist Bestandteil der Basisdiagnostik, meist uncharakteristisch, zur Diagnose-
findung bei Neugeborenen wenig hilfreich, und dient der Dokumentation eines

praoperativen Ausgangsbefundes.

Rontgen-Thorax: st fur die Diagnosestellung nicht spezifisch, gehoért aber zur pra-
operativen Routine. Meist bestehen aufgrund der pulmonalen Hyperzirkulation eine
vermehrte Lungengefalizeichnung und eine Kardiomegalie, seltener eine allgemeine

Minder- oder seitendifferente Lungenperfusion.

Echokardiographie: Die Farbdoppler-Echokardiografie ist die apparative Methode
der Wabhl, da sie bei guter Darstellbarkeit eine zuverlassige Diagnosestellung erlaubt.
Wegweisender Befund ist ein grol3es arterielles Gefal3, welches Uber einem VSD

reitet. Tabelle 3 zeigt die abzuklarenden Details.

Tabelle 2: Echokardiografische Diagnostik beim TAC

Truncusklappe - Zahl und Morphologie der Klappentaschen
- Stenose, Insuffizienz

Ventrikelseptumdefekt - GroRRe, weitere Defekte

Ventrikel - Grole, Funktion, Druck-/Volumenbelastung

Aortenbogen - Links-/Rechts-Aortenbogen
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- abgehende Gefalie

- Diameter ->Unterbrechung
Pulmonalarterien - Stamm ja/nein

- Abgangsstenosen
Systemvenen -LSVC
Pulmonalvenen - Fehlmindung
Koronarien - Abgang und Verlauf
Seltene Fehlbildungen - AVSD, Trikuspidalatresie

Herzkatheteruntersuchung: ist fur die Diagnosestellung bei klaren echokardio-
graphischen Befunden im Neugeborenenalter entbehrlich, kann jedoch bei unklarer
Anatomie notwendig sein. Bei spater Prasentation (> 6 Monate) sollte die HK-
Untersuchung zur Abschatzung des pulmonalvaskularen Widerstandes und
Austestung der Gefaldreagibilitat durchgefiihrt werden. Postoperativ kommt die HK-

Untersuchung im Wesentlichen zur interventionellen Therapie zum Einsatz.

CT/MRT: Wenn die Anatomie echokardiographisch nicht zu klaren ist, kann zur
optimalen Vorbereitung der Operation eine praoperative low-dose-CT-Diagnostik,

alternativ eine MRT Untersuchung, hilfreich sein.

Labordiagnostik: Aufgrund der hohen Préavalenz der Chromosomenfehlbildung
Mikrodeletion 22g11 soll eine entsprechende genetische Diagnostik und bei positivem

Befund eine entsprechende Beratung erfolgen.

6.4. Fetale Echokardiographie
Ein TAC kann heute mit ca. 70% Treffsicherheit pranatal diagnostiziert werden [21, 43,

65], wobei die Genauigkeit der Diagnose mit steigendem Gestationsalter zunimmt.

6.5. Differentialdiagnosen

Echokardiografisch lassen sich andere Herzfehler ausschliel3en. Abzugrenzen sind:
- Pulmonalatresie mit VSD
- Fallot'sche Tetralogie

- aortopulmonales Fenster.
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7. Therapie

7.1. Kausale Therapie und Therapieindikation

Da ein TAC aus einer Kombination behandelbarer Fehlbildungen der herznahen
Gefalle, einem VSD sowie von Klappenfehlbildungen besteht, ist eine korrigierende
Behandlung mdglich. Die Indikation zur operativen Korrektur ist praktisch immer
gegeben. Bei einer fixierten pulmonalen Widerstandserhohung ist die Korrektur-

Operation kontraindiziert [32, 34].

7.2. Symptomatische Behandlung

Eine symptomatische Behandlung beseitigt nicht den zugrundeliegenden Herzfehler
sondern dient der initialen Stabilisierung des Neugeborenen. Die frihzeitig
einsetzende Herzinsuffizienz macht in den meisten Fallen die antikongestive
Behandlung (3-Rezeptorenblocker, Diuretika) bis zur Operation erforderlich. Liegt
gleichzeitig ein  unterbrochener Aortenbogen vor, muss Prostaglandin E zum
Offenhalten des Ductus arteriosus eingesetzt werden. Trotz Zyanose ist bei einem
Truncus arteriosus communis eine Sauerstoffapplikation in der Regel kontraindiziert,
da sie den Lungenwiderstand senkt und damit die Lungendurchblutung und die
Herzinsuffizienz verstarkt.

Bei spater Prasentation und pulmonaler Widerstandserhéhung sind entsprechende

TherapiemalRnahmen sinnvoll (siehe Leitlinie Pulmonale Hypertonie).

7.3. Medikamentdse Therapiemalihahmen

Prostaglandin: Bei TAC Typ Al und A2 liegt keine Ductus-abhangige Lungen-
perfusion vor. Bei Typ A3 wird die Ductus-abhangige Perfusion einer Lunge, bei Typ
A4 der unteren Korperhalfte mittels Prostaglandingabe gesichert. Unmittelbar nach
Diagnosestellung eines TAC mit unterbrochenem Aortenbogen bzw. sofort postnatal
ist eine Prostaglandinbehandlung zur Sicherstellung bzw. Wiederherstellung der
System-Perfusion indiziert (Ductus-abhangige Korperperfusion). Die Startdosis betragt
beim echokardiografisch gesichert offenen Ductus arteriosus 10 (-20) ng/kg/min, im
Verlauf ist bei fehlender Wirkung eine Steigerung mdoglich. Hohere Dosierungen
konnen den LungengefalBwiderstand weiter senken und die pulmonale

Hyperperfusion/Uberflutung mit konsekutiver Verminderung der Korperperfusion
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beglnstigen. Zudem steigt das Risiko von Apnoen evtl. mit der nachteiligen

Konsequenz einer Beatmungspflichtigkeit.

7.4. Chirurgische Therapiemalinahmen
Ziel ist die neonatale anatomische Korrektur, die den Mischkreislauf aufhebt und eine
normale biventrikulare Physiologie herstellt [5, 7, 23, 30, 33, 46].

Palliative Mal3nahmen wie eine Bandelung der Pulmonalarterie zur Drosselung der
Lungendurchblutung oder die Anlage eines aortopulmonalen Shunts bei einer
verminderten Lungendurchblutung werden heute nur noch in Einzelféllen durchgefihrt,
wenn andere Grunde (z.B. extrem niedriges Gewicht, schwere Infektion,
Begleitfehlbildungen) eine korrigierende Operation (noch) nicht zulassen [19] oder das
perioperative Risiko fur eine Priméarkorrektur zu hoch ist — sogenannte staged repair.

Die Korrekturoperation umfasst den Verschluss des VSD sowie die Herstellung der
Kontinuitdt zwischen rechtem Ventrikel und Pulmonalarterien (siehe Abb.2)
vorzugsweise mit einem klappentragenden Conduit (z.B. Homograft, Xenograft, etc.)
da die rechtsventrikulare Belastung bei unmittelbar ~ postoperativer
Widerstandserhéhung vermindert wird. Bei gut entwickeltem Pulmonalishauptstamm
kann eine Korrektur ohne Conduit, aber mit direkter Anastomose der Pulmonalarterie
mit dem rechtsventrikularen Ausflusstrakt erwogen werden (sog. REV — réparation a
I"etage ventriculaire) [39]. Besteht ein unterbrochener Aortenbogen, so muss die
Kontinuitdt desselben hergestellt werden. Liegt eine relevante Insuffizienz der
Truncusklappe vor, wird die Klappe rekonstruiert oder muss (heute selten) ersetzt
(mechanische Prothese, Homograft) werden. Der Eingriff erfolgt Uber eine mediane
Sternotomie und erfordert den Einsatz der extrakorporalen Zirkulation [8, 9, 18, 38].

Zusatzliche Fehlbildungen: Liegen zusatzliche Fehlbildungen wie z.B. System- oder
Lungenvenenfehimiindungen vor, so muissen diese bei der ersten Operation mit

korrigiert werden.
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Abbildung 2: Schematische Darstellung der Korrektur-Operation eines Truncus Typ
Al. Der Pulmonalarterienstamm wird abgesetzt, an der Seite der Aorta verschlossen,
danach der VSD mit Patch versorgt und die Kontinuitdt zwischen dem rechten

Ventrikel und den Pulmonalarterien mit Hilfe eines Conduits hergestellt.
(Abbildungen aus Haas/Kleideiter, Kinderkardiologie, Thieme Verlag, Stuttgart 2011)

Kernaussage 3 Leitlinie Truncus arteriosus communis

Chirurgische Therapie DGPK

e Die chirurgische Therapie erfolgt in der Regel neonatal

e Sie beinhaltet den VSD-Verschluss, die Etablierung einer
Verbindung zwischen dem rechten Ventrikel bzw.
rechtsventrikularen Ausflusstrakt und der Pulmonalarterie

e (Ggf. zusatzliche Korrektur des Aortenbogens (je nach TAC-Typ)

e Palliativ-Operationen wie PA-Banding sind nur selten notwendig

e (Ggf. zusatzliche Korrektur der Truncusklappe

e Sekundaroperationen kénnen im Bereich der Truncusklappe bzw.
des RVOT-Conduits notwendig werden
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7.5 Behandlungsergebnisse und Risiken

Letalitat: Ohne Operation versterben fast alle Kinder innerhalb der ersten
Lebensjahre. Die postoperative Frihletalitat liegt bei ca. 4,7-16,25 % [14, 30, 32, 46,
47, 52, 53] und inkludiert auch die Daten groRRer Register, wie der amerikanischen
Society of Thoracic Surgeons Congenital Heart Surgery Database [32], dem UK
NICOR annual report [https://nicor.org.uk], sowie der European Congenital Heart
Surgeons Association [https://echsacongenitaldb.org]. Wenige Zentren erreichen
eine Mortalitat von unter 5% [5]. Die Sterblichkeit bei Patienten mit simultaner
Chirurgie am Aortenbogen (TAC Typ A4) [52] oder der Truncusklappe [53] ist deutlich
hoher. Ebenso weisen Patienten mit einer 22q11 Chromosomenanomalie eine erhdhte
perioperative Morbiditat und Mortalitat auf [4, 12, 14].

Die berichteten Langzeitiberlebensraten liegen zwischen 68 - 79% nach bis zu 30
Jahren [14, 30 46, 52].

Komplikationen des VSD Verschlusses (relevanter Rest-VSD, AV-Block IIlI) sind
aufgrund der Lage und Sichtbarkeit des Defektes selten und werden kaum berichtet
[9, 13, 33, 57, 58, 67, 68].

In einigen Zentren werden Kinder mit TAC jenseits der Neonatal- oder Sauglings-
periode operiert. Dies ist ebenfalls mit guten Kurzzeitergebnissen mdglich; eine
individuelle préoperative Evaluation sowie spezielle chirurgische Techniken
(fenestrierter VSD-patch, etc.) sind hierfur notwendig [6, 22].

8. Verlauf

8.1. Ambulante Kontrollen:

Kardiologische Verlaufskontrollen sind lebenslang notwendig. Zu achten ist
insbesondere auf die Funktion des Conduits (Stenosen, Verkalkungen, Insuffizienzen)
und ventrikulare Rhythmusstérungen sowie eine pulmonale Hypertonie. Eine
Truncusklappeninsuffizienz kann im Verlauf zunehmen.

Eine Endokarditisprophylaxe ist lebenslang erforderlich. Neben echokardiografischen
Kontrollen sollten bei grél3eren Kindern regelméfige MRT-Untersuchungen zur
Bestimmung der Funktion des Conduits, der Grof3e und Funktion des rechten
Ventrikels sowie des Diameters der Aorta des Aortenbogens und der Truncusklappe

erfolgen.
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8.2. Conduit:

Die im Sauglingsalter verwendeten relativ kleinen Conduits machen im Verlauf einen
Austausch erforderlich. Bei mehr als der Halfte der Patienten wird ein Conduit-
Wechsel innerhalb von funf Jahren notwendig. Einige Zentren beschreiben eine
Interventionsfreiheit von 98%, 88% und 83% nach 1, 5 und 10 Jahren [45]. Die
Bewertung der Funktion des Conduits erfolgt mittels Echokardiogramm und MRT, ggf.
zusatzlich Uber invasive Druckmessungen. Hierbei ergeben sich folgende

Behandlungsindikationen:

Stenosekomponente im Bereich des Conduits:
- Druck im RV Uber 60 % des LV-Druckes mit Symptomen
- Druck im RV Uber 65 mmHg absolut = Gradient Uber 45 mmHg
- Progrediente Belastungseinschrankung
- Progrediente Trikuspidalinsuffizienz
- Bedeutsame Minderperfusion einer Seite der Pulmonalarterien
- Neue/zunehmende rechtsventrikulare Extrasystolie mit RVOTO
- Zunehmende rechtsatriale Dilatation mit RVOTO
- Zunehmende atriale Rhythmusstorungen mit RVOTO

Hierbei ist der primare Therapieansatz unabhangig von der Lokalisation zunéachst die
kathetergestitzte Ballondilatation der Stenosen und gegebenenfalls Stentimplantation
zur Optimierung des Langzeitergebnisses. Dabei wird gegebenenfalls eine freie
Insuffizienz der Pulmonalklappe voribergehend und auch fir einen langeren Zeitraum
(Jahre) in Kauf genommen, bevor die Indikation zum —interventionellen oder

chirugischen - Klappenersatz gestellt wird.

Conduit-Insuffizienz:
- Regurgitationsvolumen (im MRT) tber 30%
- Klinische Symptome
- klinische Zeichen der Rechtsherzinsuffizienz
- verminderte Belastbarkeit (VO2 max < 65%)
- Neue/zunehmende rechtsventrikulare Extrasystolie

- Neue/zunehmende atriale Rhythmusstérungen
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- Bedeutsame RV Dilatation (EDV > 160 ml/m2, ESV > 80 ml/m?)

- Rasch progrediente RV Dilatation

- Bedeutsame oder rasch progrediente RV Dysfunktion (EF < 45%)
- Bedeutsame oder progrediente Trikuspidalinsuffizienz

- QRS Verbreiterung > 180 msec

- QRS Dauer Zunahme > 3,5 msec/Jahr

Hierbei ist der primare Therapieansatz, soweit die Grol3e des Patienten und die
Anatomie des RVOT sowie der Koronararterien dies zulassen, der Versuch der
kathetergestitzten Implantation einer biologischen Pulmonalklappe, derzeit am
haufigsten nach vorheriger Stentimplantation. Prinzipiell sollte der Durchmesser der
implantierten Klappe dem Durchmesser eines altersentsprechenden
Pulmonalistammes bzw. RVOT entsprechen.

Fur den Langzeitverlauf sind im Wesentlichen der Grad der Truncus-
klappeninsuffizienz sowie die Funktion der RVOT Rekonstruktion von Bedeutung:
Zwanzig Jahre nach erfolgreicher TAC Korrektur bei 165 Patienten wird ein
aktuarisches Uberleben von 90% nach 5 und 83% nach 15 Jahren kalkuliert. Von 165
Patienten waren beil07 Patienten (65%) insgesamt 133 Revisionen des RVOT
erforderlich (mediane Zeit bis zur RVOT Revision: 5.5 Jahre) [24, 26, 27, 36, 44, 61].
Ein Klappenersatz mittels dezellularisierten Homografts ist moglich; Langzeit-
ergebnisse stehen aus [10]. Patienten mit einem TAC besitzen im Vergleich zu

anderen Herzfehlern ein erhdhtes Risiko fir eine bakterielle Endokarditis.

8.3. Pulmonalarterien: Hierbei kdnnen nach den gegebenenfalls notwendigen
Erweiterungsplastiken sowie aufgrund externer Kompression und Narbenbildung
sekundare Stenosen entstehen, die zu Druckbelastung des RV und seitendifferenter

Perfusion fuhren. Die Bewertung erfolgt mittels Echokardiografie und MRT.

8.4. Truncusklappe: Besonders aufgrund der Fehlanlage entwickelt sich haufig eine
Insuffizienz im Verlauf, die dann ggf. eine Reoperation mit Rekonstruktion oder
Klappenersatz notwendig macht. [15, 23, 35, 48, 54] Die Bedeutung der Truncus-

klappeninsuffizienz wie auch eines unterbrochenen Aortenbogens wird in einer
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Analyse der STS Congenital Heart Surgery Database deutlich: Zwischen 2000 und
2009 wurde bei 572 Patienten (mittleres Alter 12 Tage) eine TAC Korrektur
durchgefuhrt: Bei 27 Patienten (4.7%) wurde die Truncusklappe im selben Aufenthalt
rekonstruiert (n=23) oder ersetzt (n=4). Neununddreil3ig Patienten (6.8%) hatten einen
unterbrochenen Aortenbogen (5 von diesen wurden ebenfalls an der Truncusklappe
operiert). Die Hospitalmortalitat der Patienten ohne Klappenchirurgie und ohne
unterbrochenen  Aortenbogen  betrug 10%, derjenigen mit zusatzlicher
Klappenchirurgie 30% und in der Kombination Klappenchirurgie und Korrektur eines
unterbrochenen Aortenbogens 60%. Ein Ersatz der Truncusklappe war bei 26
Patienten (15.8%) erforderlich. Ohne erneuten Eingriff an der Truncusklappe waren
95% nach 10 Jahren, wenn initial keine Insuffizienzvorhanden war und 63%, wenn bei

der initialen Operation eine Insuffizienz bestand [59].

8.5. Aortenbogen: Haufig finden sich im Verlauf Erweiterungen der aszendierenden
Aorta, die dann (z.B. bei Progredienz und Zunahme uber 5 cm) chirurgische
Malnahmen erforderlich machen. Bei ehemals unterbrochenem Aortenbogen kénnen

Re-Stenosen im Bogenbereich entstehen (vgl. Leitlinie Isthmusstenose) [38, 54].

8.6. Rhythmusstérungen: Postoperativ bestehen als Folge der Rechts-
ventrikulotomie sowie des VSD-Patches fast immer ein Rechtsschenkelblock. Im
weiteren Verlauf kénnen sich zum Teil schwerwiegende ventrikuldre Rhythmus-
stbérungen, meist aus dem RV generiert, entwickeln. Selten tritt postoperativ ein
kompletter AV-Block auf. Holter-EKG Untersuchungen sollten alle 1-3 Jahre erfolgen.

8.7. Pulmonaler Hypertonus: Eine pulmonale Hypertonie kann insbesondere bei
Patienten, die jenseits des Sauglingsalters operiert wurden, persistieren oder auch
fortschreiten. Bei diesen sowie bei nicht korrigierten Patienten erfolgt eine Therapie
mit pulmonalen Vasodilatatoren (z.B. Bosentan, Sildenafil, etc.) und ggf. Anbindung an

ein Transplantationszentrum (siehe Leitlinie Pulmonaler Hypertonus).
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Kernaussage 4 Leitlinie Truncus arteriosus communis @
Nachsorge nach TAC-Korrektur DGPK
Substrat Kontrollparameter/Therapie

Truncusklappe - bei Insuffizienz —> RE-OP

Rechter Ventrikel - Grol3e und Funktion

Conduit - bei Stenose bzw. Insuffizienz ->

Intervention, Klappenersatz

Pulmonalgefalie - Stenose, Seitendifferenz

Aorta - Erweiterung der Aorta aszendens
Bogenstenose

Rhythmusstérungen - Langzeit-EKG alle 1-3 Jahre

Belastbarkeit - Spiroergometrie alle 3-5 Jahre

Pulmonaler Hypertonus - bei Bedarf Einsatz von selektiven
Vasodilatatoren

Mikrodeletion 22q11 - Psychomotorische Entwicklung

8.8. Nachsorge (incl. sozialmedizinische Beratung)

Psychomotorische Entwicklung: Aufgrund der hohen Rate an zusatzlich
bestehenden Chromosomenanomalien (insbesondere Mikrodeletion 22q11) weist ein
Teil der Kinder im weiteren Verlauf Stérungen der psychomotorischen Entwicklung
unterschiedlicher Auspragung auf. Daher ist neben einer kontinuierlichen und engma-
schigen Betreuung durch eine(n) Kinderkardiologen/in eine gezielte Frihférderung
erforderlich. Patienten ohne chromosomale Begleiterkrankung kdnnen in der Regel ein
normales Leben mit entsprechender akademischer bzw. beruflicher Ausbildung fihren
[7]. Bei Patienten mit einem vermuteten oder nachgewiesenen Immundefekt (22g11)
sind Lebendimpfungen je nach der Immunkompetenz zu planen.

Die Uberpriifung und Forderung der korperlichen Leistungsfahigkeit sowie der
psychomotorischen  Entwicklung gelingt am ehesten im Rahmen einer
Rehabilitationsmal3ihahme. Hierbei wird unter Bericksichtigung einer genetisch
determinierten Einschrankung sowohl die Diagnostik von emotionalen oder kognitiven
Entwicklungsverzdgerungen, als auch von Verhaltensauffalligkeiten, durchgefihrt. Die
soziale Diagnostik bearbeitet alle Aspekte einer bio-physio-psychischen Integration.

Bei Jugendlichen und Erwachsenen kommt der sozialmedizinischen Beurteilung
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sowohl im Rahmen der Berufswahl und -austibung als auch im Rahmen der neuen
Rentengesetzgebung (Flexirentengesetz) grof3e Bedeutung zu. Aus den Befunden
apparativer Untersuchungen sowie der psychologischen Erhebung wird der
Schweregrad der Einschrankung bzw. die  mdgliche Belastung im
Arbeitsprozess/Erwerbsfahigkeit individuell mit objektiven Leistungsgrenzen versehen.
(Siehe DGPK-Leitlinie Reha im Kindes- und Jugendalter).

8.9. Sport, kdrperliche Belastbarkeit, Reise und Lebensfihrung

Die Lebensqualitat der meisten korrigierten Patienten ist gut. Bei einigen Patienten
l&sst sich allerdings eine reduzierte gesundheits-bezogene Lebensqualitat nachweisen
[11]. Empfehlungen zur korperlichen Belastbarkeit haben die Funktion des Conduits,
der Truncusklappe und des Ventrikels sowie Rhythmusstérungen und das Ausmal}
einer madglichen pulmonalen Hypertonie zu bertcksichtigen. Spiroergometrische
Untersuchungen zur Evaluation sind in regelmafRigen Abstéanden (ca. alle 3-5 Jahre)
sinnvoll. Hierbei zeigt sich oft eine bedeutsame Reduktion der maximalen
Sauerstoffaufnahme, der maximalen Belastbarkeit sowie der Vitalkapazitat [11].
Gerade deswegen ist den Patienten eine regelmalRige sportliche Betatigung zu

empfehlen (Ausdauersportarten).

8.10. EMAH, Schwangerschaft

Unbehandelter TAC: Wenn sich friihzeitig eine pulmonale Widerstandserh6hung
entwickelt oder Stenosen im Bereich der Pulmonalarterien bestehen, konnen die
Patienten im Einzelfall ohne Zeichen massiver Herzinsuffizienz das Erwachsenenalter
erreichen [20, 51, 69, 70]. Hierbei ist die Zyanose aufgrund einer Eisen-

mengerreaktion fihrendes Symptom.

Schwangerschaft: Es existieren nur wenige Berichte Uber Schwangerschaften bei
Patientinnen mit einem unkorrigierten TAC [1]. Patientinnen mit korrigiertem TAC
sollten  frihzeitig bezilglich der bestehenden Restbefunde und deren
hadmodynamischen Folgen wahrend einer Schwangerschaft beraten werden (z.B.
pulmonale Hypertension, Verschlechterung einer Klappeninsuffizienz, Stenosen im
Bereich der Pulmonalarterien, Rest-VSD, etc.) [25]. Eine genetische Beratung ist je
nach Begleiterkrankung (z.B. 22g11) indiziert. Bei den Neugeborenen scheint eine

erhohte Rate an intrauteriner Wachstumsretardierung zu existieren [64].
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Kontraindikationen flr eine Schwangerschatft sind:
- ein unbehandelter TAC mit Eisenmengerreaktion
- ein unbehandelter TAC mit bedeutsamer Volumenbelastung (Shunt > 2:1)
- Ein TAC nach operativer Therapie mit
- manifester Rechts- oder Linksherzinsuffizienz
- therapiebedurftiger Stenosekomponente des RVOT bzw. Conduit
- therapiebedurftiger Insuffizienzkomponente des RVOT bzw. Conduit
- theapiebedurftiger Stenosekomponente des Aortenbogens
- einer hohergradigen Aortenklappeninsuffizienz (> Grad 1)
- bedeutsamer Einschrankung der korperlichen Leistungsfahigkeit
(VO2max < 60%)

- einer bedeutsamen pulmonalen Hypertonie.

EMAH-Patienten mit einem korrigierten TAC sollten lebenslang einem EMAH-
spezialisierten Zentrum betreut und regelmallig (mindestens 1x/Jahr) kontrolliert
werden. Hierbei liegt der Focus der Nachsorge auf den mdglichen Folgeldasionen des
TAC (insbesondere pulmonale Hypertonie, Stenosen im pulmonalen Gefal3system,

Funktion der Truncus- und Pulmonalklappe, Restdefekte, Rhythmusstorungen).

9. Durchfuhrung der Diagnostik und Therapie

Durchfiihrung durch eine Arztin/einen Arzt fir Kinder- und Jugendmedizin mit
Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie bzw. bei Erwachsenen durch eine(n)
EMAH-zertifizierte(n) Arztin/Arzt. Die pranatale Diagnostik und Beratung sollte durch
eine/n DEGUM Il/lll qualifizierten Pranatalmediziner/in in Kooperation mit einem/r
Kinderkardiologen/in durchgefiihrt werden.

Therapeutische Manahmen obliegen der Verantwortung einer Arztin/eines Arztes fir
Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung Kinderkardiologie, eines
Herzchirurgen mit Zertifikat ,,Chirurgie angeborener Herzfehler bzw. bei Erwachsenen

einer/s EMAH-zertifizierten Arztin/Arztes.
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