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ACHD - Eine neue Herausforderung
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Historical perspective

1954 — erste Korrektur eines VSD mittels Cross

Circulation durch Lillehei
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- Myokardischamie
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Disease trajectory in CHD

Psychosocial wellbeing

Surgery /
Interventions
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CHD and age-related
complications

Paediatric Care
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Adolescence / Transition

Adult Care
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Specialized care safes lives
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Girculation. 2014;129:1804-1812.)
doi:10.1093/eurheartj/ehab422
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European Heart Joumal (2021) 42, 4241-4248 CLINICAL RESEARCH
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Arrhythmien bei ACHD

B Fost-operative
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Table 4; Frequency of rhyihm problems in GUCH patients.
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Schwerzmann M, et al. Challenges of congenital heart disease
grown-up patients. Swiss medical weekly. 2017;147:w14495
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Primum type avial septal de-
tfect

TGA with an alrial switch pro-
cedure

Single ventricle after Fontan
palianon

AR block:  SND
= sinus. node dysfunction; SVT = supraventricular tachycardia; TGA
= transposition of the great arteries; VT = ventricular fachycardia The
shaded pattem ranges from minimal (no shading) o mid (ight grey),
moderate {medum grey), and high (dark grey) risk. Adapled from
Khauy et al. [32).
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Nicht immer einfach zu erkennen
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Risk factors for arrhythmias in ACHD

Increased CHD.
Complexity
Foeal Atrial Tachyeardia
Bradyarrhythmia/
Pacemaker
Intra-atrial Reentrant
a,!‘“.‘ii"é‘.f! h Tachycardia
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Arrhythmie-Verdacht bei ACHD — wie vorgehen?

- Bei anhaltenden Palpitationen

- Bei Leistungsknick

- Bei Synkopen oder Prasynkopen
= 12-Kanal-EKG
= Holter-EKG

IART / intra-atriale Re-Entry-Tachykardien / atypisches Vorhofflattern

Siuies => atriale Narben (Atriotomie, rechts-seitige Herzfehler)
S = orale Antikoagulation, unabhéngig von CHADS-Vasc Score bei massig oder
W | coonary komplexen Herzfehlern
J Am Coll Cardiol. 2017:70(7):857-865. Artery Disease
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Infektiose Endokarditis bei ACHD Herzfehler mit Diagnose im Erwachsenenalter
Risikofaktoren
': Circulation 2013; 128:1412- Klappenprothese .
w_ s HR 3.6 (2.4-5.4) Vgrhof§eptumdefekte
3%, « Bikuspide Aortenklappe
%g . Multiple Defekte
é% ; HR 1.7 (1.2-2.5) « Koronaranomalien (rechte Kranzarterie aus linker Cusp, linke Kranzarterie
g; 2 Vorherige IE aus rechter Cusp, common Ostium, ALCAPA, ...)
L HR 2.2 (1.2-4.0) .
S Tiiiiitisennuunenh Mainner + Coarctation
Aon pears) « Ebstein-Anomlie
emietie by L HR 1.9 (1.3-2.8) « Kongenital korrgierte Transposition der grossen Gefasse
* |E Inzidenz Rate: ca. 0.5-1 Falle pro 1000 Patientenjahre
* Zum Vergleich: 3-5 Falle pro 100 000 Patientenjahre in der Allgemeinbevdlk.
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,Vorhofseptum“-Defekte

Girculation, 2014 Dec 2;130(23) 2057-66.
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B ASDII
B ASDI
25% Sinus
61% venosus

Q:4 =2:1,10% of all GUCH pts.",
10-30% diagnosed at adult age

Tobler D et al. Swiss Adut Congenilal HEarldisease Registry (SACHER) -
ationale, ly. 2017:

Atrioventricular septal defect

Bridging leaflets
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Goose-neck LVOT
and cleft
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= anomalous pulmonary

venous drainage
SVC >> IVC defect

Risk of developing PH'
SVD>ASD Il

1. Vogel M, et al Incidence of secondary pumonary hypertension
in aduls with atrial septal or sinus venosus defects. Hoeart.
1999:8230-3
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Welcher ASD muss verschlossen werden?

« Hamodynamisch relevant:

Rechtsherzdilatation, Qp:Qs > 1.5

UND KEINE SCHWERE PULMONALE HYPERTONIE
« Nach vermuteter paradoxer Embolie

Chirurgisch:
ASD | und Sinus venosus Defekt, grosser ASD I

Perkutan:
ASD Il
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Welcher ASD muss NICHT verschlossen werden?

Kleiner ASD (z.B. 4-5 mm Durchmesser), ohne Zeichen der
hamodynamsichen Relevanz

- auch nicht prophylaktisch («Stroke Prophylaxe», vor geplanter
Schwangerschaft

+ Vorsichtsmassnahmen:
- Sporttauchen (erhdhtes Risiko fiir Dekompressions-Zwischenfélle)
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Bikuspide Aortenklappe - Facts

Pravalenz: 0.5-2%
Manner: Frauen = 3:1 e
Nicht-valvulare Anomalien: bis 50%

- Aortendilatation

Koarktation

allg. links-seitige obstruktive Herzfehler
- Turner Syndrom

Williams-Syndrom

VSD, PDA, ASD

Septal defects - the hidden danger, 113 19
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Genetik der bikuspiden Aortenklappe

J Am Coll Cardiol 2004:44:138-

30 BAK-Patienten

. 210 erstgradige Verwandte
L 186 Echos

3 " e 17 (9.1%) mit BAK

e BAV und X-Chromosom:
. « Haufiger bei 45X als 45Xq: >50 mal haufiger als in der
Normalbevélkerung

« Fehlen eines X-Chromosomes = genetische Faktoren
die die Ausbildung der Aortenklappe und Aorta
modulieren

Soptal defects— the fidden danger, 18
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Bikuspide Aortenklappe und Aortendilatation FAZIT: ACHD — neue Herausfoderung

» Spéatkomplikationen sind oft unvermeidlich (Arrhythmien, Herzinsuffizienz,
IE, PAH)

+ Eine spezialisierte Betreuung bei massig komplexen und komplexen Herz-
fehlern gereicht den Patienten zum Vorteil
- cave Schwangerschaft

» Gewisse Herzfehler werden noch heute erst im Erwachsenenalter
diagnostiziert, insbesondere atriale Shunts
- Sinus venosus-Defekt
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