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Meine Patientin hat einen angeborenen Herzfehler ...
und will schwanger werden

PD Dr. med. Nicole Nagdyman
Klinik fiir Kinderkardiologie

und angeborene Herzfehler,
Deutsches Herzzentrum Miinchen

Prof. Dr. med. KTM Schneider
Abteilung fiir Perinatalmedizin
der Technischen Universitat Miinchen
im Klinikum rechts der Isar, Miinchen

Was ist wichtig?

Die meisten Frauen mit angeborenen Herzfehlern konnen unter addquater
geburtshilflicher und kardiologischer Fiihrung eine oder mehrere Schwan-
gerschaften und Geburten tolerieren.

Sowohl bei Frauen mit nativen angeborenen Herzfehlern (AHF), aber

auch bei Patientinnen, die bereits operativ oder interventionell behandelt
wurden, ist eine friihzeitige Schwangerschaftsplanung essentiell.

Schon prapartal sollten Rest- und Folgezustande einer Behandlung bekannt
sein, um potenzielle schwangerschaftsbedingte Risiken besser einschatzen
zu konnen.

Es gibt auch heutzutage noch Herzfehler, bei denen eine Schwangerschaft
ein iiberproportional hohes Risiko darstellt, so dass unter Umstdnden
sogar von einer Schwangerschaft abgeraten werden muss.

Bei der Fiihrung von Frauen mit AHF stellt die interdisziplindre Absprache
zwischen Geburtshelfern und Kardiologen einen der wichtigsten Punkte dar.
Inhalt dieser Absprache ist ein Konsens iiber medikamentdse Therapien,
Entbindungsmodus sowie eine adiquate peripartale Uberwachung.
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Prof. Dr. Dr. med. Harald Kaemmerer
Klinik fiir Kinderkardiologie

und angeborene Herzfehler,
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Bei einer stetig wachsenden Zahl von
Frauen mit angeborenen Herzfehlern
(AHF), die bei guter Lebensqualitat
schwanger werden mdchten, ergibt
sich ein zunehmender Informations-
bedarf hinsichtlich Beratung und
Betreuung.

Da Spektrum und Schweregrad der
AHF breit und unterschiedlich sind,
sind allgemeingiiltige Aussagen nur
bedingt moglich und die Beratung
und Betreuung dieser Patienten ist
nicht immer einfach.

Fiir die Fiihrung solcher Patienten ist
es wichtig, dass der betreuende Arzt



Niedriges Risiko?

Mittleres Risiko

Hohes Risiko

Sehr hohes Risiko®

Tabelle 1: Schwangerschaftsrisiken

WHO-Risikoklasse |

WHO-Risikoklasse II

WHO-Risikoklasse Il

WHO-Risikoklasse IV

entsprechend der WHO-Klassifikation (1)

Zustand nach biologischem
Herzklappenersatz bei

Zustand nach Reparatur
einer ISTA ohne Aneurysma

Systemischer rechter Ventrikel
(ccTGA, TGA nach Vorhofumkehr)

Hochgradige, symptomatische
Aorten- oder Mitralstenose

regelrechter Klappen- oder Restenose

und Ventrikelfuktion

mit eingeschrankter Funktion

Leichte Univentrikiilares Herz
Pulmonalklappenstenose

regelrechter Ventrikelfunktion

(z. B. Fontan-Hamodynamik) mit

Univentrikuldres Herz
(z. B. Fontan-Hamodynamik)
mit eingeschrankter Ventrikel-

Aortendilatation (>50 mm)
bei bikuspidaler Aortenklappe

funktion
Asymptomatische Aorten-und ~ Hohergradige Pulmonal- Marfan-Syndrom Eisenmenger-Syndrom
Mitralklappeninsuffizienz bei klappenstenose mit Erweiterung
regelrechter Ventrikelfunktion der Aortenwurzel
(Re-)ISTA Sonstige komplexe Herzfehler  Schwere, native ISTA

Marfan-Syndrom ohne
Erweiterung der Aortenwurzel

Zyanotischer Herzfehler
ohne PAH

tion <30%)

Eingeschrankte Ventrikelfunktion
bei Herzfehler (NYHA Il1-IV bzw.
linksventrikulare Ejektionsfrak-

Reparierte Fallot-Teralogie

oder rechtsventrikuldre
Dysfunktion

ohne Residuen (z.B. relevante
Pulmonalklappeninsuffizienz)

Links-Rechts-Shunt ohne PAH
(z.B.VSD, ASD)

Systemischer rechter Ventrike
(ccTGA, TGA nach Vorhofumke!
mit regelrechter Funktion

|
hr)

2Erhchtes Morbiditétsrisiko, kein erhhtes Mortalitétsrisiko.
bSchwangerschaft kontraindiziert.
ASD Vorhofseptumdefekt; ccTGA kongenital korrigierte Transpos|

VSD Ventrikelseptumdefekt; WHO Weltgesundheitsorganisation

ition der grofien Gefdfie; ISTA Aortenisthmusstenose;

NYHA New York Heart Association; PAH pulmonalarterielle Hypertonie; TGA Transposition der grofien Gefdfie;

sich genauestens mit allen Problemen
des jeweiligen Herzfehlers und der
vorausgegangenen Behandlung oder
Operation auskennt.

Giinstig ist es, wenn eine Schwanger-
schaft zusammen mit den Patientin-
nen geplant wird und sie sich vor der
Schwangerschaft noch einmal griind-
lich untersuchen lasst. Dabei sollte
auch angesprochen werden, dass das
Kind einen hoheren Gefahrdungsgrad
hat, auch einen Herzfehler zu bekom-
men. Das Risiko hdngt von der familia-
ren Belastung sowie der Art des Herz-
fehlers ab.

Bei Frauen mit hohem Wiederholungs-
risiko (z. B. Marfan-Syndrom, Syndrome
usw.), sollte eine genetische Beratung
angeboten werden.

Folgt man der WHO-Klassifikation, so

kann man allerdings grob orientierend

den Herzfehler in eine von vier Risiko-

klassen zuordnen (Tabelle 1).

Entscheidend fiir die Schwanger-

schaftsfiihrung ist,

= welcher Herzfehler vorliegt,

= ob es sich um einen nativen oder
vorbehandelten Herzfehler handelt,

= welche Residualzustande bestehen,

= wie die aktuelle gesundheitliche
Situation und Belastbarkeit zum
Zeitpunkt des Kinderwunsches ist,
und

= wie die klinischen Befunde vor
dem Hintergrund einer geplanten
Schwangerschaft zu gewichten
sind.

Umstellungsreaktionen und Geburt.
Fiir die Risikostratifizierung ist es

wichtig, die schwangerschaftsbe-
dingten Umstellungsreaktionen

des miitterlichen Kreislaufsystems

zu kennen (Tabelle 2).

Unmittelbar mit der Konzeption
beginnen die Umstellungsreaktionen,
die vor allem Blutvolumen, Herzzeit-
volumen, Herzfrequenz, Blutdruck
sowie den peripheren Gefawider-
stand betreffen (2).

Zwerchfellhochstand, Konfigurations-
anderungen des Thorax und veran-
derte Lungenfunktionsparameter
beeinflussen zusatzlich die Hamo-
dynamik. Der Grad der Veranderungen
andert sich in jedem Stadien der
Schwangerschaft.

Mit Wehenbeginn wird Blut in die
GefaBperipherie freigesetzt und
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Tabelle 2: Physiologische Verdnderungen
wahrend der Schwangerschaft.
(SSW: Schwangerschaftswoche)

Herzzeitvolumen 1+ 20—
Herzfrequenz 1 10-14 40
Blutvolumen 1t 6-10 32-
Plasmavolumen 1+ 6-10 32
Erythrozytenmasse 1+ 6-10 40
e
Widerstand der

peripheren GefaRe + 6-10

Atemfrequenz 1+ 6-10 40

das Herzzeitvolumen (HZV) erhéht.
Blutdruck und Herzfrequenz steigen
an, und der Sauerstoffverbrauch

ist auf ein Mehrfaches erhéht (3).
Wahrend und nach der Entbindung
wird dem GefaRsystem durch Uterus-
kontraktionen und durch Dekompres-
sion der V. cava inferior innerhalb kur-
zer Zeit eine grofe Blutmenge
zugefiihrt, die ebenfalls zu einer Stei-
gerung des HZV beitragen.

Nach der Entbindung sinken Herzfre-
quenz und HZV, und erst nach mehre-
ren Wochen oder Monaten werden
bestenfalls die vor der Konzeption vor-
handenen Ausgangswerte wieder er-
reicht. Diese Umstellungsreaktionen
werden von Herzgesunden weitgehend
toleriert, konnen aber bei Frauen mit
AHF zu miitterlicher sowie zu kindlicher
Beeintrachtigung fiihren.

Die beschriebenen schwangerschafts-
physiologischen Verdanderungen der
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Hamodynamik beeinflussen sowohl
das klinische Bild als auch die Unter-
suchungsbefunde, so dass Symptome
einer bereits bestehenden organi-
schen Herzerkrankung gegeniiber
schwangerschaftsbedingten Beschwer-
den oder Befundveranderungen abge-
grenzt werden miissen. Dies kann bei
uncharakteristischen Beschwerden
wie Leistungsabnahme, Dyspnoe,
Schwindel sowie Palpitationen, die
auch bei herzgesunden schwangeren
Frauen hdufig auftreten, durchaus
schwierig sein.

Verallgemeinert gilt, je besser das
Ausgangsstadium der Patientin vor
Eintritt einer Schwangerschaft ist,
desto besser verlduft diese zumeist
auch. Startet die Schwangerschaft

aus einem relativ schlechten Status
heraus, ergeben sich eher Komplika-
tionen und die Schwangerschaft kann
auch durchaus eine Bedrohung fiir das
Leben von Mutter und Kind darstellen.

20—

30 30-50

15-30
36 25-150
40-50

20-40

2

24 40-50

40-50

Schwangerschaftsverlauf
bei einigen angeborenen
Herzfehlern

Prinzipiell bestimmt die Art des Herz-
fehlers, seine Auspragung und sein
Behandlungszustand bzw. seine Resi-
duen mit den damit assozierten Pro-
blemen den individuellen Schwanger-
schaftsverlauf. Die Datenlage zum
Schwangerschaftsverlauf bei AHF ist
sparlich und nur wenige aktuelle pro-
spektive Studien (5, 12) bieten eine
Grundlage fiir die Beratung. Bei kom-
plexen Herzfehlern existieren sogar
nur kasuistische Berichte. So macht
es aus Sicht der Autoren Sinn, anhand
sogenannter Pradiktoren (z. B. Herz-
rhythmusstérungen in der Anamnese,
zyanotischer Herzfehler, Kunstklappe,
hohere Funktionsklasse-Klasse etc.)
eine Risikoabschatzung fiir kardiale
Komplikationen wahrend einer
Schwangerschaft durchzufiihren (13).
Tabelle 3 soll einen ersten Uberblick
tiber typische Probleme in der



Schwangerschaft bei einigen haufigen
nativen oder vorbehandelten angebo-
renen Herzfehlern geben (4-11, 14).
Wenngleich viele Patienten mit AHF
eine Schwangerschaft gut tolerieren,
so gibt es aber durchaus auch solche,
bei denen klar von einer Schwanger-
schaft abgeraten werden sollte (7).
Hierzu gehdren Patientinnen mit
hohergradiger pulmonaler Hypertonie,
inshesondere solche mit fixiertem
pulmonalem Gefafiwiderstand im
Sinne eines Eisenmenger-Syndroms.
Patientinnen mit schwerer Obstruktion
der Aortenklappe, Pulmonalklappe
oder im Isthmusbereich sowie Frauen
mit Marfan-Syndrom und Aortenwurzel-
Ektasie sollte vor einer Schwangerschaft
zu einer Therapie ihres Vitiums geraten
werden.

Zudem sind Patientinnen, die — unab-
hangig von der Art des zugrunde lie-

genden Vitium - eine fortgeschrittene
Herzinsuffizienz aufweisen, gefahrdet

im Rahmen eine Schwangerschaft eine
Progression ihrer Herzinsuffizienz zu
entwickeln.

Praktische Hinweise zur
Schwangerschaftsfiihrung
und Entbindung

Allgemein sollte schwangeren Patien-
tinnen von sehr anstrengender kérper-
licher Belastung abgeraten werden.
Aber auch Inaktivitat sollte vermieden
werden. Damit kein Vena-cava-Syn-
drom auftritt, sollte die Patientin vor-
zugsweise in Linksseitenlage ruhen.

Eine Andmie sollte ggf. ausgeglichen
werden, da eine Herzfrequenzerho-
hung zu einer Verschlechterung der
Hamodynamik fithren kann. Die Ent-
bindung sollte, insbesondere bei
Risikopatientinnen, in einer Klinik
geplant und durchgefiihrt werden,
die tiber eine geburtshilfliche, kar-

diologische sowie neonatologische
Abteilung verfiigt, in der intensiv-
medizinische und in Einzelfallen

auch kardiochirurgische Behandlungs-
moglichkeiten vorgehalten werden
(ideal: Level-1-/Level-2-Zentrum).

Der Planung der Entbindung kommt
besonders zum Ende der Schwanger-
schaft eine zentrale Bedeutung zu.
Schmerzen und Angstzustande
sollten so weit wie moglich vermieden
werden. Daher ist eine grofziigige
Schmerzbehandlung mit Lokalands-
thetika oder eine systemische Analge-
sie wichtig. Bei kontinuierlicher
riickenmarksnaher Andsthesie miis-
sen potenzielle Gefédhrdungen durch
eine periphere Vasodilatation mit
konsekutiven, hypovolamie-bedingten
Blutdruckabfdllen Beachtung finden.

Die Frage, wie die Patientin entbin-

den soll, ist haufiger Diskussions-
gegenstand.
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Tabelle 3. Schwangerschaftsverlauf bei einigen angeborenen Herzfehlern

Shuntvitien
Vorhofseptumdefekt
vom Sekundumtyp

Ventrikelseptumdefekt

Persistierendes
Ductus arteriosus

Linksherz-
obstruktionen
Aortenklappenstenose

Aortenisthmusstenose

Zyanotischer
Herzfehler ohne pul-
monale Hypertonie
(z.B.TOF)

Eisenmenger-Reaktion

Typische Gefahren

Vor Therapie Nach Therapie

Volumenbelastung des rechten Herzens
durch Zunahme des LRS bei Absinken
des Rg, Rechtsherzversagen, HRST,
paradoxe Embolien

Grofere Defekte:
Herzinsuffizienz, paradoxe
Embolien, HRST, bei RR-Abfall
und bei PH Shuntumkehr mit RLS

Kleiner Defekt ohne PH:
keine Probleme

Herzinsuffizienz, Shuntumkehr
bei kleinem PDA keine Gefdhrdung

Synkope, plétzlicher Herztod, HRST,
Endokarditis, Herzinsuffizienz,
Spontanaborte oder Mangelgeburten

Aortendissektion, Aortenruptur,
Ruptur zerebraler Aneurysmen,
Endokarditis, Linksherzinsuffizienz

kindliche Letalitat bei herabgesetztem
uterinem Blutfluss

Zunahme des RLS, Blutungen, HRST,
Endokarditis

Frithgeburten, Mangelgeburten,
Spontanaborte

Abortrate bei Hamatokrit > 65% und
arterieller 0, -Séttigung <80 %

Haufige miitterliche Todesursachen:
Hypovolamie, therapierefraktarer
Schock bei Blutungen wahrend oder
nach der Entbindung,

Ruptur der Pulmonalarterien,
Hirnabszesse

Transposition der grofien Gefafie
Vorhofumkehroperation (nach Mustard oder Senning)

Arterielle Switch Opertion nach Jatene

Komplexe Herfehler mit univentrikuldrer Zirkulation:
Fontan-Operation oder deren Modifikationen

HRST, Rest-Shunts,
Storungen der Ventrikelfunktion

Normalerweise keine Schwierigkeiten,
wenn postoperativ keine PH besteht
und VSD verschlossen ist, HRST

Kein Risiko nach komplettem Verschluss

Endokarditis, Thromboembolien nach
Klappenersatz

Aneurysmabildungen im Bereich der
ehemaligen CoA oder in der Aorta
ascendens

Besonders bei persistierender arte-
rieller Hypertonie: Aortendissektion,
Aortenruptur, Ruptur eines Aneurysmas
im OP-/Interventionsbereich, Ruptur
eines zerebralen Aneurysmas

Bei Normotonie: geringes Risiko

Geringer, wenn systolischer Druck
RV <50 % des DruckesLV.

Bei bedeutsamen postoperativen
Residuen: Rest-VSD, rechtsventrikuldre
AusfluBbahnobstruktion, Pl: Gefahr der
Rechtsherzinsuffizienz, HRST

Risikoeinschatzung

und Empfehlungen

Native, unkomplizierte Formen meist
unproblematisch, grofite Gefahrdung
nach der 12. SSW

Verlauf abh@ngig von DefektgroRe sowie
den pulmonalen Druck- und Wider-
standsverhaltnissen, grofte Gefahrdung
nach der 12. SSW

Bei geringem Shunt, leicht erhohtem
Pulmonalisdruck und normaler
Ventrikelfunktion kaum Probleme,
grofite Gefahrdung nach der 12. SSW

Bei KOF 1,0 cm? wird SS meist toleriert,
Bei KOF <1,0 cm?von SS abraten bis zur
BVP bzw. Operation, grofte Gefdhrdung
in der Spat-SS, wahrend Entbindung und
im Puerperium

GroRte Gefahrdung nach der 12. SSW

Miitterliche Todesfalle evtl. schon vor
der Entbindung im 3. Trimenon

Grofte Gefahrdung in Spat-SS,
Entbindung, Puerperium u.a. durch
zunehmende HRST

Ein plotzlicher Abfall des R¢ kann bei
unoperiertem Vitium tiber den vermehr-
ten RLS zum Tod der Mutter fiihren!

Kontraindikation fiir eine SS wegen
hoher miitterlicher und kindlicher Letalitat

Friihzeitig SS-Abbruch zu empfehlen,
allerdings ebenfalls mit Risiko

Die meisten Todesfalle ereignen sich
wahrend oder in der 1. Woche nach der
Entbindung!

Gefahr postpartal durch hormonell-ver-

mittelten Anstieg des Rp bzw. Abfall des
Rg

Erhohtes Risiko fiir HRST, Eingeschrankte Funktion des morphologisch rechten
Systemventrikels, Obstruktion im Vorhofbaffle-Bereich

Bisher kaum Daten - Ektasie der Neo-Aorta, Koronarstenosen?

Wenig Moglichkeiten, das Herzzeitvolumen zu steigern, Fliissigkeitsretention,
hoher Venendruck, HRST, Thromboembolien

KOF Klappendffnungsfliche, SS Schwangerschaft, SSW Schwangerschaftswoche, HRST Herzrhythmusstorungen, p Driicke in mmHg, PH pulmonale
Hypertonie, R, Systemwiderstand, R, Lungengefawiderstand, RR Blutdruck, LRS/RLS Links-Rechts-/Rechts-Links-Shunt, VSD Ventrikelseptumdefekt,
Pl Pulmonalklappeninsuffizienz, BVP Ballonvalvuloplastie.
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Natiirlich spielen dabei geburtshilfliche

Aspekte, wie beispielsweise Lage und
GroRe des Kindes, eine entscheidene
Rolle.

Die Ansicht, dass eine Sectio caesarea
fiir herzkranke Patientinnen schonender

sei als eine vaginale Entbindung, ist
immer noch weit verbreitet. Aus Sicht

der Autoren sollte jedoch eher eine va-

ginale Entbindung angestrebt werden,
wenn dies aus geburtshilflicher Sicht
vereinbar ist. Eine Sectio caesarea
bringt meist keine Vorteile, da sie mit
einem hoheren Blutverlust verbunden

ist, einer Narkose/Anaesthesie fiir den

abdominalchirurgischen Eingriff be-
darf, eine hohere Rate thrombemboli-
scher Komplikationen mit sich bringt
und jede Folgeschwangerschaft zur
Risikoschwangerschaft wird (2).

Zu Hochrisiko-Patientinnen, die schon

primdr einer Sectio caesarea zugefiihrt

werden sollten, zdhlen insbesondere:

= kardial erheblich beeintrachtigte
Patientinnen,

= Patientinnen mit Marfan-Syndrom
und weiter Aortenwurzel,

= hochgradige Stenosen im Bereich
der Aorten- oder Pulmonalklappen-
klappe, der Aorta ascendens sowie
hochgradige Aortenisthmusstenosen.

Wichtig ist, dass sich eine Frau mit
Schwangerschaftswunsch schon im
Vorfeld vergegenwartigt, dass sie mit
einer Schwangerschaft lebenslange
Verpflichtungen fiir ihr Kind tiber-
nimmt, denen sie gewachsen sein
sollte.

Die werdende Mutter muss zusammen
mit ihrem Kardiologen versuchen,
schon vorher abzuschatzen, ob sie
auch noch nach Jahren in der Lage sein
wird, ein Kind addquat zu versorgen.

Fiir einen komplikationsarmen Verlauf
einer Schwangerschaft bei AHF ist eine
enge Zusammenarbeit zwischen Kar-
diologen und Geburtshelfern, die {iber
spezielle Erfahrung in der Betreuung
von angeborenen Herzfehlern im Er-
wachsenenalter verfiigen, unabdingbar.
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Bedeutung von Registern

Prof. Dr. med. habil. David Pittrow
Institut fiir Klinische Pharmakologie
Technische Universitat Carl Gustav Carus,
Dresden

Die Anzahl und Bedeutung von Re-
gistern in der Medizin haben in den
letzten Jahren zugenommen. lhr
Stellenwert als Ergdanzung zu rando-
misierten, klinischen Studien (RCT)
ist mittlerweile unbestritten. Dies
kommt u. a. in aktuellen Leitlinien
verschiedener Fachgesellschaften
und Behdrden zu Registern zum
Ausdruck.
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des
Prof. Dr. Dr. med. Harald Kaemmerer
Klinik fiir Kinderkardiologie
und angeborene Herzfehler,
Deutsches Herzzentrum Miinchen

Offene, nicht-randomisierte Studien weisen inhdrente methodische Einschran-
kungen auf (eingeschrankte Kontrolle von Bias) und werden in Leitlinien mit
mittleren Evidenzgraden bewertet, ihre Ergebnisse sind jedoch fiir die Praxis
sehr relevant.

Register sind bei seltenen Erkrankungen, zu denen auch die PAH zahlt, oft die
einzige Moglichkeit, robuste Daten zu Charakteristika, Behandlung und Lang-
zeitergebnissen zu erhalten: Die Anforderungen an die Registerqualitat und
an die statistischen Auswertungen sind in den letzten Jahren stark gestiegen.

Register konnen — im Gegensatz zu RCT mit ihren meist starken Einschrankungen
hinsichtlich Patientenauswahl (Ausschluss von zahlreichen Begleiterkrankungen
und Begleitmedikationen), Behandlungsoptionen und Studiendauer — Daten
von groBen unselektierten Patientengruppen {iber lange Zeit dokumentieren.
Somit sind Register geeignet, mehrere Zielsetzungen in einem Projekt zu verfolgen
und Daten vorzulegen zur Inzidenz/Pravalenz, zum Erkrankungsbild und Verlauf,
zu Behandlungsmustern, klinischen Ergebnissen, Lebensqualitat, Sicherheits-
aspekten von Medikamenten und Kostenaspekten. Gerade in Hinblick auf die
inzwischen verfiigharen Mono- und Kombinationstherapien bei Patienten mit
pulmonal (arterieller) Hypertonie (PAH, PH) kénnen sie Evidenz liefern, die aus
kontrollierten klinischen Studien (noch) nicht vorliegt. Auf dem Gebiet der Pul-
monalen Hypertonie, auch bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern, ist die



Verfiigbarkeit von Registerdaten

im Vergleich zu anderen seltenen
Erkrankungen ausgesprochen gut.
GroRe landesweite Register werden
unter anderem in den USA (REVEAL),
GroBbritannien, Spanien (REHAB) und
Frankreich (ItinerAIR-HTAP) gefiihrt.

»,Comparative, Prospective Registry
of Newly Initiated Therapies for
Pulmonary Hypertension (COMPERA,
NCTo1347216) ist das grofte inter-
nationale PH-Register.

COMPERA wurde 2007 durch mehrere
deutsche PH-Zentren initiiert (investi-
gator initiated). Principal Investigator
ist Prof. Marius Hoeper (MHH Hannover),
und die Gesellschaft fiir Wissenschafts-
transfer der TU Dresden (GWT-TUD) ist
Projekttrager und Sponsor im rechtli-
chen Sinne. Die AHF-Zentren werden
durch Prof. Harald Kaemmerer, Deut-
sches Herzzentrum Miinchen, im Stee-
ring Board der Studie reprasentiert.
Um die dringend erforderlichen Daten

zur Behandlung der Erkrankung unter
Bedingungen der klinischen Praxis zu
erfassen, dokumentieren inzwischen
Zentren in mehreren Landern im COM-
PERA-Register prospektiv Daten zur
Versorgung und zum klinischen Ma-
nagement von Patienten mit PAH und
PH unter klinischen Alltagsbedingungen.
Mittlerweile sind iiber 4.800 (Stand
Dez 2013) Patienten mit Pulmonaler
Hypertonie aller Dana-Point-Gruppen
dokumentiert. Die durchschnittliche
Beobachtungszeit der Patienten im
Register liegt bei 30 Monaten, insge-
samt liegen Daten von nahezu 10.000
Patientenjahren vor.

COMPERA eignet sich aufgrund der
Fallzahl und Detailtiefe fiir differen-
zierte Analysen. Verschiedene
MaBnahmen (Plausibilitats- und
Vollstandigkeitspriifungen, Queries,
Monitoring) gewdhrleisten eine hohe
Datenqualitat. Unter anderem liegt
die Rate der lost-to-follow-up Patienten
standig unter 3%. Eine Besonderheit

- — A

von COMPERA besteht darin, dass
nicht nur Patienten mit PAH (Dana
Point Gruppe 1) eingeschlossen
werden, sondern auch alle anderen
PH-Gruppen (Dana Point Gruppen
2 bis 5) dokumentiert werden.

Wahrend fiir alle Patienten ein ge-
meinsamer Datensatz erhoben wird,
werden in definierten Gruppen (Ange-
borene Herzfehler, Sarkoidose etc.)
zusatzliche Informationen gesammelt.

Fiir Patienten mit PAH im Rahmen
eines angeborenen Herzfehlers exis-
tiert in COMPERA ein erweiterter
Erfassungsbogen. Die Eingabemaske
flir AHF-Zentren umfasst Zusatzmodule
zur detaillierten Erfassung strukturel-
ler Herzfehler und der Himodynamik.
Dies ist von besonderer Bedeutung,
da in nahezu allen bisher publizierten
Studien zur Therapie der PAH-AHF-
Patienten fast immer zusammen mit
anderen Formen der PAH und anderen
Krankheitsentitaten dargestellt werden.
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Dies istirrefiihrend, da es weder der zu
Grunde liegenden Atiologie noch der
speziellen Himodynamik der ange-
borenen Herzfehler gerecht wird. Im
COMPERA-Modul fiir angeborene Herz-
fehler werden Patienten prospektiv
dokumentiert, sofern sie neu oder - bei
stabiler Hdimodynamik - seit langerem
mit PAH-spezifischen Medikamenten
behandelt werden. Auerdem kdnnen
seit Anfang 2012 auch Patienten mit
Eisenmenger-Syndrom eingeschlossen
werden, wenn sie (noch) keine PAH-
spezifischen Medikamente erhalten.

Eine weitere Besonderheit besteht
darin, dass auch die Option besteht,
Patienten mit ,,pulmonal-vaskularer
Dysfunktion“ und ,relativer PAH®, z.B.
nach cavo-pulmonaler Anastomose
(PCPC, modifizierte Fontan-Operation,
TCPC, Ebstein‘scher Anomalie) zu er-
fassen, sofern sie mit spezifischen
pulmonal-vasoaktiven oder -antipro-
liferativ wirkenden Medikamenten
behandelt werden.
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Seit Juni 2013 kdnnen auch Kinder
aller Altersstufen eingeschlossen
werden (COMPERA-KIDS).

Mit Stand vom Juli 2013 hatten von den
insgesamt 4.317 PAH/PH-Patienten

in der COMPERA-Datenbank 356 eine
PAH-AHF (8 % aller Patienten). Diese
CHD-Patienten wurden von 45 Zentren
in 9 Landern dokumentiert.

Bezogen auf Patienten mit angebore-
nen Herzfehlern zeigen die bisher ver-
fiigbaren Daten aus COMPERA, dass

= PAH-AHF-Patienten jiinger und belas-

tungsfahiger sind und sich seltener
in der niedrigsten Funktionsklasse
befinden als IPAH-Patienten

= sie jedoch eine vergleichbar einge-
schrankte Lebensqualitat wie IPAH-
Patienten haben

= im Gegensatz zur IPAH die meisten
Patienten mit PAH-AHF eine Mono-
therapie mit PAH-spezifischen
Medikamenten erhalten, selten
eine Kombinationstherapie

= Endothelin-Rezeptor-Antagonisten
und PDE-5-Hemmer werden sehr viel
haufiger als Prostazykline eingesetzt

= bei Eisenmenger-Patienten wesent-
lich seltener eine orale Antikoagula-
tion erfolgt als bei IPAH-Patienten;

= die Uberlebensrate der PAH-AHF-
Patienten (erwartungsgemas) deut-
lich hoher als die der IPAH-Patienten
ist.

Es ist zu erwarten, dass das Register
COMPERA zu einer Optimierung der
gegenwartigen PAH-/PH-Therapie in
Deutschland und weiteren Landern
beitragt. Hierfiir werden die Daten aus
COMPERA standig aktualisiert und in
Berichten an die teilnehmenden Zen-
tren und in Publikationen regelmagig
verdffentlicht. Das Register wird durch
»Unrestricted Educational Grants“ der
Firmen Actelion, Bayer, GSK, Novartis
und Pfizer gefordert. Der aktuelle Re-
gisterplan und weitere Informationen
kénnen unter www.compera.org nach
Anmeldung eingesehen werden.
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