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1 Geltungsbereich: isolierter Vorhofseptumdefekt im Kindes- und Jugendalter

2 Definition - Klassifikation - Basisinformation

Substanzdefekt des Vorhofseptums mit Shunt. Davon abzugrenzen ist das offene foramen ovale. Im
Bereich der fossa ovalis liegt der Sekundumdefekt (ASD Il). Unmittelbar oberhalb der AV-
Klappenebene liegt der Vorhofseptumdefekt vom Primumtyp (ASD |, partieller atrioventrikularer
Septumdefekt — siehe LL12). An der Einmiindung der unteren Hohlvene findet sich der untere, an der
der oberen Hohlvene der obere Sinus-venosus-Defekt. Der letztere ist in der Regel mit einer
Fehimindung der rechten Lungenvene(n) vergesellschaftet.

Eine seltene Sonderform ist der Koronarsinusdefekt. Die Extremvariante des ASD ist der gemeinsame
Vorhof mit Kreuzshunt auf Vorhofebene. Ein Spontanverschluss des kleinen ASD Il ist auch im
Kindesalter noch moglich.

Die groRere Compliance (diastolische Dehnbarkeit) des rechten Ventrikels sowie der im Vergleich
zum rechten Vorhof im allgemeinen héhere Druck im linken Vorhof flihren zu einem Links-Rechts-
Shunt auf Vorhofebene, damit zu einer Volumenbelastung des rechten Vorhofes und Ventrikels. Im
natirlichen Verlauf kann es ab dem friihen Erwachsenenalter zu Vorhofrhythmusstérungen und zu
einer pulmonalen Druck- und Widerstandserhohung mit Einschrankung der rechtsventrikuldaren
Funktion und der linksventrikuldren funktionellen Reserve kommen.

Ohne Behandlung eines hamodynamisch bedeutsamen ASD resultiert eine statistisch reduzierte
Lebenserwartung (6).

Beim Sinus venosus Defekt kommt es haufiger und zu einem friiheren Zeitpunkt zu einer pulmonalen
Druck- und Widerstandserhohung als beim Sekundumdefekt. Eine spontane Verkleinerung beim
Sinus venosus Defekt ist nicht zu erwarten (8).

Eine Sonderform des Vorhofseptumdefekts in der fossa ovalis stellen die Defekte dar, die mit einem
Vorhofseptumaneurysma vergesellschaftet sind. Diese Aneurysmen kénnen zusammen mit einem
kleinen Shunt wie beim offenen Foramen ovale (Typ A), mit einem groBeren Shunt wie bei
Vorhofseptumdefekt (Typ B), mit zwei (Typ C) oder multiplen Perforationen (Typ D) und Shunts
auftreten. Vorhofseptumaneurysmen, die bereits im Sauglingsalter diagnostiziert werden, kénnen
sich, was die Exkursion des Vorhofseptums und die Zahl der Shunts (Perforationen) angeht, spontan
bessern; bei dlteren Patienten ist dies eher unwahrscheinlich (4).

3 Leitsymptome

Der im Kleinkindesalter haufig symptomarme Vorhofseptumdefekt verursacht durch die relative
Pulmonalstenose ein funktionelles Systolikum am linken oberen Sternalrand mit fixiert gespaltenem
zweiten Herzton. Bei groBen Shuntvolumen kann eine relative Trikuspidalstenose zusatzlich ein
mittelfrequentes, weiches Mesodiastolikum bedingen. Als Zeichen der vermehrten
Lungendurchblutung finden sich eine verstidrkte Infektanfalligkeit und (Belastungs-) Dyspnoe.
Herzinsuffizienzzeichen (Hepatomegalie, Gedeihstérungen und Dyspnoe) sind im Sauglings- und
Kleinkindesalter selten.
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4 Diagnostik

4.1 Zielsetzung

Lokalisation des Defektes, Bestimmung seiner Ausdehnung und seines Randes, Quantifizierung des
Shunts, Ausschluss einer pulmonalen Drucksteigerung und Nachweis bzw. Ausschluss von
zusatzlichen komplizierenden Begleitfehlbildungen (z.B. Lungenvenenfehlmiindung,
Systemvenenanomalien, Pulmonalstenose, Mitralklappenprolaps) und atrialen Rhythmusstérungen,
insbesondere im Langzeitverlauf.

4.2 Apparative Diagnostik

Echokardiographie mit Farb-, PW- und CW-Doppler, ggf. transésophageale Echokardiographie und
3D-Echokardiographie, EKG. Pulsoxymetrie Nur in Ausnahmefallen Kardio-MRT und diagnostische
Herzkatheteruntersuchung mit Angiokardiographie.

4.3 Bewertung der diagnostischen Verfahren

Entscheidend ist die Lokalisation und Grofenbestimmung der Defekte und ihrer Randsdaume
einschlielllich der Lungenveneneinmiindung mittels Ultraschall, da hiervon ggf. auch die primare
Entscheidung Gber die Behandlungsmodalitat (katheterinterventionell versus operativ) abhangt. Die
echokardiographische Darstellung der Einmiindung der oberen und unteren Lungenvene in den
rechten Vorhof ist zum Ausschluss oder Beweis eines Sinus-venosus-Defektes von Bedeutung. Die
hamodynamische Bedeutung wird echokardiographisch aus der Volumenbelastung des rechten
Ventrikels und der abgeflacht/paradoxen Septumbewegung (im m-mode) abgeschatzt. Im EKG
kénnen Zeichen der rechtsventrikularen Volumenbelastung vorliegen. Ein iberdrehter Linkstyp im
EKG spricht flr das Vorliegen eines Primum-Defektes.

Mittels Pulsoxymetrie soll ein messbarer Rechts-links-Shunt ausgeschlossen werden.

4.4 AusschluBRdiagnostik

Ausschluss- und Nachweisdiagnostik erfolgen primar echokardiographisch. Bei unzureichendem
transthorakalen Schallfenster oder Verdacht auf zusatzliche Vitien kann eine transdsophageale
Echokardiographie oder ein Kardio-MRT, indiziert sein. Insbesondere bei Adoleszenten kann die
transthorakale echokardiographische Diagnostik eines Sinus venosus Defektes schwierig sein. Findet
man bei diesen Patienten die klinischen und echokardiographischen Zeichen einer Volumenbelastung
der rechten Kammer ohne Defekt in der Fossa ovalis, ist ein Sinus venosus Defekt oder eine
(partielle) Lungenvenenfehlmiindung wahrscheinlich und zum Nachweis dieser ein Kardio-MRT oder
eine transésophageale Echokardiographie indiziert.

4.5 Nachweisdiagnostik

Die verschiedenen Vorhofseptumdefekte werden mittels Echokardiographie (TTE und TEE)
diagnostiziert. Im 2-D oder 3-D Bild sind Lokalisation und GroRRe der Defekte sowie die Morphologie
der AV-Klappen und weitere kardiale Fehlbildungen (z.B. Lungenvenenfehimiindung) in der Regel
darstellbar. Die Farbdopplerechokardiographie erlaubt eine Abschatzung der Shuntrichtung sowie -
grofRe und einer AV-Klappeninsuffizienz. Eine invasive Diagnostik ist nur bei spezieller Fragestellung -
z.B. Verdacht auf pulmonale Hypertension — oder bei anschlielender interventioneller
Herzkatheteruntersuchung indiziert.

4.6 Entbehrliche Diagnostik
Fiir einen isolierten ASD ist eine invasive Diagnostik, Einschwemmkatheter, MRT- und CT-Diagnostik
entbehrlich.

4.7 Durchfiihrung der Diagnostik
Durchfiihrung durch eine Kinderarztin/einen  Kinderarzt mit Schwerpunktbezeichnung
Kinderkardiologie.
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5 Therapie

5.1 Kausale Behandlung

Die kausale Behandlung ist der Verschluss des Vorhofseptumdefekts. Dieser ist (chirurgisch oder
interventionell) indiziert, wenn eine Volumenbelastung des rechten Herzens vorliegt. Ein ASD-
Verschluss soll nicht erfolgen, wenn eine schwere pulmonale Hypertension vorliegt und (iber den
Defekt kein L-R-Shunt mehr besteht.

Bei zuséatzlich vorliegendem Vorhofseptumaneurysma kann man die Typen A, B und C (siehe oben)
mittels interventioneller Techniken behandeln, der Typ D mit multiplen Perforationen sollte besser
chirurgisch behandelt werden (3, 4).

In der Regel sollte der Verschluss im Vorschulalter durchgefiihrt werden (Konsens C)(1, 4, 5, 7).

5.2 Symptomatische Therapie (entfillt)

53 Interventionelle TherapiemaBnahmen

Der interventionelle Verschluss des ASD Il ist das Verfahren der ersten Wahl mit geringer
Komplikationsrate. Komplikationen  sind  z.B.  Occluderembolisationen, Perforationen,
Thromboembolien, Luftembolien, Rhythmusstérungen.

Fiir den interventionellen Verschluss nicht zuganglich sind Defekte mit fehlendem oder zu geringem
Randsaum zu benachbarten Strukturen (Lungen-, Hohlvenen, AV-Klappen). Prinzipiell nicht
verschlieBbar sind Septum-primum- und Sinus-venosus-Defekte. Ziel der Intervention ist der
restshuntfreie Verschluss mit festem Devicesitz.

5.4 Chirurgische TherapiemaRnahmen

Der chirurgische Verschluss der interventionell nicht verschlielbaren Vorhofseptumdefekte erfolgt
unter Einsatz der extrakorporalen Zirkulation. Meist kann die Korrektur tber kosmetisch giinstige
minimalinvasive Zugange erfolgen. Ob ein Verschluss direkt oder mittels Patch erfolgt, hdangt von
seiner Grofde und Lage ab. Bei ausgepragten Vorhofseptumaneurysma mit multiplen Perforationen
kann das Aneurysma entfernt und dann ein Patch eingendht werden.

6 Nachsorge

Die Nachsorge zielt auf mogliche Komplikationen der Thorakotomie, der Perikardiotomie, bzw.
eingebrachter Implantate (Patches, Verschlusssysteme) und auf Herzrhythmusstérungen, weshalb
kardiologische Kontrollen nach initial kiirzeren Intervallen, auch langfristig in 2-3jahrigen Abstanden
durchgefiihrt werden sollen.

Nach interventionellem oder Patch-Verschluss sind fiir 6 Monate eine Endokarditisprophylaxe (1-3, 5,
7) indiziert. Nach interventionellem  Verschluss erfolgt fir 6 Monate eine
Thrombocytenaggregationshemmung mit ASS (2-5mg/kg).

7 Pravention: nicht moglich.
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Literatur 1-6, 8 sind gut geplante, klinische Studien, teilweise multizentrisch (1, 6), teilweise
monozentrisch (2, 4-5, 8) oder vergleichend (3); Literatur 7 ist eine umfassende Monographie zum
ASD (Anatomie, Klinik, Diagnostik und interventionelle Therapie). Evidenz-Niveau lIl.
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