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Voorwoord

Het Centrum voor Aangeboren Hartafwijkingen Amsterdam-Leiden (CAHAL) is
al ruim 25 jaar hét toonaangevende centrum voor patiénten met een aangeboren
hartafwijking in Nederland en ver daarbuiten. Het vormt een unieke inter-
universitaire samenwerking, gebruik makend van de kracht van drie Universiteiten
en twee Universitair Medische Centra. Het combineert de langste en grootste
ervaring in ons land op het gebied van de kinderhartchirurgie en kindercardiologie
uit Leiden met het grootste kinderziekenhuis, het Emma Kinderziekenhuis van
het Amsterdam UMC. Voor de volwassen patiénten met aangeboren
hartafwijkingen delen de beide afdelingen cardiologie hun expertise in dit
centrum en zorgen voor een naadloze overgang naar de zorg op volwassen leeftijd.
Maar de zorg begint al voor de geboorte. Diagnostiek en behandeling van de nog
ongeboren patiént met een hartafwijking is een speerpunt van ons centrum en
uniek in Nederland. Hieromheen vormt
een grote groep van zorgprofessionals
in beide UMC’s essentiéle ketens in
de zorg voor deze complexe en
kwetsbare patiénten. Denk hierbij aan
anesthesisten, perfusionisten, OK- en
cathkamer-medewerkers, intensivisten
enverpleegkundigen, allemaal gespecia-
liseerd in deze congenitale zorg.
Daarnaast werken wij in Amsterdam en
Leiden met een scala aan andere
afdelingen samen, zowel op het gebied
van zorg, als onderzoek en onderwijs.

Steeds verdere verbetering van de
kwaliteit van zorg is altijd het motto
geweest van het CAHAL en concentratie
een belangrijk instrument, al ver voordat
de discussie hierover begon. Om die
reden zijn de kinderhartoperaties en

-interventies geconcentreerd in Leiden en de ingrepen bij volwassen patiénten in
Amsterdam. Het CAHAL heeft vanaf het begin meegedaan aan Europese uitkomst
registraties en scoort daar altijd zeer goed. Het CAHAL staat bekend om zijn
internationale karakter; vele buitenlandse experts hebben ons centrum bezocht
of zijn hier opgeleid. Dit heeft ook bijgedragen aan de internationale reputatie
van ons centrum en wij worden dan ook regelmatig gevraagd om in andere centra
onze expertise te geven. Innovatie en wetenschappelijk onderzoek op top niveau
dragen bij aan die voortrekkersrol. ledereen die in het CAHAL is geweest is onder
de indruk van het werken als één team in één centrum op meerdere locaties. Dit
model is hét voorbeeld voor concentratie van complexe zorg in Nederland en heeft
het mede mogelijk gemaakt dat de gehele hart- en longchirurgie van Amsterdam
en Leiden inmiddels in één samenwerkingsverband is ondergebracht.

U vindt in dit boekje vele voorbeelden van het teamwork dat de grondslag vormt
van het CAHAL. Van multidisciplinaire besprekingen, via interventies aan het nog
ongeboren kind in de baarmoeder, naar openhartoperaties bij de allerkleinste en
grotere patiénten tot katheterinterventies van pasgeborenen tot en met
volwassenen. Niet zelden komen patiénten op latere leeftijd met nieuwe
problemen; het gaat hier om échte levensloop geneeskunde. Begeleiding op de
diverse poliklinieken van patiénten, ouders en familie is dan ook de hoeksteen van
dit centrum. Een groot aantal zorgverleners met bijzondere expertise, toewijding
en enthousiasme staat iedere dag weer klaar om deze zorg te leveren. Het is een
eer om bij dit 25-jarig jubileum van het CAHAL hierbij stil te staan en u dit boekje
te mogen aanbieden.

prof. dr. Robert J.M. Klautz
voorzitter CAHAL

CAHAL

Centrum Aangeboren Hartafwijkingen
Amsterdam  Leiden




Toekomst voor het hart - Samenvatting

Het CAHAL, Centrum voor Aangeboren Hartafwijkingen Amsterdam - Leiden,
mag je gerust het kloppend hart van de zorg voor aangeboren hartafwijkingen
noemen. In Nederland, maar ook ver buiten de landsgrenzen.

Patiénten met aangeboren hartafwijkingen en/of hartritmestoornissen, van
ongeboren baby tot en met de volwassen leeftijd, komen naar Leiden en
Amsterdam voor onderzoek en behandeling. Wanneer je wordt geboren met een
hartafwijking, heb je vaak je leven lang intensieve, specialistische zorg nodig. Dat
begint al op het moment van de prenatale diagnose, waarbij structurele screening
en begeleiding plaatsvindt van de impact van de aangeboren hartafwijking voor
de ouders en het kind. Ons team van deskundige en betrokken specialisten levert
voor deze patiénten levenslang topklinische zorg en begeleiding op maat. Van
complexe ingrepen, revalidatietrajecten op maat, aandacht voor het kind in de
puberteit tot medisch psychologische en maatschappelijke ondersteuning voor
volwassenen.

Zowel het LUMC als het Amsterdam UMC kennen een lange historie in chirurgie
van aangeboren hartafwijkingen. Zo werd de allereerste openhartoperatie in
Nederland in 1955 uitgevoerd door Leidse chirurgen. Sindsdien heeft het LUMC
het programma voor zowel kinderen als volwassenen doorontwikkeld. Als
landelijk expertisecentrum (ECZA) wordt er sinds 1995 samengewerkt tussen het
LUMC en het Amsterdam UMC in het Centrum Aangeboren Hartafwijkingen
Amsterdam - Leiden (CAHAL). Niet voor niets vinden al jaren de meeste hart-
operaties van kinderen en zuigelingen binnen Nederland plaats in Leiden.

Inmiddels zijn we uitgegroeid tot de specialist in integrale congenitale hartzorg:
van foetale therapie en interventies tot kindercardiologie en kinderhartchirurgie
en operaties en interventies bij volwassenen met een aangeboren hartafwijking.
Waar een aangeboren hartafwijking vroeger vaak leidde tot overlijden enkele uren
na de geboorte, kunnen we een afwijking tegenwoordig in de meeste gevallen al
diagnosticeren tijdens de 20-wekenecho. Dankzij onze rijke ervaring zijn wij zelfs
het enige centrum in Nederland dat het ongeboren kind, nog in de baarmoeder,
kan behandelen.

Onze focus op basaal, translationeel en klinisch onderzoek heeft in de afgelopen
decennia geleid tot meer dan 1.500 publicaties in (inter)nationale peer reviewed
tijdschriften. Daarnaast leggen we (geanonimiseerd) in ons KinCor-, PRECOR en
CONCOR register de medische gegevens vast van alle kinderen en volwassenen
in Nederland met aangeboren hartafwijkingen. Deze databases zijn een
belangrijke bron voor verder onderzoek. Alle chirurgische ingrepen worden al
meer dan 20 jaar geregistreerd in de Congenital Cardiac Database van de European
Congenital Heart Surgeons Association (ECHSA). Daarnaast maakt het CAHAL
deel uit van het Europese Referentie Netwerk (ERN) voor aangeboren
hartafwijkingen (GUARD-Heart).

Dankzij kennis en onderzoek kunnen we steeds effectiever en gerichter
behandelen. Maar we zijn er nog niet. Lees ons verhaal over hoe we nu al werken
metdemodernste faciliteiten en de nieuwste (chirurgische) interventietechnieken.
Maar ook wat er nog aankomt om de zorg en de kwaliteit van leven voor kinderen,
volwassenen en (aanstaande) ouders nog verder te verbeteren. Daar zetten wij ons
dag en nacht voor in met heel ons hart.
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Het CAHAL behandelteam

Alles in huis voor de beste zorg bij aangeboren hartafwijkingen

Elke dag worden in Nederland vier kinderen geboren met een hartafwijking. Daarnaast maakt het CAHAL deel uit van het Europese Referentie Netwerk (ERN)
De mate van ernst kan enorm verschillen. Nog steeds overlijdt elke twee voor aangeboren hartafwijkingen (GUARD-Heart). In ERN-netwerken werken de Het behandelteam van CAHAL bestaat uit onderstaande
dagen één kind aan een hartafwijking. Het LUMC en Amsterdam UMC wil beste experts van 27 lidstaten samen en doen zij gezamenlijk onderzoek naar specialisten die, in multidisciplinaire teams, intensief
daar verandering in brengen. Het CAHAL spoort elke aangeboren hart- zeldzame aandoeningen. samenwerken op het gebied van zorg, onderzoek en
afwijking zo vroeg mogelijk op en levert levenslang excellente zorg en onderwijs.

begeleiding op maat. European
Reference
Metworlks

Foetaal team
o 3foetaal cardiologen
Expertisecentrum CAHAL o " » 1 foetaal chirurg
Het Centrum Aangeboren Hartafwijkingen Amsterdam-Leiden (CAHAL,
www.cahal.nl) levert de beste kwaliteit van zorg voor patiénten met (complexe) °
aangeboren (‘congenitale’) hartafwijkingen vanaf prenatale leeftijd tot en met I n de Sp O tl lg h t » 16 kindercardiologen, waarvan 5 kinderinterventie-
volwassenheid. Al vanaf de 20-wekenecho is een aangeboren hartafwijking te b cardiologen en 2 kinderelektrofysiologen
ontdekken. Door te investeren in schaalvergroting, samenwerking en deel- " , en 2 fellows in opleiding tot kindercardioloog
specialisaties hebben we een grote expertise opgebouwd op het gebied van Hoogleraar kinderhartchirurgie '
complexe congenitale hartoperaties, intensive care zorg, katheterinterventies, prof. dr. Mark Hazekamp en hoogleraar kinder- Chirurgisch team

(prenatale) diagnostiek, cardiale beeldvorming en hartritmestoornisbehandeling. cardiologie prof. dr. Nico Blom hebben de dagelijkse leiding over het » 3volwaardige congenitaal cardiothoracale chirurgen
We werken met zorgpaden die in elke fase de beste zorg garanderen. Bovendien CAHAL. Mark Hazekamp is cardiothoracaal chirurg en is president van de « 1 fellow in opleiding tot congenitaal cardiothoracaal
werken we nauw samen met de ziekenhuizen in de regio. Zo blijft de zorg dichtbij European Association for Cardio-Thoracic Surgery (EACTS; zie chirurg

huis waar het kan. www.eacts.org). Hij heeft als specialisme de kinderhartchirurgie en \

Kindercardiologisch team

chirurgische behandeling van aangeboren hartafwijkingen bij volwassenen. Congenitaal cardiologen
Hij heeft zich nationaal en internationaal ingezet voor registratie en » 12 congenitale cardiologen,waarvan 5 cardiologen met
Eén team, één centrum verbetering van de kwaliteit van kinderhartchirurgische zorg. focus op beeldvorming bij aangeboren hartafwijkingen

Het CAHAL ontstaat in 1995 als drie academische ziekenhuizen, het Amsterdamse » 3interventie cardiologen met focus op structurele

AMC en VU Medisch Centrum en het Leids Universitair Medisch Centrum (LUMC) Prof. dr. Nico Blom is werkzaam als kinder- en aangeboren hartafwijkingen Gespecialiseerd verpleegkundig personeel Overige specialisten

in Leiden hun krachten bundelen. Het CAHAL is sindsdien hét expertisecentrum cardioloog en is aankomend president van de » 2 elektrofysiologen met focus op de behandeling van » Gespecialiseerde verpleegkundigen, echoscopisten, » 8volwaardige kinder(cardio)anesthesiologen

voor kindercardiologie en kinderhartchirurgie. Association for European Paediatric and hartritmestoornissen bij patiénten met complexe kinder IC verpleegkundigen, IC verpleegkundigen, » 10 perfusionisten voor cardiopulmonale bypass

Het CAHAL functioneert als één centrum met één team van congenitaal cardio- Congenital Cardiology (AEPC; zie aangeboren hartafwijkingen OK-assistenten en anesthesiemedewerkers zijn ook en ECMO bij kinderen

thoracale chirurgen gespecialiseerd in aangeboren aandoeningen, kinder- www.aepc.org). Onder zijn leiding is de e 3 pulmonale hypertensie specialisten opgeleid en gespecialiseerd om zorg voor patiénten e 13 kinderintensivisten met ruime ervaring op het
cardiologen en congenitaal cardiologen. Alle chirurgische ingrepen en katheter- afdeling kindercardiologie van het CAHAL » 2 fellows in opleiding tot congenitaal cardioloog met aangeboren hartafwijkingen te kunnen leveren gebied van kindercardiologie en kinderhartchirurgie
interventies bij jonge kinderen met aangeboren hartafwijkingen vinden plaats in uitgegroeid tot een nationaal en in multidisciplinaire teams.Zonder hen kan deze zorg « 2 kinderchirurgen (24/7 beschikbaar om op beide
het LUMC. Het CAHAL vormt daarnaast het nationale expertisecentrum voor de internationaal toonaangevend centrum op niet worden geleverd. locaties te opereren)

behandeling van kinderen met hartritmestoornissen. het gebied van cardiale beeldvorming,
interventiecardiologie, foetale cardiologie en
kinderelektrofysiologie.

» 2 anesthesiologen in opleiding tot kinderintensivist
e 1kinderarts in opleiding tot kinderintensivist
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In juni 2021 is het compleet vernieuwde Willem-Alexander L H /
Kinderziekenhuis (WAKZ) (locatie LUMC) heropend. Kindercardiologie en A - mmmﬂﬂﬂm

kinderhartchirurgie zijn de belangrijkste speerpunten van het WAKZ.

In december 2020 is het state-of-the-art CardioVasculair Interventie ) mmm"mnlﬂlm
Centrum (CVIC) in het LUMC geopend voor de behandeling van patiénten
met 0.a.aangeboren hartafwijkingen en hartritmestoornissen. Het CVIC
telt twee hybridekamers: deze zijn zo ingericht dat de congenitaal
hartchirurg en de interventiecardioloog of de elektrofysioloog
gezamenlijk een ingreep bij een patiént met een complexe aangeboren
hartafwijking kunnen uitvoeren. Dit is een enorme stap vooruit in de
mogelijkheden voor complexe behandelingen.

Het Emma kinderziekenhuis, onderdeel van Amsterdam UMC, is een
compleet kinderziekenhuis met vele subspecialismen.

Het Amsterdam UMC en het LUMC beschikken over een kinder intensive
care en een NICU met een ruim aantal gereserveerde bedden en
couveuses voor CAHAL patiénten en een team van gespecialiseerde
kinderintensivisten en IC verpleegkundigen.

Het Amsterdam UMC opent in juni 2022 een nieuwe Family Integrated
Care ICNeonatologie afdeling met de beschkikking over een team van
gespecialiseerde kinderintensivisten en IC verpleegkundigen. Ouders
kunnen 24/7 bij hun kinderen zijn.

In het CAHAL is er een volwaardig imaging programma voor de
kindercardiologie (echocardiografie, CT scan, MRI (4D flow)) en volwassen
cardiologie waarbij er een goede discipline overstijgende samenwerking
is tussen de kindercardiologie, radiologie en de cardiologie.

Het foetale centrum maakt al voor de geboorte verschil

Foetale chirurgie en foetale therapie

Zelfs voor de geboorte zijn sommige ziekten en aandoeningen te behandelen
bij het kind. In Nederland voert alleen het CAHAL deze vaak levensreddende
operaties uit. Het CAHAL beschikt bovendien over een internationaal
netwerk van foetaal chirurgen en kindercardiologen om te kunnen
overleggen over individuele complexe gevallen. Deze hooggespecialiseerde
zorg voor patiénten voor wie geen verdere verwijzing mogelijk is, heet
topreferente zorg.

De laatste jaren heeft de foetale cardiologie een zeer belangrijke rol gekregen in
de vroege diagnose van aangeboren hartafwijkingen. Momenteel worden de
meeste hartafwijkingen al voor de geboorte gediagnostiseerd. Dit heeft geleid tot
betere opvang en behandeling van een baby met een aangeboren hartafwijking en
ook goede begeleiding van ouders. Binnen het CAHAL zijn prenatale poliklinieken
aanwezig in zowel het Amsterdam UMC als het LUMC.

Op de prenatale poliklinieken werken kindercardiologen en gynaecologen
intensief samen voor de beste zorg van een foetus met een hartafwijking. Indien
in de eerste dagen na de bevalling een ingreep aan het hart te verwachten is, zal
de bevalling in het LUMC plaatsvinden. Ouders worden dan tijdens de zwanger-
schap al verwezen naar het LUMC voor kennismaking en planning van de
geboorte. Daarnaast worden de
eerste contacten gelegd met
maatschappelijk  werk ter

UITGELICHT
Hartklepafwijkingen bij foetussen

Het CAHAL is het enige centrum in Nederland voor de
interventionele behandeling van hartklepafwijkingen bij foetussen
en de medicamenteuze behandeling van hartritmestoornissen bij
de foetus via de navelstreng.

“Sinds de introductie van het landelijk prenatale optimalisatie van begeleiding
¢ screening programma in 2007 heeft het CAHAL van ouders in het traject.
M /\EmrsTtlrrdT;'rS) mﬁinderZiekenhUiS een van de hoogste prenatale detectie cijfers
ter wereld bereikt.”

Bronvermelding: www.foetaletherapie.nl

Dr. Sally-Ann Clur is kindercardioloog in het Amsterdam
UMC en hoofd van de foetale cardiologie binnen het CAHAL.
Zij houdt zich onder andere veel bezig met diagnostiek en
behandeling van foetale hartafwijkingen.

@ Kinderziekenhuis

L Willem-Alexander E y s ) -



Foetale hartinterventies

De afdeling Foetale geneeskunde van het CAHALis een nationaal en internationaal
verwijscentrum voor foetale chirurgie. De vroege opsporing van hartaandoeningen
bij nog ongeboren baby’s leidt er in uitzonderlijke gevallen toe deze tijdens de
zwangerschap te behandelen. Hiermee is de ontwikkeling van de hartaandoening
al voor de geboorte gunstig te beinvloeden. Dit kan het leven van een ongeboren
kind redden of een enorm verschil maken in de kwaliteit van leven. Ons multi-
disciplinair team combineert hiervoor hooggespecialiseerde diagnostiek en
behandeling met een persoonlijke benadering.

De neonatologieafdeling is volledig ingericht om optimale zorg te geven aan
pasgeborenen die tijdens de zwangerschap behandeld zijn.

Een belangrijk en uniek aspect van onze zorg is de lange periode waarin we de
ontwikkeling blijven volgen van kinderen na een foetale behandeling.

Onze specialisaties

Het foetale therapiecentrum van het CAHAL is gespecialiseerd in de volgende

zeldzame foetale hartaandoeningen:

» Foetale aortastenose

» Hartritmestoornissen in de foetale periode

» Hydrothorax, vochtophoping in de longen waarbij druk op het hartje van het
ongeboren kind kan ontstaan
Twin reversed arterial perfusion sequence (TRAP) of acardiacus, waarbij één
kindje geen functioneel hart ontwikkelt en ernstig misvormd raakt, terwijl de
andere de pompfunctie overneemt en gaat pompen voor twee, met het risico
op hartfalen.

Prenatale diagnostiek CAHAL
Sinds de introductie van het landelijk prenatale screening programma in 2007

heeft het CAHAL een van de hoogste prenatale detectiepercentages ter wereld

bereikt. Een nauwkeurige, vroege prenatale diagnose inclusief eventuele DNA
diagnostiek is heel belangrijk. Het geeft ouders tijd om weloverwogen beslissingen
te maken over hun zwangerschap. De juiste perinatale zorg kan worden
gerealiseerd in up-to-date neonatologie IC eenheden in het CAHAL. Zodoende

worden de overlevingskansen en lange termijn uitkomsten van de baby’s met
ernstige hartafwijkingen verbeterd.

Een van deze aandoeningen is transpositie van de grote vaten waar deze zijn
omgewisseld. Zonder directe postnatale behandeling overleven deze baby’s vaak
niet. Helaas wordt de aandoening dikwijls gemist op screening echo’s.

Sinds 2012, na het bijvoegen van de additionele drie-vaten-view in het 20 week
echo protocol, is het detectiepercentage bij het CAHAL gestegen tot 85%. Dit is
ver boven de gemiddelde internationale cijfers.

In Nederland is nu begonnen met de 13-week screening scan om nog eerder
afwijkingen op te sporen. Additionele training van de echoscopisten in het
beoordelen van deze mini-hartjes is al begonnen in het CAHAL.

In de Spotlight

Gynaecoloog-perinatoloog dr. Monique Haak
leidt sinds 2011 het foetale hartprogramma
met ook foetale interventies in het LUMC.
Daarnaast is zij grondlegger van de eerste
foetale hart-echocursus in Nederland, geeft
zij (inter)nationaal onderwijs op het gebied
van aangeboren hartaandoeningen en heeft zij
meer dan 140 wetenschappelijke publicaties in dit
vakgebied op haar naam. Tevens is Monique de oprichter

van de PRECOR database en de bijbehorende Biobank, waarin alle
foetussen en ouders met aangeboren hartaandoeningen worden
geregistreerd vanaf 2002 met als doel het verbeteren van de follow-up.
Kortom, een expert op het gebied van het foetale hart en de complexiteit
van hartaandoeningen.

_

Foetale aortastenose

Een vernauwing van de aortaklep of de longslagaderklep
kan leiden tot onderontwikkeling van de hartkamers.
Daarnaast kan hartfalen al op de foetale leeftijd optreden.

Met een foetale hartkatheterisatietechniek is het mogelijk
om de vernauwde hartklep op te rekken.Zo zijn de
ontwikkeling en de functie van de hartkamer gunstig te
beinvloeden. Bij deze operatie wordt in het kloppende hart
van de foetus door de buik van de moeder een naald geprikt.
Via deze naald wordt een ballonkatheter opgevoerd en
opgeblazen in de vernauwde hartklep. De ingreep is
geslaagd als de onderontwikkelde hartkamer zich herstelt.
Het team van specialisten bestaande uit een foetaal chirurg,
kindercardioloog en arts-echoscopist voert deze
behandeling een paar keer per jaar uit.

Foetale aortastenose

///////////////////4
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Hartritmestoornissen in de foetale periode

In de foetale periode kunnen hartritmestoornissen optreden
bij het ongeboren kind. Houden deze langdurig aan, dan kan
dit leiden tot overlijden aan hartfalen.

Vaak is de ritmestoornis bij de foetus te behandelen door de
moeder te behandelen met een medicijn dat inwerkt op het
ritme van het hart en de placenta passeert. Wanneer deze
behandeling niet aanslaat, is het mogelijk om de foetus via
een punctie in de navelstreng rechtstreeks deze medicatie
toe te dienen.Al meerdere keren is deze levensreddende
behandeling succesvol uitgevoerd in het LUMC. Centra uit
heel Nederland verwijzen dan ook naar het CAHAL voor deze
behandeling.




Levensreddende operaties in de kinderhartchirurgie

Het CAHAL levert topklinische zorg op het gebied van kinderhartoperaties
en operaties bij volwassenen met aangeboren hartafwijkingen, katheter-
ingrepen bij jonge kinderen en foetale interventies. Waar kinderen vroeger
soms binnen 24 uur na de geboorte overleden, worden nu veel levens gered.
Dat is mogelijk dankzij kundige chirurgen, uitstekende faciliteiten en de
zorg van toegewijde en gespecialiseerde teams.

Het LUMC is specialist in (kinder)hartchirurgie bij zowel enkelvoudige als
complexe aangeboren hartaandoeningen. We leveren binnen CAHAL topklinische
zorg op het gebied van kinderhartoperaties. Zo hebben we een van de grootste
programma’s van Europa voor patiénten met een congenitaal gecorrigeerde
transpositie van de grote vaten (ccTGA), die met de ‘double switch’ operatie een
veel betere prognose hebben. Verwijzingen hiervoor zijn nationaal en inter-
nationaal.

Kinderen met deze aandoening hebben een goede prognose op de lange termijn
als ze tijdig behandeling krijgen. Als deze aandoening niet prenataal ontdekt
wordyt, is er tot 12% sterfte in het eerste levensjaar, terwijl bij prenatale diagnose
er slechts 0-1% sterfte optreedt.

Hartoperaties en katheterbehandelingen bij oudere kinderen en volwassenen
voeren we uit in het LUMC en het Amsterdam UMC. Wij werken samen met
internationale en nationale expertisecentra op verschillende vlakken voor zowel
onderzoek, onderwijs als zorg. Vanuit binnen- en buitenland worden patiénten
naar ons verwezen en waar nodig verwijzen wij bij hele specifieke ingrepen naar
elders.

“We zijn trots op de prestigieuze erkenning van onze
intensive care zorg en ECMO programma’,
zegt dr. PP Roeleveld, kinderarts-intensivist en
directeur van het kinder ECMO programma van het
LUMC. “Deze erkenning van ons ECMO programma is
een hele mooie uiting van ons constante streven naar
het leveren van de beste zorg voor onze patiénten met
aangeboren hartafwijkingen in het CAHAL.”

CAHAL is ‘platinum-level of excellence’
voor ECMO zorg, als enige in Nederland

Het CAHAL heeft als enige centrum in Nederland het
predikaat ‘platinum-Level of excellence’voor ECMO zorg.
Het ECMO systeem - ook wel ‘hart-longmachine’ genoemd
- is een van de meest geavanceerde vormen van levens-
ondersteuning. Tijdens de behandeling neemt de ECMO een
deel van het werk van het hart en de longen over. Op deze
manier krijgen het hart en de longen de gelegenheid om te
rusten en te genezen. Een ECMO behandeling kan worden
toegepast bij neonaten, kinderen en volwassenen en is een
essentieel onderdeel in de zorg voor patiénten met een
aangeboren hartafwijking.

De Extracorporeal Life Support Organization (ELSO) erkent
die centra die een uitzonderlijke inzet tonen voor op bewijs
gebaseerde processen en kwaliteitsmaatregelen, opleiding
en permanente educatie van het personeel, tevredenheid
van de patiént en voortdurende klinische zorg. Het CAHAL
heeft blijk gegeven van buitengewone prestaties in
excellente pati€éntenzorg door het gebruik van maatregelen,
processen en structuren van de hoogste kwaliteit, gebaseerd
op bewijsmateriaal. Ook laat het CAHAL uitmuntendheid
zien in opleiding, onderwijs, samenwerking en communicatie
die bijdragen aan een helende omgeving voor gezinnen,
patiénten en personeel.

.
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Het team van CAHAL bestaat uit drie volwaardige congenitaal cardiothoracaal
chirurgen: Prof. dr. Mark Hazekamp, dr. Dave Koolbergen en dr. Timofey
Nevvazhay. Dr. Léon Putman heeft zijn opleiding tot congenitaal cardiothoracaal
chirurg bijna afgerond en werkt volledig in het team.

Daarnaast is er altijd minimaal een cardiothoracaal chirurg/-chirurg in opleiding
die het team in stageverband versterkt. Stagiaires komen uit andere Nederlandse
hartcentra (stage kinderhartchirurgie) of uit het buitenland. De kinderhart-
chirurgen van het CAHAL hebben inmiddels vele artsen opgeleid die nu over de
hele wereld als kinderhartchirurg werken in onder andere Belgi€, Duitsland,
Spanje, Italié, Verenigd Koninkrijk, Griekenland, Slowakije, Australié, Tunesié,
Mexico, Costa Rica, Ecuador en de Russische Federatie.

In de Spotlight

Dr.Dave Koolbergen is kinderhartchirurg voor
aangeboren hartafwijkingen bij volwassen in het CAHAL, waarbij hij zowel
op locatie Amsterdam UMC als LUMC werkzaam is. In 2002 voltooide
dr.Koolbergen zijn opleiding, waarna hij zich specialiseerde tot chirurg voor
aangeboren hartafwijkingen onder leiding van prof. dr. Mark Hazekamp.

Dr.Dave Koolbergen voerde in 2018 voor het eerst in Nederland de
PEARS-procedure uit en is de landelijke expert op dit gebied. PEARS staat
voor ‘Personalized External Aortic Root Support’ De procedure wordt
toegepast bij patiénten met een verwijde aortawortel, wat onder andere
kan voorkomen bij het syndroom van Marfan en bij een reeks complexe
aangeboren hartaandoeningen (zie ook pagina 16).

Het verhaal van Jasmijn

In de zomer van 2014 opereert kinderhartchirurg Mark Hazekamp voor het
eerst een jong babyhart nadat hij de operatie heeft voorbereid met behulp van
een 3D-geprint hartmodel van het meisje. Er bestaan nog geen handboeken of
protocollen voor. In de wereld van de hartchirurgie is het dan ook een unieke

Hartmissie Suriname

Jaarlijks worden in Suriname 20 tot 30 kinderen geboren
met een ernstige hartaandoening. Zij kunnen direct na hun
geboorte veel last hebben van een hartaandoening,
bijvoorbeeld als er een groot gat is tussen beide hartkamers
of als 1 van de hartkleppen ernstig vernauwd is. Met een
goede behandeling hebben deze kinderen een vrijwel
normale toekomst en levensverwachting. Daarvoor is echter
wel een open hartoperatie of een katheter-interventie
nodig. Hiervoor zijn speciale kennis, vaardigheden en
apparatuur nodig die op dit moment nog niet voorhanden
zijn in Suriname.

Sinds 1999 worden de hartmissies naar Suriname
georganiseerd. Men begon met katheter-interventies, sinds
2005 voert men ook open hartoperaties uit. Inmiddels zijn er
in Suriname meer dan 140 operaties bij kinderen met een
hartaandoening uitgevoerd en meer dan 250 katheterisaties.
Een ander belangrijk doel van deze missies is verdere scholing
van de medewerkers van het Academisch Ziekenhuis
Paramaribo.

Elk jaar gaat er vanuit CAHAL een groep van 15 kinder-
hartspecialisten — bestaande uit een kinderhartchirurg,
kindercardioloog, perfusionist, kinder IC-arts en
anesthesisten, operatieassistenten en |C verpleegkundigen
- naar Suriname om samen met de Surinaamse artsen en
verpleegkundigen tientallen kinderen te opereren in
enkele weken.

.

operatie. Het gaat nog steeds goed met Jasmijn, die inmiddels 7,5 jaar oud is.
Het 3D-geprint hartmodel maakt op dit moment deel uit van de collectie van
museum Boerhaave.

Daarnaast organiseert Dave Koolbergen ook jaarlijks een waardevolle
missie naar Suriname, waarbij hij tientallen kinderen opereert in een
tijdsperiode van 3 tot 4 weken.
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Het Hybride Norwood programma

Bij bepaalde hartaandoeningen zijn de linker hartstructuren
te klein of onderontwikkeld. Het hybride Norwood
programma is bedoeld om de bloedsomloop in deze harten
te beinvloeden door bandjes aan te leggen om beide
longslagaders door de kinderhartchirurg en het plaatsen van
een stent in de ductus arteriosus door de kinderinterventie-
cardioloog. Soms moet ook nog een gat worden gecreéerd in
het tussenschot tussen de beide boezems. Op deze manier
wordt een stabiele bloedsomloop gecreéerd bij de baby.

Een hybride Norwood is geen definitieve oplossing voor

een aangeboren hartaandoening. Het kind zal op een later
tijdstip, als de structuren aan de linkerzijde van het hart
voldoende zijn gegroeid, nogmaals geopereerd moeten
worden voor een definitieve oplossing. Het hybride Norwood
programma is binnen het CAHAL al bij tientallen patiénten
met succes toegepast en vergt nauwe samenwerking tussen
de kinderhartchirurg en de kindercardioloog.

De resultaten van dit programma zijn ook gepubliceerd in
internationale wetenschappelijke tijdschriften.

De PEARS operatie: uniek in Nederland

Dr. Dave Koolbergen voerde in 2018 voor het eerst in
Nederland de PEARS-procedure uit en is de landelijke expert
op dit gebied. PEARS staat voor ‘Personalized External Aortic
Root Support’ De procedure is uitzonderlijk complex en
uniek in Nederland. Deze wordt toegepast bij patiénten met
een verwijde aortawortel, wat onder andere kan voorkomen
bij het syndroom van Marfan en bij een reeks complexe
aangeboren hartaandoeningen. De PEARS procedure is een
innovatieve operatietechniek waarbij gebruik wordt gemaakt
van een op maat gemaakt verstevigend netje dat om de
verwijde aorta heen wordt geplaatst. Dit kan, in tegen-
stelling tot operaties waarbij het verwijde deel van de grote
lichaamsslagader vervangen wordt door een prothese,
worden gedaan terwijl het hart gewoon door blijft pompen.
De hart-longmachine hoeft dus niet de circulatie van de

patiént over te nemen. Een ander belangrijk voordeel van de
PEARS techniek is dat er geen kunststof in contact met de
bloedbaan komt, waardoor er in de toekomst geen gevaar is
van infectie. Het CAHAL is het enige centrum in Nederland
dat deze operatie uitvoert.

.
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Double switch programma bij ccTGA

Congenitaal gecorrigeerde transpositie is een hart-
aandoening waarbij de twee hartkamers op de verkeerde
plaats staan terwijl de bloedstroom in grote lijnen wel
normaal loopt. Dit leidt op kortere of langere termijn tot
falen van de rechter hartkamer. Om dit te voorkomen,
bestaat de ‘double switch-operatie’ waarbij een ompoling
van de boezems (Senning of Mustard- operatie) en de grote
slagaders (arterial switch of Rastelli-operatie) wordt
uitgevoerd. Deze operatie wordt meestal voorafgegaan door
het plaatsen van een bandje (‘banding’) om de longslagader
of een Blalock-shunt.

Vanaf 1997 voert het CAHAL het ‘double switch’ programma
uit en is hiervoor een van de toonaangevende centra in
Europa.Sindsdien is deze complexe operatie 29 keer
uitgevoerd en zijn er 28 bandings om de longslagader en

12 Blalock-shunts geplaatst. Alle kinderen met ccTGA
worden door één kindercardioloog (dr. Irene Kuipers) in het
Amsterdam UMC gezien zodat de expertise zoveel mogelijk
geconcentreerd wordt.

Volwassen patiénten met ccTGA komen meestal niet meer in
aanmerking voor een ‘double switch’ operatie maar volgen
een apart zorgpad met onder andere implantatie van een
steunhart (VAD).

Het CAHAL doet wetenschappelijk onderzoek bij een ccTGA
bij kinderen als volwassenen met o.a. pharmacologische
behandeling, optimalisatie van het ritme en pacing strategién
en zo nodig implantatie van een steunhart (VAD),

zie ook pagina 27.Hierover is in internationale medische
tijdschriften gepubliceerd.

Onze specialisaties

Op het gebied van kinderhartchirurgie is het CAHAL gespecialiseerd in inno-

vatieve chirurgische technieken en behandelingen, waaronder:

» De Nikaidoh-operatie

» Het behandelprogramma voor congenitaal gecorrigeerde transpositie (ccTGA).

« Het Hybride Norwood programma bij ‘small left heart syndrome’.

« Banding van de longslagader (‘arteria pulmonalis banding’) bij gedilateerde
cardiomyopathie. Dit is een ziektebeeld waarbij de linker hartkamer ernstig
verwijd is en een slechte pompfunctie heeft. Door het bandje om de longslagader
te plaatsen, heeft de linkerhartkamer een goede kans om te herstellen.
Behandelprogramma voor patiénten met een ernstige aangeboren hartaan-
doening, bestaande uit een combinatie van het ontbreken van de verbindingen
tussen de rechterhartkamer en de longslagader (pulmonalis atresie), een gat in
het tussenschot van de hartkamers (ventrikel septum defect), en het bestaan
van vele extra bloedvaten vanuit de grote lichaamsslagader naar de longen
(major aorto-pulmonale collateraal arterién).

De PEARS-operatie (‘Personalized External Aortic Root Support’), een op maat
gemaakte aortaprothese.
Steunhart als ‘destination therapy’bij rechter kamer systeemkamer falen.
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Arterial switch operatie bij Transpositie
van de Grote Arterién (TGA)

Transpositie van de Grote Arterién (TGA) is een veel voorkomende
aangeboren hartafwijking waarbij de aorta en de longslagader
‘verkeerd om’ uit het hart ontspringen. Leiden was één van de eerste
centra in de wereld waar de ‘arterial switch’ operatie werd toegepast
en de Leidse kinderhartchirurg Quaegebeur heeft deze operatie
wereldwijd groot gemaakt. De Leidse serie ‘arterial switch’ operaties
is internationaal één van de grootste en best bestudeerde series in
de wereld. Bij deze operatie is het adequaat overzetten van de
kranslagaderen van groot belang. Er kunnen verschillende
anatomische varianten worden gezien in de kransslagaderen, die
door de abnormale ligging van de grote vaten bovendien lastig te
beschrijven zijn. De Leidse hoogleraar prof. dr.Adriana Gittenberger-
de Groot, ontwikkelde daarom een systeem waarmee deze
anatomische variaties bij TGA maar ook bij andere aangeboren
hartafwijkingen, adequaat beschreven kunnen worden. Dit systeem,
het Leiden Convention Coronary Coding system, wordt wereldwijd
gebruikt. Recent werd dit systeem verder uitgebreid voor een nog
bredere toepassing door zowel congenitale hartchirurgen en
(kinder)cardiologen. Lees hierover meer in hoofdstuk 7
‘Wetenschappelijk onderzoek en innovatie in het CAHAL




Hart voor kinderhartinterventies

Het CAHAL heeft een rijke ervaring in het uitvoeren van interventionele
behandelingen bij complexe aangeboren hartaandoeningen en hartritme-
stoornissen. De afgelopen jaren is het behandelarsenaal bovendien
uitgebreid met innovatieve technieken die veel kinderen het leven redden.

Met een hartkatheterisatie zijn vele behandelingen mogelijk, waarbij een deel van
de hartaandoeningen bij kinderen zonder ingrijpende hartoperatie kan worden
verholpen. Het hypermoderne CardioVasculair Interventie Centrum (CVIC) van
het CAHAL voor onder andere jonge patiénten met aangeboren hartaandoeningen
en hartritmestoornissen telt dan ook drie hartkatheterisatiekamers. Hier vinden
verschillende onderzoeken en behandelingen plaats die in sommige gevallen een
hartoperatie of een re-operatie kunnen voorkomen, of het kind in een betere
uitgangssituatie brengen voor een geplande operatie. Een speciaal team van
kinder-interventiecardiologen verricht hiervoor hartkatheterisaties bij baby’s,
kinderen en jongeren tot 18 jaar. Voor katheterablaties van hartritmestoornissen
bij kinderen en volwassenen met aangeboren hartaandoeningen is er een speciaal
team van (kinder) elektrofysiologen. Het CAHAL is het enige centrum in
Nederland waar gespecialiseerde kinderelektrofysiologen werken.

Hartritmestoornissen

Het CAHAL is wereldwijd toonaangevend op het gebied van de katheter-
ablatiebehandeling van hartritmestoornissen bij kinderen en patiénten met een
(complexe) aangeboren hartaandoening. Het LUMC is hiervoor zelfs het (inter-)
nationaal verwijscentrum en is veruit het grootste centrum in Nederland.
Katheterablatie-behandelingen bij zuigelingen en zeer jonge kinderen zijn
mogelijk binnen het CAHAL, uitgevoerd door onze kinderelektrofysiologen.

Bij deze techniek beschadigt de kindercardioloog met behulp van een katheter
met opzet hartweefsel plaatselijk om de oorzaak van een abnormaal hartritme
weg te nemen. Hierbij wordt gebruik gemaakt van de nieuwste 3D mapping
technieken.
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Innovatieve katheterinterventies

Het CAHAL heeft de afgelopen jaren verschillende nieuwe kathetertechnieken
geintroduceerd in Nederland bij ernstige aangeboren hartaandoeningen, zoals
percutane pulmonaalklepvervangingen en de hybride Norwood-procedure (zie
ook de ‘Uitgelicht’-kaders). Ook is de afdeling ervaren in katheterinterventies bij
zeer jonge kinderen, zoals stentplaatsingen bij zuigelingen en jonge kinderen met
vernauwde kransslagaders en ductussluitingen bij vroeggeboren kinderen.
Bij vroeggeboren kinderen kan hartfalen ontstaan als de ductus arteriosus,
een verbinding tussen aorta en longslagader niet sluit na de geboorte. Met een
nieuwe kathetertechniek die in het LUMC recent voor het eerst in Nederland werd
uitgevoerd kan deze aandoening nu zonder hartoperatie succesvol worden
behandeld bij deze zeer kwetsbare groep kinderen.

Erfelijke hartritmestoornissen en cardiomyopathieén bij kinderen

Het CAHAL (Amsterdam UMC) is een internationaal toonaangevend centrum voor
erfelijke hartziekten bij kinderen waarbij de afdelingen cardiologie, kinder-
cardiologie en de cardiogenetica intensief samenwerken. Het Amsterdam UMC,
als onderdeel van het CAHAL, leidt het European Reference Network (ERN)
GUARD-HEART voor erfelijke hartziekten (prof. dr. Arthur Wilde). Erfelijke hart-
ritmestoornissen en hartspierziekten (cardiomyopathieén) zijn de belangrijkste
oorzaken van levensbedreigende kamerritmestoornissen en plotse hartdood op
de kinderleeftijd. De belangrijkste erfelijke hartziekten bij kinderen zijn het lange
QT syndroom (LQTS), catecholaminerge polymorfe ventrikeltachycardie (CPVT),
het Brugada syndroom en hypertrofe en dilaterende cardiomyopathie (HCM en
DCM). Er zijn speciale familiespreekuren voor deze groep patiénten ingericht
waar ouders en kinderen gezamenlijk gecontroleerd worden door de cardioloog
en de kindercardioloog. Uit het binnen- en buitenland worden kinderen met
moeilijk behandelbare erfelijke hartziekten naar het CAHAL verwezen voor
(genetische) diagnostiek en behandeling. Enkele voorbeelden hiervan zijn
thoracoscopische stellectomieén bij therapieresistente CPVT en LQTS, subcutane
ICD implantaties en niet-transveneuze ICD implantaties bij zuigelingen en jonge
kinderen. Naast top-referente zorg wordt binnen het CAHAL innovatief en
grensverleggend wetenschappelijk onderzoek verricht naar genetische oorzaken,
nieuwe diagnostische testen en behandelstrategieén bij zowel kinderen als
volwassenen met erfelijke hartziekten.

Cardiale beeldvorming

Voor de diagnose en behandeling van aangeboren hartafwijkingen is beeldvorming
van het hart en de grote bloedvaten essentieel. Binnen het CAHAL zijn 7 speciaal
getrainde kinderecho-cardiografisten werkzaam, die op de (poli)kliniek jaarlijks
duizenden echo’s maken van patiénten met aangeboren hartafwijkingen. Een
uitgebreid onderwijsprogramma en kwalitatieve beoordeling van individuele
onderzoeken waarborgt de kwaliteit van het echocardiografisch onderzoek.

Daarnaast zijn binnen het CAHAL hoogwaardige beeldvormingsfaciliteiten
aanwezig, zoals CT en MRI. Door nauwe samenwerkingen met de afdeling Radio-
logie (LUMC en Amsterdam UMC) leveren deze geavanceerde beeldvormings-
technieken waardevolle informatie over een hartaandoening. Tot slot heeft het
CAHAL de mogelijkheid om driedimensionale reconstructies van een hart-
aandoeningen te vervaardigen, zodat een behandeling (hartoperatie of hart-
katherisatie) beter voorbereid kan worden. Met grote regelmaat verwijzen
medische centra patienten naar het cahal voor cardiale beeldvorming vanwege de
hoogwaardige kwaliteit hiervan.
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Katheter ablaties bij kinderen

Hartritmestoornissen komen voor bij 1 op 250 kinderen

en in de meeste gevallen is het hart normaal aangelegd.
Wolff-Parkinson-White (WPW) syndroom is de meest
voorkomende hartritmestoornis bij kinderen. Bij zuigelingen
kunnen deze ritmestoornissen langdurig aanhouden en
levensbedreigend zijn waarbij de medicamenteuze
behandeling soms niet effectief is. Bij oudere kinderen geven
deze ritmestoornissen veel klachten zoals hartkloppingen
en duizeligheid, waardoor de kwaliteit van leven beperkt
wordt. Bij tieners is het WPW syndroom een belangrijke en te
vermijden oorzaak van plotse hartdood.

Bij een katheterablatie wordt door verhitting of bevriezing
via de tip van een ablatiekatheter de locatie van een
ritmestoornis effectief uitgeschakeld. In het CAHAL hebben
we ons ingezet om ablatiebehandelingen ook bij jonge
kinderen uit te voeren. Door ervaring en de verfijning van de
techniek is de afgelopen 25 jaar een groot pediatrisch
ablatieprogramma ontwikkeld voor kinderen uit alle
leeftijdsgroepen. Het is zelfs mogelijk om zuigelingen veilig
en effectief te behandelen.

De procedures worden uitgevoerd door twee kinderelektro-
fysiologen die onderdeel zijn van het elektrofysiologieteam.
Het succespercentage van katheterablaties bij kinderen ligt
boven de 95% en de kans op complicaties zijn zeer gering.
Bij alle ablatieprocedures wordt gebruik gemaakt van 3D
mapping systemen. Hiermee kan de elektrische activiteit in
een 3D afbeelding van het hart worden geprojecteerd en
kan de juiste plek voor de ablatie nauwkeurig en (bijna)
zonder gebruik van rontgenstraling worden bepaald.
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Hartkatheterisatie

Vroeger werden bij kinderen met hartaandoeningen veel
hartkatheterisaties verricht om goed en gedetailleerd
inzicht te krijgen in de bouw (anatomie) en de werking van
het hart (hemodynamiek). Met de komst van betere cardiale
beeldvorming zijn deze diagnostische hartkatheterisaties
grotendeels verdwenen en hebben plaats gemaakt voor een
groeiend aantal katheterinterventies.

Tijdens een katheterinterventie wordt via een hart-
katheterisatietechniek een hartaandoening behandeld.
Hiervoor is een groot arsenaal aan materiaal beschikbaar,
zoals opvouwbare pluggen om defecten tussen de
hartkamers of grote vaten te sluiten, ballonkatheters, stents,
en hartkleppen.

Enkele voorbeelden van ingrepen waarbij hartkatheterisatie

wordt ingezet:

¢ Ballondilatatie om een vernauwing van een hartklep of
(slag)ader te verhelpen

¢ Stentimplantatie om een vernauwde long of
lichaams(slag)ader op te lossen

¢ Sluiten van verbindingen tussen de hartkamers of
slagaders

¢ Percutane pulmonalisklepvervanging

.
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Hybride operaties

Sinds een paar jaar vinden steeds vaker hybride ingrepen
plaats. Dit betekent dat de kinderinterventiecardioloog en
kinderhartchirurg samen of vlak achter elkaar een ingreep
bij dezelfde patiént uitvoeren.

De toegang tot het hart is hier zowel via de open
chirurgische wond als via de ingebrachte katheters.

Tijdens de hartoperatie ingebrachte stents maken de
operatie veiliger en korter. Hybride ingrepen vinden,
afhankelijk van de aard van de ingreep, plaats op de hybride
hartkatheterisatiekamer of operatiekamer van het CVIC.

Katheterablaties bij geopereerde patiénten met een aangeboren
hartafwijking

Bij patiénten die geopereerd zijn aan een aangeboren hartafwijking ontstaan vaak
hartritmestoornissen als gevolg van complexe elektrische circuits rondom
littekens in de boezems of kamers van het hart. Deze ritmestoornissen treden
meestal op bij oudere kinderen en volwassenen. Kamerritmestoornissen zijn
meestal levensbedreigend en vormen een belangrijke doodsoorzaak bij deze
groep patiénten. Deze hartritmestoornissen zijn in veel gevallen succesvol te
behandelen met een katheterablatie maar hiervoor is zeer gespecialise<ns1:XMLFault xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat"><ns1:faultstring xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat">java.lang.OutOfMemoryError: Java heap space</ns1:faultstring></ns1:XMLFault>