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1 Einleitung

1 Einleitung

1.1 Einleitung und Fragestellung

Angeborene Herzfehler und Anomalien der groBen Geféille sind die héufigsten isolierten
Organanomalien, von denen etwa jedes 100ste Kind betroffen wird. Neuere Schétzungen
gehen davon aus, dass etwa 5,2 - 7,1 von 1000 Neugeborenen betroffen sind (Wren und
O’Sullivan 2001, Schoetzau et al. 1997). Demzufolge werden in Deutschland pro Jahr etwa
6.000 Kinder mit AHF geboren (Schmaltz et al. 2008).

Der Schweregrad der AHF reicht von einfachen (55 %) bis zu mittelschwereren und

komplexen (45 %) Formen (Schmaltz und Bauer 2013).

Die Zahl von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (EMAH) in Deutschland wird
derzeit auf fast 300.000 geschitzt (Schmaltz und Bauer 2013). Damit leben in Deutschland
mehr Erwachsene als Kinder mit angeborenen Herzfehlern. Ahnliches gilt auch fiir Europa.
Aktuelle Daten zeigen, dass hier derzeit ca. 2.3 Millionen EMAH leben, wobei sich die
Zahl der piadiatrischen Patienten nur auf ca. 1.9 Millionen belduft. Dieser Trend wird

zunehmen (Abb. 1) (Baumgartner 2014).
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Abb. 1: Alters- und Héufigkeitsverteilung von Patienten mit angeborenen Herzfehlern in Europa
(aus: Baumgartner 2014)
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Fast alle diese Patienten benétigen wihrend ihres gesamten Lebens &rztliche Betreuung.
Aufgabe des Hausarztes und Allgemeinarztes muss es sein, potentielle Risiken der AHF zu
kennen und betroffene Patienten zu einer regelméBigen Vor- bzw. Nachsorge in
spezialisierten Einrichtungen anzuhalten. Uberdies miissen alle anderen Fachdisziplinen
der Medizin darauf vorbereitet werden, solche Patienten kiinftig vermehrt betreuen zu
miissen. Dies ist aber nur moglich, wenn die jeweiligen Fachvertreter den bestehenden

Herzfehler verstehen (Kaemmerer et al. 2014).

Die Prognose der Patienten mit AHF war nicht immer so gut. Noch bis etwa 1940
verstarben etwa 80 % der Kinder mit relevanten AHF innerhalb der ersten Lebensjahre.
Diese ungiinstige Situation dnderte sich erst ab 1938, als erstmals eine angeborene
GefiaBanomalie (offener Ductus Botalli) erfolgreich chirurgisch verschlossen wurde
(Kaemmerer et al. 2004).

In den Folgejahren und Jahrzehnten kamen weitere operative Verfahren hinzu. Waren es
erst Palliativ-Eingriffe, so handelt es sich spédter um Korrekturen oder Reparaturen.
Meilensteine sind die Reparatur der Aortenisthmusstenose (1944/45), die Anlage aorto-
pulmonaler Shunts (Blalock-Taussig-Shunt 1945) bei zyanotischen Herzfehlern oder die
Reparatur einfacher AHF und spiter auch komplexer Herzfehler. Zu letzteren zéhlt die
Fallot'sche Tetralogie (W. Lillehei 1954), die Transposition der groflen Gefille
(Vorhofumkehr-Operation durch A. Senning 1958 und W. Mustard 1963; arterielle Switch-
Operation durch A.D. Jatene 1975 und M.H. Yacoub 1976) oder univentrikulire Herzen
(F. Fontan 1968).

Neben operativen wurden auch vielfiltige interventionelle Verfahren zur Behandlung von
AHF entwickelt. Hierzu gehoren die Dilatation mit und ohne Stentversorgung bei Stenosen
an Herzklappen, Lungenarterie und Aorta sowie der Verschluss von Herz- und
GefdBanomalien (z.B. Vorhof- oder Ventrikelseptumdefekt, Aortenisthmusstenosen,
offener Ductus Botalli). Seit einigen Jahren ist bei AHF auch der Ersatz insuffizienter oder
stenotischer Herzklappen (z.B. Melody- oder Sapien-Klappe in Pulmonal- oder
Tricuspidalposition; Katheterklappen bei Aortenklappenstenose) moglich (Butera et al.
2015).

Mittlerweile sind nahezu alle angeborenen Herzfehler einer chirurgischen und oder

operativen Behandlung zugénglich.
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Neben der Herzchirurgie und der kongenitalen Kardiologie haben sich aber auch andere
Zweige der Medizin, wie z.B. Anésthesie, Intensivmedizin, Pharmakotherapie usw., so

entwickelt, dass die Patienten mit AHF hiervon enorm profitieren.

Abhidngig vom Geburtsjahrgang erreichen durch die genannten Fortschritte inzwischen
mehr als 90 % der Betroffenen das Erwachsenenalter (Abb. 2) (Neill und Clark 1995,
Schmaltz et al. 2013).
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Abb. 2: Die historische Entwicklung der kongenitalen Kardiologie im 20. Jahrhundert (mod. aus:
Neill und Clark 1995, The Developing Heart. A “History” of Pediatric Cardiology. Kluwer
Academic Publishers, Dordrecht)

Eine 2010 publizierte, populationsbasierte kanadische Studie konnte eine
Entwicklungstendenz in der Mortalitit von Patienten mit angeborenen Herzfehlern
aufdecken (Abb. 3). Die Sterblichkeit bei Kindern mit AHF nimmt hiernach ab und die
Zahl der Todesfille bewegt sich zum hoheren Erwachsenenalter hin (Khairy et al. 2010).
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Abb. 3: Zeitliches Auftreten von Todesfdllen bei Patienten mit angeborenen Herzfehlern (aus:
Khairy et al., Changing Mortality in Congenital Heart Disease, 2010)

Aktuelle Daten belegen auch in Deutschland fiir den Zeitraum zwischen 1990 und 2011 bei
AHF in allen Altersgruppen eine Abnahme der Mortalitdtsrate um 60 % (Abb. 4) (Anonym:
Der Deutsche Herzbericht 2013).
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Abb. 4: Entwicklung der Mortalitdtsrate fiir Patienten mit angeborenen Herzfehlern in
Deutschland zwischen 1990 und 2011 (aus: Deutsche Herzstiftung (Herausgeber), Deutscher
Herzbericht 2013 (25. Bericht), Frankfurt a. M., Dez. 2013)
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Abhidngig vom Spontanverlauf bzw. von der vorgenommenen Behandlung kann man
Patienten mit angeborenen Herzfehlern in Gruppen einteilen. In der ersten Gruppe sind
native Patienten ohne spezifische BehandlungsmaBBnahmen, solche mit Fehlbildungen, die
keine Operation oder Intervention bendétigten, solche bei denen die OP-Indikation
iibersehen wurde und letztlich inoperable Fehlbildungen. Die zweite, grolere Gruppe
stellen die operierten oder interventionell behandelten Patienten dar (Kaemmerer et al.

2014).

Leider sind die wenigsten Patienten mit AHF nach chirurgischen und interventionellen
Behandlungen geheilt. Bei fast allen besteht das Risiko von Rest- und Folgezustinden
sowie Komplikationen (Perloff und Warnes 2001).

Restzustinde sind dabei anatomische- oder himodynamische Stérungen, die schon vor dem
Eingriff bestanden und meist von Natur aus mit dem Herzfehler verbunden sind. Sie sind
unabhdngig vom durchgefiihrten Eingriff und nicht Folge eines technischen Fehlers. Sie
haben oft zum Zeitpunkt des Eingriffes schon bestanden und sind dabei nicht angegangen
worden. Beispiele sind in Tab. 1 aufgefiihrt.

Folgezustinde einer Behandlung resultieren demgegeniiber aus dem spezifisch
durchgefiihrten Eingriffes. Sie konnen ebenfalls u. a. elektrophysiologische, valvulére-,
oder ventrikuldre Verdnderungen betreffen (Perloff und Warnes 2001). Anders als bei den

Komplikationen, sind die Folgezustinde nicht vermeidbar (Warnes 2005).

Wegen dieser potentiellen Rest- und Folgezustinde bendtigen nahezu alle Patienten mit
einem nativen oder interventionell- bzw. chirurgisch behandelten AHF eine lebenslange
Nachsorge, deren Intervalle von der Art des Herzfehlers, dem klinischen Zustand sowie

dem durchgefiihrten Eingriff bestimmt wird (Hess et al. 2011).

Mit zunehmendem Alter ergeben sich erhebliche Konsequenzen fiir die klinische
Versorgung dieser EMAH (Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern), da naturgemal
kiinftig mit immer mehr Comorbidititen in diesem Patientenkollektiv gerechnet werden
muss. Dementsprechend werden die Betroffenen immer 6fter auf die Hilfe verschiedenster,
nicht-kardiologischer Fachdisziplinen angewiesen sein.

Dies ist problematisch, da die Vielfalt und Komplexitit angeborener Herzfehler sehr grof3
ist und das Management nicht selten von der etablierten Versorgung anderer

Herzerkrankungen abweicht.
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Tab. 1: Typische Rest- und Folgezustinde nach chirurgischer oder interventioneller Behandlung
eines angeborenen Herzfehlers (Kaemmerer und Hess 2009)

Herzfehler

Restzustand

Folgezustand

Pulmonal- /
Aortenklappenstenose

Restgradient
Ventrikel-Dysfunktion

e Klappeninsuffizienz

Aortenisthmusstenose

Rest-Stenose

arterieller Hypertonus

e Re-Stenose

e Aortenaneurysma

Vorhofseptumdefekt

e bicuspide Aortenklappe e Schéiden der A. subclavia
sinistra
e Rest-Shunt e Postkardiotomie-Syndrom

Ventrikel-Dysfunktion

e Rhythmusstérungen

Ventrikelseptumdefekt

Rest-Shunt

pulmonale Hypertonie

e Rhythmusstérungen
e Block-Bildungen

e  Trikuspidalinsuffizienz

Fallot’sche Tetralogie

Restgradient
Restdefekte

e Pulmonalinsuffizienz

e Aneurysma des
rechtsventrikuldren
Ausflusstraktes

e Rhythmusstérungen

e Block-Bildungen

Komplette Transposition der
grolien GefaRe nach
Vorhofumkehr

RV als Systemventrikel/
Ventrikel-Dysfunktion

Insuffizienz der System-
AV-Klappe

RV-
Ausflusstraktobstruktion

Rest-Shunt

e Systemvendse Baffle-
Obstruktion

e Pulmonalvenose Baffle-
Obstruktion

¢ Rhythmusstérungen

Zustand nach Conduit-
Interposition

Rest-Shunt
Ventrikel-Dysfunktion

e Verkalkungen

e Degeneration

Zustand nach Fontan-
Operation

Rest-Shunt
Ventrikel-Dysfunktion

e Obstruktionen
e Thromben
e Fiweillverlustsyndrom
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1.2 Ziele und Fragestellung der vorliegenden Studie

Die vorliegende Studie wurde konzipiert, um Art und Haiufigkeit nicht-kardialer
Comorbidititen und erworbener Erkrankungen bei Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH) zu untersuchen.

Ziel ist es, hierdurch die Grundlage fiir eine verbesserte Patientenversorgung sowie die
Voraussetzungen fiir die Schaffung von Zentren, Schwerpunktkliniken und —praxen sowie
fiir die Ausbildung qualifizierter EMAH-Spezialisten zu optimieren.

Der Grundcharakter dieser Querschnittsstudie ist somit primér deskriptiv.

Die erhobenen Daten sollen eine Bewertung der Ist-Situation ermdglichen und eine
Evidenzbasis fiir zukiinftige Interventionen in dieser relativ neuen Patientengruppe

schaffen.
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2 Patienten und Methodik

2.1 Studiendesign

Bei der vorliegenden Untersuchung handelt es sich um eine klinisch ausgerichtete,
Querschnittstudie.

An der Studie haben sich folgende Klinik, Institutionen und Mitarbeiter mafigeblich
beteiligt:

e Klinik fiir Kinderkardiologie und angeborene Herzfehler, Deutsches Herzzentrum
Miinchen (Dir.: Prof Dr. P. Ewert), Klinik an der Technischen Universitit Miinchen:
Ambulanzérzte der Klinik, Prof. Dr. Dr. H. Kaemmerer (Schwerpunkt Erwachsene
mit angeborenen Herzfehlern), Frau Dr. S. Mebus (Arztin fiir Kinderkardiologie),
Frau C. Pujol (Arztin fiir Kardiologie), Herr PD Dr. A. Eicken (Arzt fiir
Kinderkardiologie) sowie Frau Dipl. Biologin A. Engelhardt

e Herr Dr. M. Vigl, Deutsches Institut fiir Erndhrungsforschung, Potsdam-Rehbriicke
(DIFE), Abt. Epidemiologie

e Dr. S.-L. Braun, Komm. Direktor des Institut fiir Laboratoriumsmedizin, Deutsches
Herzzentrum Miinchen, Klinik an der Technischen Universitat Miinchen

e Kompetenznetz Angeborene Herzfehler, Berlin, (Geschéftsfiihrerin: Fr. Dr. U.

Bauer)

2.2 Patienten: Ein- und Ausschlusskriterien

Insgesamt wurden 821 Erwachsene mit angeborenem Herzfehler konsekutiv
eingeschlossen, die sich in der Ambulanz des tertidren Versorgungszentren fiir Erwachsene
mit angeborenen Herzfehlern ("Deutsches Herzzentrum Miinchen") vorstellten.

Einschlusskriterien waren das Vorliegen eines angeborenen Herzfehlers, Alter > 18 Jahre
und die schriftliche Zustimmung. Ausschlusskriterien waren die Verweigerung der

Zustimmung sowie eine fehlende kognitive Kompetenz.

2.3 Datenerfassung

Die Informationen wurden an Hand der Krankenakten erhoben. Ein entsprechender
Erhebungsbogen wurde in Kooperation mit dem behandelnden Arzt ausgefiillt.
Erfasst wurden hierin die kardialen Diagnosen, die durchgefiihrten interventionellen und

chirurgischen BehandlungsmaBBnahmen, der klinische Status sowie alle aus der

8
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Vorgeschichte bekannten und dokumentierten nicht-kardialen Erkrankungen sowie die

aktuelle Medikation.

2.4 Patienten-Klassifizierung

Auf der Anamnese und der klinischen Beurteilung des behandelnden Arztes beruhend
wurden die Patienten einer von vier Funktionsklassen zugeordnet (Perloff et al. 2008, Tab.
2). Diese Einteilung wurde von J.K. Perloff, Los Angeles, in Anklang an die NYHA-
Klassifikation fiir Herzinsuffizienz spezifisch fiir Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern entwickelt und fiir die Studie leicht modifiziert.

Fiir die statistische Auswertung wurden Patienten der Funktionsklasse I und II einer
gemeinsamen Funktionsklasse I/I1 und zugeordnet, in der sich somit alle asymptomatischen

oder gering symptomatischen Patienten befinden. Symptomatischen Patienten, bei denen

erhebliche Einschrinkungen aller alltiglichen Tétigkeiten vorlagen, finden sich in

Funktionsklasse I und IV.

Tab. 2: Funktionelle Klassifizierung der angeborenen Herzfehler, modif. nach Perloff et al.

(2008)
Funktionsklasse Funktionsklasse Funktionsklasse Funktionsklasse
| 1 i v
Keine Leichte Erhebliche Erhebliche
Einschriankung bei Einschrankung bei Einschriankung bei Einschriankung bei
Tétigkeiten des Tétigkeiten des Tétigkeiten des Tétigkeiten des
Alltagslebens Alltagslebens Alltagslebens Alltagslebens
Keine Symptome Intermittierend Erhebliche Erhebliche
auftretende Symptomatik Symptomatik
Symptome
Vollsténdige Arbeitsfahigkeit Arbeitsunfahigkeit Arbeitsunfahigkeit
Arbeitsfahigkeit erhalten
erhalten
Keine Beeintrachtigung des | Beeintrachtigung aller | Extreme
Beeintrachtigung Alltagslebens Lebensaktivitdten Beeintrachtigung
des Alltagslebens aufgrund der samtlicher Aktivititen
Beschwerden
Pflegebediirftigkeit
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Zur weiteren Analyse wurden die Patienten zudem einem Krankheitsschweregrad
zugeordnet (Tab. 3). Diese Zuordnung folgt der Empfehlung des American College of
Cardiology und erlaubt es, angeborene Herzfehler einem von drei Schweregraden (einfach,

mittelschwer, schwer) zuzuweisen (Warnes et al. 2001).

Tab. 3: Schweregrad-Einteilung der angeborenen Herzfehler gemifl Vorgaben des American
College of Cardiology (Warnes et al. 2001)

Einfach

Mittelschwer

Schwer

Native Herzfehler

Aorto-linksventrikulire Fisteln

e Conduits,

e Isolierte angeborene e Lungenvenenfehlmiindung, klappentragend
Anomalien der partiell oder total oder nicht-
Aortenklappe e Atrio-ventrikuldrer Septumdefekt klappentragend

e Isolierte angeborene (partiell oder komplett) Zyanotische
Anomalien der e Aortenisthmusstenose angeborene

Mitralklappe (auB3er:

Ebstein’sche Anomalie

Herzfehler (alle)

Parachute-Mitralklappe, | ® Rechtsventrikulére e Double-outlet-
Mitralklappen-Cleft) Ausflusstraktobstruktion, Ventrikel
e Offenes Foramen ovale signifikant e Eisenmenger-

oder kleiner o Vorhofseptumdefekt vom Syndrom
Vorhofseptumdefekt. Primum-Typ e Fontan-Operation
e Kleiner e Offener Ductus arteriosus Botalli | ¢ Mitralatresie

Ventrikelseptumdefekt
Milde Pulmonalstenose

Pulmonalklappeninsuffizienz
(mittel- oder hochgradig)
Pulmonalklappenstenose (mittel-

e Univentrikuléres
Herz
e Pulmonalatresie

Reparierte angeborene oder hochgradig) (alle Formen)
Herzfehler e Sinus-Valsalva-Fistel /- e “Pulmonary
e Ductus arteriosus Aneurysma vascular
Botalli, verschlossen e Vorhofseptumdefekt vom obstructive
Secundum-Typ oder Sinus defects”

Vorhofseptumdefekt
vom Secundum-Typ
oder Sinus venosus Typ,
verschlossen und ohne
relevante Residuen

venosus Typ

Sub- oder supravalvulare
Aortenstenose (auler HOCM)
Fallot’sche Tetralogie

e Transposition der
grofen Arterien

e Tricuspidalatresie

e Truncus

e Ventrikelseptumdefekt, e Ventrikelseptumdefekt mit: arteriosus/hemi-
verschlossen und ohne O “Absent valve” truncus
relevante Residuen 0 Aortenklappeninsuffizienz e Andere, bislang

0 Aortenisthmusstenose nicht aufgefiihrte

0 Mitralklappendefekt Anomalien der

0 Rechtsventrikuldre AV- oder VA-
Ausflusstraktobstruktion Verbindung

0 Straddling der Tricuspidal-
/Mitralklappe
0 Subaortenstenose
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2 Patienten und Methodik

2.5 Einverstandnis, Datenschutz

Das Studienprotokoll wurde durch die Ethikkommissionen der TU-Miinchen tiberpriift und
genehmigt.

Alle eingeschlossenen Patienten wurden im Rahmen eines Aufkldrungsgespriaches oder
durch eine schriftliche Information iiber die geplante Untersuchung detailliert informiert.
Das Einverstindnis zur Teilnahme an der Untersuchung wurde von den Patienten
schriftlich gegeben.

Die Teilnahme oder Nicht-Teilnahme an dieser Studie hat in keiner Weise einen Einfluss
auf die medizinische Versorgung der Patientinnen.

Datenerhebung und -verarbeitung erfolgten unter Beachtung der jeweiligen Bundes- und
Landesdatenschutzgesetze.

Alle statistischen Analysen wurden anonymisiert und nicht personenbezogen durchgefiihrt.

2.6 Statistische Analyse

Zur statistischen Auswertung der Analysedaten wurden die Mittelwerte als arithmetische
Mittel (X) und die Streuung als Standardabweichung (s) der Stichprobenumfinge (n) sowie

der Median berechnet.
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3 Ergebnisse

3 Ergebnisse

3.1 Patienten

In die vorliegende Studie wurden 821 konsekutive Erwachsene mit angeborenem
Herzfehler eingeschlossen. Als ,,Erwachsene® wurden auch solche Patienten gewertet, die
zwar das numerische Alter von 18 noch nicht erreicht hatten, aber eine entsprechende Reife
besal3en. Letzteres traf fiir 13 Patienten zu.

Hinsichtlich der Geschlechtsverteilung handelte es sich im Gesamtkollektiv in 56,4 % um
Frauen, in 43,6 % um Minner.

Das Alter der Patienten zum Untersuchungszeitpunkt lag im Median bei 34,8 Jahren
(Spannweite: 15,5 bis 80 Jahre; im Mittel 37, 3 = 11,6 Jahre). Die meisten Patienten
befanden sich in ihrem dritten, vierten und flinften Lebensjahrzehnt (n = 691; 84,2 %).

24 Patienten (2,9 %) waren jiinger als 20 Jahre, 106 ilter als 50 Jahre (12,9 %) (Abb. 5).
Wesentliche Basisdaten zu den Studienteilnehmern und die Diagnosen sind in Tab. 4

enthalten.

Altersverteilung in Dekaden
350

300

250

200

150

100

Anzahl der Patienten

50

18-20 | 21-30 | 31-40 | 41-50 | 51-60 | 61-70 | 71-80 | 81-90
‘nDatenreihenl 24 221 | 293 | 177 60 29 16 1

0]

Abb. 5: AltersméBige Verteilung der an der Studie teilnehmenden Patienten (n = 821)
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3 Ergebnisse

Tab. 4: Basisdaten der Studienteilnehmer

Fehlend
Alter
16 — 80 Jahre 0
Geschlecht
Frauen 463 (56) 0
n (%) Ménner 358 (44)

Zyanose-Status
n (%) Primér azyanotisch 752 (91,6) 0
Primar zyanotisch 69 (8,4)

Funktionsklasse nach Perloff

/11 730 (89)
n (%) 1 91 (11) 0
v 0 (0)
Schweregrad des Vitiums
n (%)
e ACC-KIassifikation einfach 137 (19)
(nach Warnes) mittel 381 (53)
(n=720) schwer 202 (28) 0
e Sonstige Herzfehler einfach 30 (30)
(n=101) schwer 70 (70)

3.2 Hauptdiagnosen

Die Herzfehler konnten sechs Hauptgruppen zugeordnet werden (Tab. 5).

Komplexe Anomalien lagen bei 168 Patienten vor. Hierzu wurden diskordante atrio-
ventrikuldre oder ventrikulo-arterielle Verbindungen (n = 110: inclus. TGA (n = 77),
CC-TGA (n = 77), DORV-TGA (n = 8)), univentrikulare Herzen (n = 41: inclus.
univentrikuldres Herz (n = 23), Tricuspidalatresie (n = 17), Mitralatresie (n = 1)),
Pulmonalatresie mit intaktem Septum (n = 9) und der Truncus arteriosus communis
(n = 8) gezéhlt.

Obstruktion des linksventrikularen Ausflusstraktes, der Aortenklappe und der Aorta

hatten 159 Patienten in Form von Aortenklappenverdnderungen (n = 65), einer
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3 Ergebnisse

Aortenstenose (sub- und supravalvulir) (n = 12), eines unterbrochenen Aortenbogens (n =

3) sowie einer Aortenisthmusstenose (n = 79).

Obstruktion des rechtsventrikuldren Ausflusstraktes, der Pulmonalklappe und der
Pulmonalarterie hatten 158 Patienten. Hierzu gehdren eine Fallot’sche Tetralogie (n =
89), ein Double outlet right ventricle vom Fallot-Typ (n = 14), eine Pulmonalatresie mit

VSD (n = 22) oder Pulmonalklappen- und Pulmonalarterienverdnderungen (n = 33).

Pratricuspidale Shunts fanden sich bei 92 Patienten in Form eines Vorhofseptumdefektes
(n = 41), eines offenen Foramen ovale (n = 29), eines partiellen AV-Septumdefektes (n =
16), einer partiellen Lungenvenenfehlmindung (n = 4) sowie einer totalen

Lungenvenenfehlmiindung (n = 2).

Posttricuspidale Shunts bestanden bei ebenfalls 92 Patienten. Im Einzelnen handelte es
sich um Ventrikelseptumdefekte (n = 57), AV-Septumdefekte (n = 26), einen Ductus

Botalli persistens (n = 8) sowie ein Aorto-pulmonales Fensters (n = 1).

Dariiber hinaus fanden sich in der nicht klassifizierbaren Gruppe (*'sonstige’”) weitere
77 Patienten, deren Anomalien in den iiblichen Klassifizierungsschemata nicht abgebildet

werden. Die genauere Bezeichnung der Anomalien ist in Tab. 6 aufgefiihrt.

Insgesamt 94 Patienten hatten eine syndromale Erkrankung, wobei das Marfan-

Syndrom mit 67 Patienten den groBten Anteil ausmachte.

Die 25 iibrigen Syndrome waren eine Trisomie 21 (n = 22), ein Ehlers-Danlos-Syndrom (n
= 2) ein Noonan-Syndrom (n = 1), ein Turner-Syndrom (n = 1) oder ein Williams-Beuren-

Syndrom (n=1)

Uberschneidungen sind bei den Syndromen mit Vitien aus den Gruppen 1 — 5 moglich.

Unterteilt man die Herzfehler in Gruppen mit azyanotischen oder zyanotischen
Herzfehlern, so befinden sich 91,6 % (n = 752) der Patienten bei den azyanotischen und
8,4 % (n = 69) bei den zyanotischen Herzfehlern (definiert als transcutan gemessene

Sauerstoffsittigung < 92 %).
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3 Ergebnisse

Tab. 5: Hauptdiagnosen (in Gruppen)

Angeborener Herzfehler Anzahl (%) der Patienten
Komplexe Anomalien 168 (20,5)
¢ Diskordante Verbindungen o 110(13,4)
o Univentrikuldres Herz 0 41(5,0)
e Pulmonalatresie mit intaktem Septum o 9(1,1)
e Truncus arteriosus communis o 8(1,0)
Obstruktion des linksventrikularen Ausflusstraktes, der | 159 (19,4)
Aortenklappe und der Aorta
e Aortenklappenveranderungen 0 65(7,9)
e Aortenstenosen (sub- und supravalvulér) o 12(1,5)
e Unterbrochener Aortenbogen o 3(04)
e Aortenisthmusstenose o 79(9,6)
Obstruktion des rechtsventrikuléaren Ausflusstraktes 158 (19,2)
o Fallot'sche Tetralogie o 89(10,8)
¢ Double outlet right ventricle vom Fallot-Typ o 14(1,7)
¢ Pulmonalatresie mit VSD o 22(2,7)
e Pulmonalklappen- und Pulmonalarterienverdnderungen o 33(4,0)
“Prae-tricuspidale Shunts” 92 (11.2)
e Vorhofseptumdefekt o 41(5,0)
o offenes Foramen ovale o 29(3.5)
e partieller AV-Septumdefekt o 16(1.9)
e partielle Lungenvenenfehlmiindung o 4(0,5
o totale Lungenvenenfehlmiindung o 2(0,2)
“Post-tricuspidale Shunts” 92 (11,2)
o Ventrikelseptumdefekt o 57(6,9)
o AV-Septumdefekt o 26(3,2)
e Ductus Botalli persistens o 8(1,0
e Aorto-pulmonalen Fensters o 1(0,1)
Syndromale Erkrankungen 94 (11,4)
e Marfan-Syndrom 0 67(8,2)
e Andere Syndrome* o 27(3,3)
Sonstige** 77 (8,2)
Gesamt 821

* Syndrome: Trisomie 21 (n =22), Ehlers-Danlos-Syndrom (n =2), Noonan-Syndrom (n =1),

Turner-Syndrom (n =1), Williams-Beuren-Syndrom (n =1)

** Sonstige Anomalien/Vitien: Aortenanomalien (Aneurysmata / Ektasien / Kinking) (10),
Ebstein’sche Anomalie (38), Mitralklappenprolaps/-insuffizienz (17), congenitale Form einer
Kardiomyopathie / Non-compaction Myocard (11), M. Rendu-Osler (1)
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3 Ergebnisse

Von den 821 Patienten waren 180 Patienten (21,9 %) nativ, d.h., sie hatten keinen
chirurgischen oder interventionellen kardialen Eingriff bis zum aktuellen

Untersuchungszeitpunkt benotigt (Tab. 6).

Herzoperationen im Sinne einer Reparatur oder als Palliation wegen des angeborenen
Herzfehlers sind bei 579 Patienten (70,5 %) erfolgt.

Bei 265/579 Patienten (45,8 %) wurde lediglich eine einzige Operation vorgenommen.
Bei 310/579 Patienten (37,8 %) waren bis zu sechs Re-Operationen im Verlaufe des
bisherigen Lebens erforderlich (Tab. 6; Abb. 6). Somit bendtigte mehr als die Hélfte der
(53,5 %; 310 von 579) operierten Patienten eine Re-Operation.

Eine interventionelle Behandlung des angeborenen Herzfehlers wurde bei 259/821
Patienten (31,7 %) durchgefiihrt. Ballon-Atrioseptostomien wegen einer TGA wurden
dabei nicht als Intervention gelistet.

Bei 156/821 Patienten (19,0 %) wurde lediglich eine einzige Intervention vorgenommen.
Insgesamt 103/259 Patienten (39,8 %) bendtigten bis zu sechs weitere Interventionen im
Verlaufe (Tab. 6). Insgesamt 66,0 % (103 von 156) der interventionell behandelten

Patienten brauchten also eine Re-Intervention.

Tab. 6: Behandlungsstatus der eingeschlossenen 821 Patienten

Behandlungsstatus n %
Kein Eingriff 180 von 821 21,9
Operative Eingriffe
641 von 821 78,1
und/oder Interventionen
Operative Eingriffe 579 von 821 70,5
Re-Operation (= 1) 310von 579 53,5
Interventionen 259 von 821 315
Re-Intervention (= 1) 103 von 259 39,8
Gesamt 821*
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Anzahl Operationen und Interventionen
300
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100

Anzahl der Eingriffe

50

0

1 2 3 4 5 6 7
M Operation 265 173 90 26 14
M Intervention 156 57 24 9 8 4 1

Abb. 6: Zahl der Operationen und Re-Operationen der eingeschlossenen 821 Patienten

3.3 Zuordnung zu Funktions-Klassen nach Perloff

Unter Berlicksichtigung der Anamnese und der klinischen Daten befanden sich 730 der 821
Patienten (88,9 %) in der gemeinsamen Funktionsklasse I/I1, 91 Patienten (11,1 %) in der

Funktionsklasse III und keiner in Funktionsklasse IV (Abb. 7).

Zuordnung zu Funktionsklassen
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400

300

Anzahl der Patienten

200

100

B

FKlund 1l FK 11l
M Datenreihenl 730 91

0

Abb. 7: Zuordnung von 821 Patienten zu Funktionsklassen nach Perloff et al. 2008
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3 Ergebnisse

3.4 Zuordnung zu Klassen des “ACC severity code”

In Abhéngigkeit von der Art des AHF erfolgte fiir die gingigen Herzfehler die Zuordnung
zu den Schweregraden ,,leicht, ,,mittelschwer und ,,schwer* gemaf der Klassifikation des
American College of Cardiology (Warnes et al. 2001).

Fiir die dort nicht aufgefiihrten, zumeist seltenen Vitien, erfolgte die Zuordnung nach
eigener klinischer Erfahrung.

Unter Berlicksichtigung von Anamnese und klinischen Daten konnten 720 der 821
Patienten (87,7 %) nach Warnes klassifiziert werden, wobei sich 137/720 Patienten (19
%) in der leichten, 381/720 in der mittelschweren (53 %) und 202/720 (28 %) in der Gruppe
der schweren Vitien befanden (Abb. 8).

Nach eigener Erfahrung (DHM) wurden weitere 101/821 Patienten (12,3 %) mit seltener
vorkommenden Herzfehlern in einfache (n = 30/101; 29,7 %) oder komplexe Vitien

unterteilt (n=71/101; 70,3 %)

Schweregradeinteilung

450
400
350
300
250
200
150
100 I

Anzahl der Patienten

a
(@]

o

[S—

|

ACC-
einfach

ACC-
mittel

ACC-
schwer

DHM-
einfach

DHM-
komplex

|u Datenreihenl

137

381

202

30

71

Abb. 8: Zuordnung von 720 der 821 Patienten zu einem Schweregrad (einfach, mittelschwer,
schwer) in Abhéngigkeit vom Typ des angeborenen Herzfehlers gemill den Empfehlungen des
American College of Cardiology (Warnes et al. 2001) sowie von 101 der 821 Patienten mit
selteneren Anomalien zu einem Schweregrad (einfach, schwer) in Abhéngigkeit vom Typ des

angeborenen Herzfehlers gemél eigener klinischer Erfahrung (DHM)
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3.5 Nicht-kardiale Comorbiditaten

Samtliche nicht-kardiale Erkrankungen, die von erfahrenen Kardiologen als so relevant
eingestuft wurden, dass sie in die Krankenakte bzw. die vorhandenen Arztbriefe Eingang
gefunden haben, wurden dokumentiert.

Bei insgesamt 782 der eingeschlossenen 821 Patienten fanden sich in 95 % relevante bzw.
schwerwiegende Comorbidititen.

Die Erkrankungen konnten 16 Fachbereichen zugeordnet werden.

Im Einzelnen handelte es sich, in absteigender Héufigkeit, um Krankheitsbilder aus den
Bereichen Endokrinologie und Stoffwechselerkrankungen (n =361), Gastroenterologie und
Hepatologie (n = 253), Gynékologie und Geburtshilfe (n = 245), Angiologie (n = 242),
Muskulo-skelettale Erkrankungen und Orthopédie / Traumatologie (n = 233), Neurologie
und Psychiatrie (n = 200), Infektiologie / Immunologie / Allergologie (n = 206), HNO und
Ophthalmologie (n = 149), Hamatologie (n = 138), Pulmonologie / Pleuraerkrankungen (n
= 126), Urologie/Nephrologie (n = 79), Dermatologie (n = 53), Onkologie (n = 38) sowie
andere (n = 144).

Viele Patienten wiesen mehr als seine Zusatzproblematik auf.

Tab. 7 und Abb. 9 gibt einen Uberblick iiber die Hiufigkeit der hier gefundenen

Comorbidititen.
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Sonstige

Onkologie

Dermatologie

Urologie / Nephrologie

Pulmonologie

Haematologie

HNO / Auge

Neurologie / Psychiatrie

Infektiologie /Immunologie / Allergologie

Muskulo-skelettal / Orthopaedie

Angiologie

Gynékology / Geburtshilfe

Gastroenterologie / Hepatologie

Endokrinologie und Stoffwechsel

Einbezogene Fachbereiche
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Abb. 9: Zuordnung von 782 dokumentierten Comorbiditidten zu medizinischen Fachbereichen in
der Versorgung der eingeschlossenen 821 Patienten mit angeborenen Herzfehlern
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Tab. 7: Zuordnung von dokumentierten Comorbiditéten der eingeschlossenen 821 Patienten mit
angeborenen Herzfehlern zu medizinischen Fachbereichen

Fachbereiche n Erkrankungen n
Schilddriise 170

Endokrinologie und

Stoffwechselerkrankungen 361 Stoffwechsel 151
Diabetes mellitus 23
Gastro-intestinal 99
. . Leber 99
Gastroenterologie und Hepatologie 253
Gallenwege 51
Pancreas 4
Gynikologie 49
Gynikologie und Geburtshilfe 245 Geburtshilfe 183
Brusterkrankungen 13
Art. Hypertonus 135
Angiologie 242 Arterien 24
Venen 78
Muskulo-skelettal / 187
Muskulo-§kelettale Erkrapkungen und 233 Orthopidie/
Orthopédie/Traumatologie -
Traumatologie 46
. ) . ) Infektiologie 121
Infektiologie / Immunologie / Allergologie 206 5
Allergie 85
. o Neurologie 148
Neurologie und Psychiatrie 200 —
Psychiatrie 52
. HNO 96
HNO und Ophthalmologie 149
Auge 53
Erythrozyten 40
. . Gerinnung /
Hématologie 138 Thrombozyten 40
Eisenmangel 36
Lunge 112
Pulmonologie /Pleuraerkrankungen 126 Pleura 6
Diaphragma 8
' ' Niere 55
Urologie/Nephrologie 79 5
Urogenital 24
Dermatologie 53 53
Malignome (Colon,
] Hoden, Prostata, Cervix, 9
Onkologle 38 SChllddI'USC)
Sonstige 29
Zahn-, Mund-Kiefer-Erkrankungen 7 7
Rheumatologie 6 6
Sonstige 131 131
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3.6 Pharmakotherapie

Unter einer chronischen Pharmakotherapie standen 609 (74 %) der erfassten 821 Kranken.

3.6.1 Primar kardiovaskular wirksame Substanzen

Dabei handelte es sich einerseits um primir kardiovaskuldr wirksame Substanzen,
anderseits um Pharmaka zur Behandlung der Co-Morbidititen (Tab. 8 und 9).

In der Gruppe der primar kardiovaskular wirksamen Substanzen sind die Diuretika in
Form von Schleifendiuretika (Furosemid, Torasemid) (263-mal vertreten), Thiaziden
(Hydrochlorothiazid) sowie Aldosteronantagonisten am weitesten verbreitet. Die
Anwendungsbereiche sind vorwiegend Herzinsuffizienz, Stérungen der Ventrikelfunktion
und arterielle Hypertonie. Dabei ist die kombinierte Anwendung von Saluretica und
Aldosteronantagonisten in diesem Kollektiv als Dauermedikation fast regelhaft.
Betablocker (263-mal vertreten) sind in dhnlicher Haufigkeit wie die Diuretika vertreten.
Anwendung finden nur modernere, kardioselektive Betablocker, wobei der Einsatzbereich
vorzugsweise die Herzinsuffizienz, Ventrikelfunktionsstorungen, Herzrhythmusstérungen
sowie die arterielle Hypertonie umfasst.

ACE-Hemmer und AT2-Blocker (163-mal vertreten) ebenfalls zur Behandlung von
Herzinsuffizienz, von Ventrikelfunktionsstorungen sowie einer arteriellen Hypertonie
eingesetzt. In dieser Gruppe sind die AT-Blocker (47-mal vertreten) deutlich seltener
vertreten als die ACE-Hemmer (116-mal vertreten).

Auffallend ist der sehr hohe Anteil von gerinnungshemmender Substanzen (247-mal
vertreten), insbesondere aus der Gruppe der oralen Antikoagulantien (180-mal vertreten)
und Thrombozytenaggregationshemmer (62-mal vertreten) zur Behandlung oder
Prophylaxe bei thromb-embolischen Ereignisse in diesem Patientenkollektiv
(cerebrovaskuldre  Ereignisse,  supraventrikulire  Arrhythmien, Kardioversion,
Herzklappenersatz, spezielle chirurgische Therapieverfahren (Blalock-Taussig-Shunt,
Fontan-Zirkulation, Conduits), Eisenmenger Syndrom, Zyanose, Stents, ,,closure devices®,
Schrittmachersonden).

Die iibrigen kardiovaskular wirksamen Pharmaka (z.B. Digitalis-Glykoside bei
Herzinsuffizienz, Langzeit-Verordnung von Antiarrhythmika) werden relativ selten

verordnet.
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Tab. 8: Zusammenstellung der primér kardiovaskular wirksamen Pharmaka nach Hauptgruppen

Primar kardiovaskular wirksame Arzneimittel n
Orale Antikoagulation 179
Thrombozytenaggregationshemmer 62
Heparin 5
DOAK 1
ACE-Hemmer 116
AT2-Blocker 47
Betablocker 263
Ca-Antagonist 16
Digitalis-Glykoside 43
Antihypertensiva 10
Aldosteron-Antagonisten 121
Diuretika 142
Antiarrhythmika 39
PAH-Medikation 44
Sonstige 7

Tab. 9: Zusammenstellung der primér kardiovaskular wirksamen Pharmaka nach Haupt- und

Untergruppen

Arzneimittel in Kardio-vaskular Untergruppe n

Orale Antikoagulation 179
Coumadin 58
Phenprocoumon (Marcumar®) 121

Thrombozytenaggregationshemmer 62
ASS 57
Clopidogrel 4
Dipyridamol 1

Heparine 5
Heparin-NMH 5

DOAK 1
Rivaroxaban 1

ACE-Hemmer 116
Benazepril 1
Captopril 6
Cilazapril 1
Enalapril 17
Lisinopril 3
Ramipril 88
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AT-Blocker 47
Candesartan 15
Irbesartan 1
Losartan 16
Olmesartan 9
Telmisartan 6
Betablocker 263
Atenolol 1
Bisoprolol 163
Carvedilol 5
Metoprolol 61
Nebivolol 33
Ca-Antagonisten 16
Amlodipin 6
Lercarnidipin 4
Diltiazem
Verapamil
Digitalis-Glykoside 43
Digitalis 43
Antihypertensiva 10
Lonolox 1
Minoxidil 2
Nepresol 1
Rasilez 4
Sonstige Antihypertensiva 2
Aldosteron-Antagonisten 121
Aldosteronantagonisten 121
Diuretika 142
Thiazid-HCT 80
Furosemid 10
Torasemid 50
Sonstiges-Diamox 1
Sonstiges 1
Antiarrhythmika 39
Flecainid 1
Propafenon 2
Amiodaron 28
Sotalol 2
Dronedaron 4
Ivabradin 2
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PAH-Medikation 44
Bosentan 18
Sildenafil 24
Tadalafil 1
Beraprost 1

Sonstige 7
Antianginosa- Corangin, Nicorandil 4
Rheologica (Trental) 2
Kreislauf (Homviotensin) 1

3.6.2 Pharmaka zur Behandlung der Co-Morbiditaten.

In der Gruppe der priméar NICHT-kardiovaskular wirksamen Substanzen (Tab. 10 und
11) werden am héaufigsten Schilddrisenhormone (141-mal vertreten) bei Hypothyreose
verordnet.

Bei den Stoffwechselerkrankungen steht im untersuchten Kollektiv die Pharmakotherapie
bei Hyperlipidaemie (46-mal vertreten), Hyperurikaemie (34-mal vertreten) sowie bei
Diabetes mellitus (19-mal vertreten) im Vordergrund.

Im Bereich der Gynidkologie und Geburtshilfe resultieren die Verordnungen fast
ausschlieBlich aus Kontrazeptiva (80-mal vertreten).

Auffallend ist der hohe Anteil von Medikamentenverordnungen aus dem Bereich
Psychiatrie und Neurologie. In der Psychiatrie Antidepressiva (dabei 58-mal vertreten),
Benzodiazepine und Neuroleptika in 65 Féllen verordnet. In der Neurologie umfasste die
Medikation vorzugsweise Antiepileptika (30-mal vertreten).

Bei den anderen, deutlich seltener zur Anwendung kommenden Pharmaka, fdllt eine
Héufung auf von Eisen (39-mal vertreten) und Folsdure (27-mal vertreten) bei Patienten
mit reaktiver Erythrocytose sowie Kalium und Magnesium (79-mal vertreten) als additive

Therapie bei Herzrhythmusstérungen.
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Tab. 10: Zusammenstellung der primér zur Behandlung der Comorbiditéten eingesetzten

Pharmaka nach Hauptgruppen

Arzneimittel-Verordnungen (primar nicht-kardial) n
Endokrinologie, Stoffwechsel 327
Gynikologie/Geburtshilfe 84
Wasser-Elektrolyte — Saure-Basen-Haushalt-Nephrologie 79
Psychiatrie 65
Gastroenterologie 40
Hématologie 39
Pulmonologie 36
Neurologie 33
Analgetika, Antiphlogistika 24
Urologie 8
Ophthalmologie 5
Infektionen 4
Immunsuppressiva 2
Sonstige 7

Tab. 11: Zusammenstellung der primér zur Behandlung der Comorbiditéten eingesetzten

Pharmaka nach Haupt- und Untergruppen

Zimizifugab, Gynvital)

Arzneimittel in Untergruppe n

Endokrinologie, Stoffwechsel 327
Schilddriisenhormone/ 141
Schilddriisenmedikamente, sonstige 22
Corticoide 10
Antidiabetika 19
Lipidsenker 46
Uricostatica 34
Vitamine (B, D) 17
Folsdure 27
Calzium 8
CA-Stoffwechselregulator (Protelos) 1
Parathormon Antagonist (Mimpara) 1
Sexualhormon -Testosteron 1

Gynékologie/Geburtshilfe 84
Kontrazeptiva 80
Sonstige Gynaekologica (Lafam, 3

Clionaram (Ostrogen/Gestagen)
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3 Ergebnisse

Wasser-Elektrolyte — Sdure-Basen-Haushalt-Nephrologie 79
Magnesium 39
Kalium 30
Tromcardin 9
Bica Norm 1
Psychiatrie 65
Antidepressiva 58
Benzodiazepine 5
Neuroleptika 2
Gastroenterologie 40
Antacida/Magenschutz 36
Verdauungsenzyme
Silymarin (Mariendistel)
Hamatologie 39
Eisen 39
Pulmonologie 36
Bronchodilatatoren 19
Cortison DA 16
Expectorans 1
Neurologie 33
Antiepileptika 30
Antiparkinson - Bromocriptin 2
Migréne Imigran 1
Analgetika, Antiphlogistika 24
Analgetika/Antirheumatika 24
Urologie 8
Urospasmolytika 5
Prostata - Finastarid 2
Cystorenal 1
Ophthalmologie 5
Augentropfen 3
Glaukom 2
Infektionen 4
Virostatika 2
HIV-Atripla 1
Quenzyl (Malaria) 1
Immunsuppressiva 2
Immunsupressiva - Cellcept, Sandimmun 2
Sonstige 7
Zink 1
Antihistaminika Betahistidin 3
Tebonin (Ginkgo) 2
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4 Diskussion

4.1 Klinische Relevanz der Studie

Unter Comorbiditat versteht man eine oder mehrere eigenstandige, zusétzlich zu einer
definierten Grunderkrankung (Indexerkrankung) auftretende Begleiterkrankungen. Sie
konnen kausal mit der Grunderkrankung zusammenhéngen, aber auch unabhiangig von der
Grunderkrankung auftreten.

Comorbiditdten sind von immenser Bedeutung, da sie nicht selten den Verlauf einer
Herzerkrankung potentiell komplizieren oder eine Progression der Erkrankung
herbeifiihren (Blozik et al. 2014, Gilboa et al. 2010).

Auch bei der Behandlung einer Erkrankung ist es von Bedeutung, das Vorliegen anderer
Erkrankungen zu beriicksichtigen, da diese den Behandlungserfolg bzw. das
Gesamtiiberleben mitbestimmen kdnnen.

Diesen Tatsachen wird im Zusammenhang mit AHF noch zu wenig Bedeutung
beigemessen. Ein Grund hierfiir ist sicherlich, dass es bislang kaum umfassendere Daten

zu dieser Thematik gibt.

Die vorliegende Untersuchung liefert erstmals ,,Real Life Data* iiber Comorbidititen bei
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (EMAH), wie sie in einem spezialisierten
Zentrum in der Routinearbeit dokumentiert werden.

In die vorliegende Untersuchung wurden alle Comorbiditdten aufgenommen, die
erheblichen Einfluss auf Symptomatik, Schweregrad und Prognose der Herzerkrankung
haben konnen und als so bedeutsam angesehen wurden, dass sie in den Arztbrief
aufgenommenen wurden.

Typische Beispiele hierfiir sind Auswirkungen von Leber- oder Nierenerkrankungen auf
die Pharmakotherapie bei Patienten mit AHF. Dariliber hinaus kénnen z.B. Zwerchfell-
bzw. Skelettanomalien, Lungenfunktionsparameter oder Druckverhdltnisse im

Lungenkreislauf (pulmonale Hypertonie) negativ beeinflussen.

Anlass zu der Studie gab die Beobachtung, dass in der klinischen Praxis die Bedeutung
von AHF von Kollegen mitbehandelnder Fachdisziplinen vielfach verkannt wird. Die dort
bestehende Unkenntnis kann zu einer Unterbewertung, aber auch zu einer Uberschitzung

der klinischen Relevanz fithren.
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Beispiel fiir eine Uberschitzung war, dass einer gesunden jungen Frau nach langjahrigem,
komplikationslosem Verlauf, nach operativem Verschluss eines Vorhofseptumdefektes,
der ohne Residuen war, wihrend ihrer Schwangerschaft zu einer Sectio caesarea geraten
wurde, um das ,,Herz zu schonen®.

Demgegeniiber wurde ein schwerstkranker Patient mit unkorrigiertem, zyanotischem
Vitium weitgehend kritiklos einem groflen operativen Eingriff an der Wirbelséule
unterzogen, ohne dass Operateur oder Andsthesist sich mit dem behandelnden EMAH-
Zentrum in Verbindung setzten, um ein gemeinsames Vorgehen zu planen.

Hierbei handelt es sich zunidchst um Einzelfdlle. Die Gesamtbedeutung dieser Thematik
ergibt sich aber aus der Tatsache, dass die Pravalenz angeborener Herzfehlern (AHF) in der
allgemeinen Bevolkerung zwischen 2000 und 2010 um mehr als 57 % gestiegen ist (Marelli
et al. 2014). Zudem nahm in diesem Zeitraum der Anteil der Erwachsenen mit AHF um das
5-fache zu (Marelli et al. 2014). 2010 waren 66 % der Patienten mit AHF ilter als 18 Jahre
(Marelli et al. 2014).

In Deutschland leben momentan, diesem weltweiten Trend entsprechend, mehr
Erwachsene als Kinder mit angeborenen Herzfehlern.

Todesfille ereignen sich bei AHF in 76 % im Erwachsenenalter (Gilboa et al. 2010).
Betroffen von dieser Tatsache ist auch die Klinik-Mortalitét fiir herzchirurgische Eingriffe
bei AHF, die bei Erwachsenen nicht nur von der Komplexitit der Verfahren, sondern auch
von Comorbiditdten bestimmt wird (Kogon und Oster 2014, van Gameren-2010, Horer et

al. 2012).

Bei allen Fortschritten hinsichtlich Uberlebensraten und Lebensqualitiit der Betroffenen ist
zu beachten, dass Patienten mit AHF in den meisten Fillen NICHT geheilt sind, sondern
fast ausnahmslos chronisch herzkrank sind, da anatomische und funktionelle Rest- und
Folgezusténde bestehen. Da sich nicht nur der Schweregrad des Herzfehlers dndern kann,
sondern auch Riickwirkungen des Herzfehlers auf den Gesamtorganismus und
Comorbidititen mit zunehmendem Alter der Patienten zu erwarten sind, die den
Krankheitsverlauf mitbestimmen bediirfen alle EMAH bis ins hohe Erwachsenenalter einer
kontinuierlichen Nachsorge.

Die Bedeutung dieser stindigen Betreuung wird durch die hohe Hospitalisierungsrate bei
diesem Patientenkollektiv deutlich (Kaemmerer et al. 2008; Billett et al. 2008; Engelfriet
et al. 2005). Kaemmerer et al (2008) publizierten eine Multicenter-Studie {iber
Krankenhauseinweisungen bei iiber 1000 EMAH in fiinf EMAH-spezialisierte Zentren
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wiéhrend eines Jahres. In mehr als 200 Fillen war die Aufnahme ungeplant und
notfallmidBig, wobei Komplikationen des Herz-Kreislauf-Systems der hiufigste
Aufnahmegrund war. In 25 % der Félle lagen aber nicht-kardiale Probleme vor, in denen
eine Kooperation mit einer oder mehreren nicht-kardiologischen Fachdisziplinen
erforderlich war. Hierzu gehorten insbes. die Bereiche Neurologie, Augenheilkunde, HNO,
Gynikologie, Psychiatrie, Radiologie, Dermatologie und Orthopédie. Vergleichbare Daten
liefert eine grof3e niederlédndische Studie von 2010 (Verheugt et al. 2010).

In der vorliegenden Studie wurde erstmals in einem groBen Kollektiv von mehr als 800
konsekutiven EMAH, Ménner (44 %) und Frauen (56 %), im Alter zwischen 16 und 80
Jahren (median 34,8 Jahre), die in unserem hochspezialisierten EMAH-Zentrum vorstellig
wurden, der Frage nach dem Vorkommen von Comorbiditaten nachgegangen.

Das in die Studie eingeschlossene Patientenkollektiv beinhaltet nahezu alle AHF in nativer
(22 %) oder operativ bzw. interventionell behandelter Form (78 %). Zudem wiesen viele
Patienten ein Syndrom (n = 115), vorzugsweise das Marfan-Syndrom (n = 67) auf.
Insgesamt waren mittelschwere und schwere Formen (80 %) der AHF {iberproportional
haufig vertreten. Trotz dieser Hiufung befanden sich mit 89 % die meisten Patienten in
einer niedrigen Funktionsklasse (n. Perloff), was fiir die gute Qualitit der medizinischen

Versorgung spricht.

Comorbiditaten waren bei etwa 95 % der untersuchten Patienten (n = 782/821) zu
verzeichnen. Sie betrafen, in absteigender Haufigkeit, Krankheitsbilder aus den Bereichen
Endokrinologie und Stoffwechselerkrankungen (n = 361), Gastroenterologie und
Hepatologie (n = 253), Gynékologie und Geburtshilfe (n = 245), Angiologie (n = 242),
muskulo-skelettale Erkrankungen und Orthopédie/Traumatologie (n = 233), Neurologie
und Psychiatrie (n = 200), Infektiologie /Immunologie / Allergologie (n = 206), HNO und
Ophthalmologie (n = 149), Himatologie (n = 138), Pulmonologie /Pleuraerkrankungen (n
= 126), Urologie/Nephrologie (n = 79), Dermatologie (n = 53), Onkologie (n = 38) sowie

andere (n = 144).Viele Patienten wiesen mehr als seine Zusatzproblematik auf.

Art und Héufigkeit der Comorbiditdten entspricht nicht dem, was sich in der Literatur zu
Comorbiditaten bei EMAH findet.
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Die Literaturhinweise erstrecken sich meist auf die Fachbereiche Pulmonologie,
Nephrologie, Hepatologie, Neurologie und Psychiatrie sowie Angiologie (Cohen et al.
2013).

4.1.1 Pulmonologie

Diverse Studien konnten zeigen, dass bei EMAH vielfach Lungenfunktionsstdrungen
vorhanden sind (Pianosi et al. 2009). In erster Linie handelt es sich dabei um restriktive
Lungenfunktionsstdrungen, deren tatsdachliche Priavalenz allerdings unbekannt ist (Rigolin
et al. 1997). In einer Untersuchung von Ginde et al. (2012) waren am héaufigsten
Patienten = mit  Fontan-Operation (89 %), Fallot-Tetralogie (76 %),
Pulmonalklappenstenosen (60 %) oder Aortenisthmusstenosen-Repair (42 %) betroffen
(Ginde et al. 2012).

Pleuro-pulmonale Erkrankungen waren auch in der vorliegenden Studie bei etwa 15 %
(n = 126) der Fille vorhanden, wobei Lungenbeteiligungen (n = 112) wesentlich
haufiger waren als Pleura- (n = 6) und Zwerchfellbeteiligungen (n = 8).

Die Ursachen pleuro-pulmonaler Erkrankungen diirften multifaktoriell sein und im
Zusammenhang mit Alteration des Lungenparenchyms, des Zwerchfells oder der Pleura,
Brustwandverdnderungen, neuromuskuldren Erkrankungen der Atemmuskulatur,
Wirbelsdulenveranderungen (Kyphose, Skoliose) und/oder Skelettverdnderungen nach ein-
oder mehrfacher Sternotomie bzw. Thorakotomie stehen (Cohen et al. 2013).

Ein weiterer Grund konnte die Himodynamik des urspriinglichen Vitiums sein, die zu
Entwicklungsstorungen der Lunge fiihrt. Beispiel hierfiir wiare die Unterdurchblutung der
Lunge bei Fallot’scher Tetralogie oder bei Pulmonalstenose.

Auch eine Pharmakotherapie, z.B. mit Amiodaron (Cordarex®), kann Riickwirkungen auf
die Lungenfunktion haben (Schwaiblmair et al. 2010).

Von Patienten mit erworbenen Herzfehlern ist bekannt, dass sich derartige
Lungenfunktionsstdrungen negativ auf deren Morbiditit und Mortalitit auswirken konnen
(Sin et al. 2005). Es steht daher zu befiirchten, dass Ahnliches auch fiir EMAH gilt. Alonso-
Gonzalez et al. (2013) konnten in diesem Zusammenhang nachweisen, dass eine mittel-
bis hohergradig eingeschriankte Lungenfunktion einen unabhingigen Pradiktor fiir das

Uberleben von EMAH darstellt (Alonso-Gonzalez et al. 2013).

Eine pulmonalvaskuldre Erkrankung bzw. eine pulmonal-arterielle Hypertonie (PAH),

kommt bei schitzungsweise 10 % der Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern vor
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(Gorenflo et al. 2014) und kann die Lebensqualitit und Lebensdauer negativ beeinflussen.
Nach Daten des landesweiten niederldandischen CONCOR-Registers (CONgenital COR
vitia) iiber Erwachsenen mit AHF, lag die Privalenz der PAH in einem Kollektiv von 5970
Patienten bei 4,2 %.

Bei 1 % der Betroffenen bestand eine durch Widerstandserh6hung im pulmonalen Kreislauf
bedingte Shunt-Umkehr mit Zyanose (Engelfried et al. 2007). Diese als Eisenmenger-
Syndrom bezeichnete, schwerste Form einer PAH bei AHF kompliziert in vielen Féllen
den Spontanverlauf eines AHF mit relevantem primdrem Links-Rechts-Shunt (Kaemmerer
et al. 2013).

In der vorliegenden Arbeit wird die pulmonalvaskulédre Erkrankung nicht als eigene Entitét
oder Comorbiditdt beriicksichtigt, da sie in direktem Zusammenhang mit dem Vitium steht

und als Teil des AHF préexistent ist.

4.1.2 Nephrologie

Nierenfunktionsstorungen sind bei EMAH ebenfalls weit verbreitet. Bei 9952 englischen
EMAH gab es im Vergleich zu Kontrollpersonen eine deutlich hohere Pravalenz
chronischer Nierenerkrankung (Billett et al. 2007).

Dimopoulos et al. zeigten in einer Studie bei der Hilfte der Erwachsenen mit AHF eine
Nierendysfunktion. Gegeniliber der Allgemeinbevdlkerung findet sich eine
Nierenfunktionsstorung bei EMAH 18-mal héufiger bei nicht-zyanotischen und 35-mal
haufiger bei zyanotischen Patienten (Dimopoulos et al. 2008).

Nierenfunktionsstdrungen sind bei komplexen AHF, insbesondere bei zyanotischen Vitien,
qualitativ und quantitativ besonders ausgeprédgt (Dimopoulos et al. 2008).

Bei EMAH mit systemventrikuldrer Dysfunktion entwickeln sich
Nierenfunktionsstorungen bei niedrigem Herzzeitvolumen mit eingeschrénkter
Nierendurchblutung und im Rahmen von Stérungen im Natriumhaushalt, bei Aktivierung
des Renin-Angiotensin-Aldosteron-Systems, Volumenbelastungen, einer arterielle
Hypertonie und einer Andmie (Cohen et al. 2013, Dimopoulos et al. 2008, Singh 2008).
Auch ein erhéhter Venendruck, z. B. bei Patienten mit Fontan-Zirkulation, kann mit
Nierenfunktionsstdrungen einhergehen (Damman et al. 2009).

Liegt eine Zyanose vor, so kann die Nierenfunktion durch eine chronische Hypoxie und
Ischdmie sowie durch eine erhohte Blutviskositdt im Rahmen der reaktiven Erythrocytose
geschédigt werden, die wiederum Nierenperfusion und Filtration beeintrichtigt (Cohen et

al. 2013, Dimopoulos et al. 2008).
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Andere Risikofaktoren fiir Nierenfunktionsstorungen bei EMAH sind u.a. Herzoperationen
unter Einsatz der Herz-Lungen-Maschine, Bluthochdruck, Diabetes mellitus, steigendes
Alter oder der Gebrauch nephrotoxischer Substanzen (z. b. Furosemid, Gentamycin uam.).
Nierenfunktionsstérungen bei EMAH sind prognostisch ungiinstig, da bei Vorliegen einer
eingeschrankten Nierenfunktion das Mortalititsrisiko hoher ist als bei normaler
Nierenfunktion, wobei insbes. Pat. mit komplexen AHF, Eisenmenger-Syndrom, Fontan-
Operation oder Klappenerkrankungen betroffen sind (Dimopoulos et al. 2008).

In der vorliegenden Untersuchung waren Nierenfunktionsstérungen in den
Nebendiagnosen relativ selten aufgefiihrt (6,7 %; 55 von 821). Dies hingt moglicherweise
damit zusammen, dass nur solche Stérungen der renalen Funktionsparameter Eingang in
die Diagnosen gefunden haben, die therapierelevant waren. Sicherlich wire es wichtig,
kiinftig auch schon gering ausgepriagte laborchemische Deviationen zumindest
aktenkundig zu machen und auf die Notwendigkeit einer nephrologischen Abklarung und

von Verlaufskontrollen hinzuweisen.

4.1.3 Hepatologie, Gastroenterologie

Zu gastrointestinalen Erkrankungen oder Pancreaserkrankungen bei EMAH findet
man in der Literatur kaum spezifische Daten.

Das ist bemerkenswert, da in der vorliegenden Untersuchung Hinweise auf Erkrankungen
des Gastrointestinaltraktes recht haufig (12%; 99 von 821) waren. Pancreas-Erkrankungen

kamen allerdings nur sehr selten vor (n = 4).

Fille von Leber- (12%; 99 von 821) und Gallenwegserkrankungen (6,2 %; 51 von 821;)
waren zahlreich. Dies entspricht den Angaben der Literatur, in der bei korrigierten und
nicht-korrigierten AHF Leberfunktionsstorungen meist im Zusammenhang mit

Leberstauung, Leberfibrose oder Leberzirrhose beschrieben werden.

Entscheidende Pathomechanismen fiir die Entstehung von Leberfunktionsstérungen bei
AHF sind Druckerhdhungen im Bereich der Hohlvenen mit Leberstauung, eine verminderte
Herzleistung mit niedrigem Herzzeitvolumen und konsekutiver Hypoxdmie der
Leberzellen, sowie durch Transfusionen oder hepatotoxische Medikamente (Asrani et al.
2012).

Beachtung finden muss aber auch die erhéhte Privalenz der Hepatitis-C gerade bei

EMAH, die in einer Ara operiert wurden, bevor Blutbankprodukte routinemiBig auf
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Hepatitis untersucht wurden. Betroffen sind vor allem Patienten mit komplexen AHF und
solche, die mehrfach operiert wurden (Wang et al. 2007).

Gehauft findet sich Beschreibung von Leberverdnderungen bei Patienten mit
univentrikuldrem Herzen, insbes. nach Fontan-Operation (Kaulitz et al. 2014).
Demgegeniiber beschreibt Kiigel (2014) Leberverdnderungen in Form von
Leberstauung, Leberfibrose oder Leberzirrhose nicht nur nach Fontan-Operation,
sondern bei EMAH auch nach Vorhofumkehroperation (nach Mustard oder Senning)
wegen einer kompletten Transposition der grolen GefiBBe, sowie bei Patienten mit
schwerer pulmonalarterieller Hypertonie und Rechtsherzbelastung im Rahmen eines
Eisenmenger-Syndroms (Kiigel 2014).

Wichtig erscheint der Hinweis, dass sich auch bei EMAH auf dem Boden einer
Leberzirrhose ein hepatocelluldres Karzinom entwickeln kann (Ghaferi und Hutchins
2005). Lebererkrankungen konnen zudem auch zu Gerinnungsstérungen und
Immunglobulin-Mangelsyndromen fiihren.

Obwohl inzwischen bekannt ist, dass Lebererkrankungen erhebliche Auswirkungen auf die
Morbiditdt und Mortalitit bei verschiedenen Krankheitsbildern haben konnen, sind die
Auswirkungen einer Leberbeteiligung auf die Langzeitprognose bei EMAH noch nicht gut
definiert.

Die Bedeutung von Gallenwegserkrankungen bei EMAH wird nicht selten unterschétzt.
Haufig tibersehen wird dabei, dass zyanotische Patienten mit AHF auch schon im jiingeren
Erwachsenenalter zu Gallensteinen neigen. Bei ihnen entwickelt sich aufgrund des
erhohten Erythrozyten-turnovers bei sekundérer Erythrozytose eine Hyperbilirubindmie.
Die erhohten Konzentrationen von unkonjugiertem Bilirubin in der Galle lassen das Risiko
fiir das Auftreten von Gallensteinen und nachfolgenden Cholecystitiden steigen. Letztere
konnen im Rahmen einer Septikaemie sogar zur lebensbedrohlichen Komplikationen (z.B.

Endokarditis) fithren (Kaemmerer et al. 2011).

4.1.4 Neurologie und Psychiatrie

Neurologischen Problemen kommt bei AHF und insbesondere bei EMAH ebenfalls eine
zentrale Bedeutung zu.

Hoffman et al (2010) zeigten anhand einer retrospektiven Analyse einer kombinierten
Kanadisch-Europdischen Datenbank, dass 2% von 23.153 EMAH ein oder mehrere
Schlaganfille erlebt hatten. Damit liegt die Haufigkeit cerebrovaskuldrer Insulte bei EMAH
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10- bis 100-fach hoher als in der normalen Bevolkerung (Hoffmann et al. 2010). Betroffen
waren insbesondere zyanotische Patienten, bei denen 23 % (50 von 215) einen
Schlaganfille erlitten hatten. Neurologische Langzeit-Behinderungen blieben bei 25% der
Betroffenen bestehen (Hoffmann et al. 2010).

Ursache ist vielfach eine systemische Embolie bei Rechts-Links-Shunt oder gekreuztem
Shunt.

In diesem Zusammenhang kommt sog. paradoxen Embolien bei offenen For. ovale eine

zunehmende Bedeutung zu (Carroll et al. 2013).

Obwohl Erkrankungen des psychiatrischen Formenkreises die psychosoziale und kognitive
Entwicklung von EMAH erheblich beeinflussen, ist die Auswirkung auf Lebensqualitit,
Prognose und Mortalitét nicht gut untersucht.

Studien deuten darauf hin, dass die Privalenz psychiatrischer Stérungen bei EMAH hoher
ist als in der Allgemeinbevdlkerung (20 %), aber oft iibersehen wird (Marino et al. 2012,
Kovacs et al. 2009, Bromberg et al. 2003, Horner et al. 2000).

Psychosoziale und kognitive Stérungen stehen bei EMAH mdglicherweise im
Zusammenhang mit biologischen und umweltbedingten Schadigungen in der Kindheit.
Bei den betroffenen Patienten kann es durch die kontinuierliche medizinische Nachsorge,
hidufige  Krankenhauseinweisungen, die  Notwendigkeit einer langfristigen
Medikamenteneinnahme oder invasiver medizinische Eingriffe zu seelischen Belastungen
kommen, die Krankheitswert haben (Cohen et al. 2013).

Besonders bei genetischen Erkrankungen und Syndromen, bei denen es durch einen
begleitenden AHF zu einer Beeintrichtigung des cerebralen Blutflusses oder zu
zyanosebedingten Schiden gekommen ist, konnen korperliche, kognitive und psychische
Narben im Erwachsenenalter persistieren (Marino et al. 2012).

Auch medizinische und chirurgische Behandlungen der zugrundeliegenden AHF sind in
der Lage, die psychosoziale und kognitive Entwicklung negativ zu beeinflussen (Bellinger
et al. 2003). Im Rahmen herzchirurgischer Eingriffe mit hypothermem Kreislaufstillstand
kann es zu globalen cerebralen Ischimien oder Embolien ins Zentralnervensystem
kommen, die Entwicklungsverzdgerungen zur Folge haben (Shillingford und Wernovsky
2004).

Von erworbenen Herzerkrankungen ist bekannt, dass Depressionen den kardiovaskuldren
Gesundheitszustand, das Risiko fiir kardiovaskulére Ereignisse und die Letalitit erh6hen

(van Melle et al. 2004). Bei depressiven Patienten mit Herzinsuffizienz, die versdumen,
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ihren Lebensstil zu verbessern und sich nicht an vorgegebene Medikationen halten, steigt
das Risiko wiederkehrender kardialer Ereignisse und die Letalitdt (Lane et al. 2005).
Diese Fakten sollten auch fiir das Management von EMAH vermehrt Beriicksichtigung
finden, zumal die vorliegende Untersuchung zeigt, dass diese Probleme nicht selten sind:
neuropsychiatrisch: 24 % (200 von 821, davon neurologisch 18 % (148 von 821) und
psychiatrisch 6,3 % (52 von 821)).

Zudem sollte beriicksichtigt werden, dass viele dieser Patienten auf die chronische
Einnahme von Medikamenten angewiesen sind, die negative Auswirkungen auf die
myokardiale Funktion haben kénnen oder zu Rhythmusstorungen (z. B. erworbenes Long-
QT-Syndrom) préadestinieren.

Die Bedeutung der Pharmakotherapie kommt auch in der vorliegenden Studie zum
Ausdruck, die einen relativ hohen Anteil von Medikamentenverordnungen aus dem Bereich
Psychiatrie mit Antidepressiva und aus dem Bereich Neurologie mit Antiepileptika

dokumentiert.

4.1.5 Angiologie

Wie auch die vorliegende Untersuchung zeigt, haben EMAH ein erhohtes Risiko fiir
Komplikationen im Bereich der peripheren vendsen und arteriellen Gefdle. Im
vorliegenden Kollektiv fanden sich relevante Gefdverdnderungen bei 12,4 % (102 von
821; davon arteriell 2,9 % (24 von 821) und venoés 9,5 % (78 von 821)). In der Literatur ist
die wirkliche Priavalenz solcher Verdanderungen nicht beschrieben.

Besonders gefdhrdet erscheinen Patienten nach vorausgegangenen multiplen vaskuldren
Manipulationen, wie z.B. Herzkatheterisierungen oder Kaniilierungen fiir die
Herzchirurgie.

Ursdchlich konnen Funktionsstorungen systemischer Venenklappen bei hohem
Venendruck oder endotheliale Dysfunktionen sein.

Eine Veneninsuffizienz kann sich insbesondere bei Patienten mit hohem ZVD und
chronisch vendser Stauung entwickeln, wie man sie nach Fontan-Operation,
Vorhofumkehr-Operation mit inferiorer Baffle-Stenose oder rigidem Baffle-Material sowie
bei Trikuspidalklappen-Anomalien (z.B. Morbus Ebstein) findet. Valente wies darauf hin,
dass eine ungiinstige periphere Himodynamik auch bei anderen AHF gefunden werden
kann (Valente et al. 2010).

Daher ist weitere Forschung notwendig, um das Auftreten und die Auswirkung peripherer

vaskuldrer Komplikationen bei EMAH besser einschitzen zu kénnen.
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4.1.6 Skelett / Orthopéadie

In der vorliegenden Untersuchung haben EMAH eine Vielzahl muskulo-skelettaler bzw.
orthopédischer Probleme. Im vorliegenden Kollektiv fanden sich solche Veridnderungen bei
22,8 % (187 von 821).

Deformititen der Wirbelsdule und konsekutiv im Bereich des Thorax-Skelettes finden sich
bei EMAH insbesondere nach Sternotomie oder Thorakotomien. Herrera-Soto et al (2007)
fanden nach thoraxchirurgischen Eingriffen bei 34% der Patienten eine Skoliose, Kyphose
oder beides. Die Privalenz war 10-fach hoher als die der idiopathischen Skoliose.

Es wird allerdings vermutet, dass die Entwicklung einer Skoliose multifaktoriell bedingt ist
und weniger auf das chirurgische Vorgehen zuriickgefiihrt werden kann.

Zu beachten ist das hohe Aufkommen von Skelettanomalien bei Patienten mit Syndromen
wie z.B. dem Marfan-Syndrom. In unserem Kollektiv von 67 Marfan-Patienten hatten 52,2

% (35 von 67) orthopéddische Probleme.

4.1.7 Stoffwechselerkrankungen und Stérungen des Hormonhaushaltes

Stoffwechselerkrankungen (Diabetes mellitus, Hyperlipidaemie, Hyperurikaemie) und
Storungen des Hormonhaushaltes (insbes. Schilddriisenfunktionsstérungen) nahmen in der
vorliegenden Untersuchung einen unerwartet grolen Umfang an. Bei insgesamt 35 % (290
von 821) fanden sich eine oder mehrere endokrine oder metabolische Deviationen. Fille
von Schilddriisenfunktionsstorungen fanden sich 170 mal (20,7 %; 170 von 821),
metabolische Erkrankungen (z.B. Hyperurikdmie, Hyperlipidaemie) 151 mal (18,4 %; 151
von 821) und ein Diabetes mellitus 23 mal (2,8 %; 23 von 821).

Bislang wurden Stoffwechselerkrankungen und Stérungen des Hormonhaushaltes nur als
ein Randphidnomen im Zusammenhang mit AHF beschrieben worden und ursidchlich am

ehesten dem hoheren Alter der Patienten angelastet.

Bei 9952 englischen EMAH beschreibt Billett et al. (2007) im Vergleich zu
Kontrollpersonen eine deutlich Pravalenz von Diabetes mellitus (2,6 %) (Billett et al.
2007). Dies wiirde der bei uns gefundenen Pravalenz entsprechen. Dem gegeniiber fanden
Rodriguez et al in der nationalen Krankenhausaufnahmestatistik der USA bei Patienten mit
Septumdefekten in 18 % einen Diabetes mellitus (Rodriguez et al. 2011)!

Die Bedeutung dieser Stoffwechselstorung kommt auch in der Art und dem Umfang der
Pharmakotherapie zum Ausdruck.
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Die relative Haufung der Hyperurikaemie in diesem Patientenkollektiv geht dabei am
ehesten zu Lasten erhohter Harnsdurewerte bei zyanotischen Herzfehlern. Dabei sollte
allerdings beachtet werden, dass dies eher Ausdruck einer Nierenfunktionsstérung ist und

weniger Hinweis auf eine genuine Gicht.

Schilddrusenfunktionsstorungen finden sich, wie auch in der vorliegenden Studie zu
erkennen ist, auch bei AHF gehduft. Dies reflektiert die Tatsache, dass eine
Schilddriisenunterfunktion in der deutschen Normalbevolkerung zu den hiufigsten
hormonellen Erkrankungen gehort, von der 0,25 - 1 Prozent der Bevolkerung betroffen sind
und deren Héufigkeit mit dem Alter zunimmt.

Erwédhnenswert ist die in der vorliegenden Studie hohe Zahl von
Schilddriisenfunktionsstérungen bei Patienten, die wegen Rhythmusstorungen mit
Amiodaron behandelt wurden (36 %; 10 von 28) sowie bei Patienten mit Trisomie 21 (86

% 19 von 22).

4.1.8 Hamatologische Probleme

Hiamatologische Probleme betreffen vorzugsweise die Erythrocyten und Thrombozyten bei
zyanotischen Patienten und im Rahmen des Eisenmenger-Syndroms. Zumeist finden sich
bei diesen Krankheitsbildern Stérungen im Sinne einer reaktiven Erythrocytose oder eine
relative Andmie bei Eisenmangel und/oder Hinweisen auf einen Folséduremangel
(Kaemmerer et al. 2011).

Dies erkennt man auch an der relativ hohen Verordnungszahl von Eisen- und
Folsdurepriparaten wegen Eisen- und Folsduremangelsituationen in Folge eines hohen

Zellumsatzes bei einer reaktiven Erthrocytose.

4.1.9 Tumorerkrankungen

Tumorerkrankungen fanden sich im hier untersuchten Patientenkollektiv relativ selten (4,6
%; 38 von 821). Malignome in Form von Colon- Hoden-, Prostata-, Cervix- oder
Schilddriisen-Tumoren hatten 1,1 % (9 von 821). In der Literatur gibt es auch nur

vereinzelte Hinweise auf Malignome bei EMAH (z.B. Leberzell-Ca bei Fontan-Patienten).

4.1.10 Geburtshilfe / Gynakologie

Die Zahl der Frauen, die aufgrund guter Lebensqualitét trotz ihres AHF und trotz erfolgter

Korrektureingriffe schwanger werden wollen, ist in den letzten Jahren stark gestiegen. Da
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rheumatische Herzerkrankungen riickldufig sind, haben die meisten Frauen, die wihrend
der Schwangerschaft ein kardiales Problem entwickeln, einen AHF.

Dies erklért die mit 245 von 821 Féllen (29,8 %) hohe Zahl der in der vorliegenden Studie
aufgefiihrten Patientinnen mit gyndkologischen (7,6 %; 62 von 821) bzw. geburtshilflichen
Problemen oder Schwangerschaften (22,3 %; 183 von 821).

Fast alle Schwangere mit AHF haben ein zumindest etwas erhohtes Risiko fiir kardiale,
geburtshilfliche und/oder fetale Komplikationen (Drenthen et al. 2007). Wéhrend sich bei
insgesamt 0,2 — 4% aller Schwangerschaften kardiovaskuldre Komplikationen entwickeln,
ist dies bei AHF in 11 —20% der Fall (Kaemmerer et al. 1999).

Das miitterliche und fetale Risikoprofil hingt insbesondere von der Art des Herzfehlers,
dem Kompensationsstatus bzw. dem funktionellen Ergebnis einer operativen oder
interventionellen Behandlung ab. Da jedes Vitium spezifische Risiken hat, denen man in
der Betreuung spezifisch Rechnung tragen muss, ist gerade bei diesen Frauen ein klares
Konzept zur Fiihrung von Schwangerschaft und Puerperiums unabdingbar (Rao und Ginns
2014). Kardiologen, Geburtshelfer und Anisthesisten miissen sich genau bewusst sein,
welche Risiken fiir Mutter, Fotus und Neugeborene bestehen.

Infolgedessen ist eine multidisziplindre Schwangerenbetreuung erforderlich, die den
schwangerschaftsphysiologischen Verdnderungen und deren Auswirkung auf die
Grunderkrankung gerecht wird (Gohlke-Béarwolf und Kaemmerer 2010).

Ganz wichtig ist bei Frauen mit angeborenen Herzfehlern auch das Problem der
Empfingnisverhiitung. Dies traf in der aktuellen Studie bei immerhin mindestens 80
Patientinnen zu. Fiir die Verordnung dieser Préaparate ist es von besonderer Bedeutung, das
Krankheitsbild mit seinen Risiken sowie die Auswirkungen einer hormonellen Therapie

auf den Patienten sowie Interaktionen mit parallel verordneten Pharmaka zu kennen.

4.1.11 Pharmakotherapie bei AHF

Ein ganz wichtiger Punkt in der Patientenversorgung betrifft, wie sich auch in den
vorliegenden Daten erkennen ldsst, die spezielle Pharmakotherapie mit primar
kardiovaskular wirksamen Substanzen. Hierzu zédhlen insbesondere Diuretica,
Betablocker, ACE-Hemmer und AT2-Blocker, gerinnungshemmende Substanzen in
Form von Antikoagulantien und Thrombozytenaggregationshemmern, Digitalis-
Glykoside und/oder Antiarrhythmika.

Zu beachten ist dabei, dass viele dieser verordneten Medikamente teils erhebliche

Nebenwirkungen haben und Organschdden (z.B. Lungenfunktionsstdrungen,
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Schilddriisenfunktionsstérungen, Cornea-Ablagerungen) verursachen konnen. Typisches
Beispiel hierfiir ist Amiodaron, dass bei therapierefraktiren Herzrhythmusstérungen,
insbes. beim Vorliegen einer Ventrikelfunktionsstorung zum Einsatz kommt.

Dariiber hinaus sind einige Aspekte erwdhnenswert, die fiir Patienten mit angeborenem
Herzfehler spezifisch sind und sich in der Studie dokumentieren lief3en.

Diuretika werden bei AHF meist in Form von Schleifendiuretika (Furosemid, Torasemid),
Thiaziden sowie Aldosteronantagonisten am hiufigsten wegen Herzinsuffizienz,
Storungen der Ventrikelfunktion und arterieller Hypertonie verordnet. Dabei ist die
kombinierte Anwendung von Saluretica und Aldosteronantagonisten in diesem Kollektiv
die Regel.

ACE-Hemmer und AT2-Blocker werden ebenfalls zur Behandlung einer
Herzinsuffizienz, einer Ventrikelfunktionsstorung sowie einer arteriellen Hypertonie
eingesetzt. Gegenliber Patientenkollektiven mit erworbenen Herzerkrankungen erscheinen
diese Verordnungszahlen relativ niedrig. Dies kann erklart u.a. dadurch erklirt werden,
dass die Evidenz beziiglich der Wirksamkeit dieser Pridparate bei AHF gering ist.
Demgegeniiber besteht sogar die Lehrmeinung dass diese Medikamentengruppen bei
Patienten mit morphologisch rechtem Systemventrikel wenig Wirkung zeigen.

Auffallend ist der sehr hohe Anteil von gerinnungshemmenden Substanzen aus der
Gruppe der oralen Antikoagulantien oder Thrombozytenaggregationshemmer (62-mal
vertreten). Dies reflektiert das hohe Risiko fiir thromb-embolische Ereignisse in diesem
Patientenkollektiv. Eingesetzt werden die Préparate zur Behandlung oder zur Prophylaxe
im Rahmen von cerebrovaskuldren Ereignisse, supraventrikuldren Arrhythmien,
Kardioversionen, bei mechanischem oder biologischem Herzklappenersatz, bei speziellen
chirurgischen Therapieverfahren (Blalock-Taussig-Shunt, Fontan-Zirkulation, Conduits),
beim Eisenmenger Syndrom, bei Zyanose, nach Implantation von Stents, ,,closure devices*
oder Schrittmachersonden.

Die tibrigen kardiovaskular wirksamen Pharmaka werden deutlich seltener verordnet.
Dies entspricht auch Trends in anderen Bereichen der Kardiologie, wo z.B. Digitalis-
Glykoside bei der Herzinsuffizienz immer seltener zum Einsatz kommen. Ahnliches gilt
fiir die Langzeit-Verordnung von Antiarrhythmika, auf die in Folge immer effektiver
werdender elektrophysiologischen Behandlungsmaflnahmen immer héufiger verzichtet
werden kann.

Weitere Aspekte der Pharmakotherapie wurden schon im Zusammenhang mit der

Bedeutung der Comorbiditdten besprochen.
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4.2 Gesundheitspolitische Relevanz der Studie

Da in nahezu allen Léndern erhebliche Versorgungslicken fir EMAH bestehen, wurde
dieser Tatsache in Deutschland als einem der ersten Lander der Welt systematisch
entgegengewirkt. So wurden zur Verbesserung der EMAH-Versorgung vor wenigen Jahren
unter Federfiihrung der deutschen Fachgesellschaften fiir Kardiologie, Kinderkardiologie
und Herz-, Thorax- und GefiaBichirurgie ,,Empfehlungen fir die integrierte
interdisziplindre Versorgung von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH)* und ,,Empfehlungen fur Erwachsenen- und Kinderkardiologen zum
Erwerb der Zusatz-Qualifikation ,,Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern*
(EMAH)* erarbeitet (Kaemmerer und Breithardt 2006) (Hess et al. 2007) (Schmaltz et al.
2008). Diese Empfehlungen haben die Grundlage fiir eine flichendeckende,
bedarfsgerechte EMAH-Versorgung geschaffen, nach der in Deutschland EMAH in
Abhidngigkeit von Art, Schweregrad und Stadium ihres Herzfehlers innerhalb eines
dreistufigen Versorgungssystems betreut werden sollen.

Nach diesem Konzept sollte die Patientenversorgung in 3 Stufen erfolgen (Abb. 10)
(Kaemmerer et al. 2014). Die 1. Versorgungsstufe beinhaltet die hausérztliche Versorgung
(Basisversorgung) durch spezifisch informierte Allgemeinmediziner und hausdrztliche
Internisten, die 2. Stufe die spezielle kardiologische Versorgung durch ausgebildete,
auszubildende und EMAH-zertifizierte Erwachsenenkardiologen oder Kinderkardiologen
in Schwerpunktpraxis oder regionalen EMAH-Kliniken. Fiir die Maximalversorgung (3.
Stufe) wurden iiberregionale Zentren mit speziellen Kenntnissen und Erfahrungen in der
Behandlung komplexer, schwerwiegender und seltener angeborener Herzfehler benannt

(Kaemmerer und Breithardt 2006, Hess et al. 2007).
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Uberregionale
EMAH-Zentren
mit allen
zur kompletten
Versorgung der
betroffenen Patienten
erforderlichen
Einrichtungen

Regionale EMAH-
Schwerpunktpraxen und -kliniken

Patientenversorgung durch
weitergebildete/weiterzubildende
(EMAH-zertifizierte)
Erwachsenen- oder Kinderkardiologen,
Ambulanzen in den Zentren fiir
spezielle Fragestellungen und
Probleme (z. B. Rhythmologie,
Schwangerschaft usw.), enge
Kooperation mit Zentren der
Maximalversorgung

Hausarztliche Versorgung (Basisversorgung)

Versorgung aller Patienten durch Allgemeinmediziner,
hausarztliche Internisten oder Kinder- und Jugendarzte;
Betreuung aller Patienten in Kooperation mit EMAH-
Schwerpunktpraxen

Abb. 10: Schema einer 3-stufigen EMAH-Versorgung in Deutschland (Kaemmerer und
Breithardt 2006)

In der Grundlagen-Publikation ,,Empfehlungen fiir Erwachsenen- und Kinderkardiologen
zum Erwerb der Zusatz-Qualifikation ,,Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern®
(EMAH)“ wird schon klar zum Ausdruck gebracht, dass zum Erwerb der
Zusatzqualifikation ,EMAH® neben einer rein kardial bezogenen Versorgung auch
Begleiterkrankungen einen wichtigen Raum einnehmen miissen. Daher wurde in die
Weiterbildungsinhalte fiir den EMAH-Spezialisten aufgenommen, dass der
Weiterzubildende nicht nur die einzelnen Herzfehlern kennen muss, sondern dariiber
hinaus auch besondere Kenntnisse und Erfahrungen im Umgang mit Begleiterkrankungen
nachzuweisen hat, die iiber den Umfang der Grundweiterbildung im Schwerpunkt
Kardiologie oder Kinderkardiologie hinausgehen (Hess et al. 2007). Explicit wird hier

allerdings nur auf ,,Internistische Begleiterkrankungen* verwiesen.
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In den ,,Empfehlungen zur Qualititsverbesserung der interdisziplindren Versorgung von
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (EMAH)® erhalten die Comorbiditéaten einen
breiten Raum (Kaemmerer und Breithardt 2006). So wird klar zum Ausdruck gebracht, dass
zumindest auf Ebene der ,iiberregionalen EMAH-Zentren® eine enge Kooperation mit
Spezialisten anderer Fachdisziplinen existieren muss (Tab. 1), die in die
Patientenversorgung (Konsiliardienste) zu integrieren sind. Dezidiert aufgefiihrt wird dabei
die Kooperation mit den Bereichen Innere Medizin (insbesondere: Pneumologie,
Himatologie, Nephrologie, Gastroenterologie, Endokrinologie, Rheumatologie),
Chirurgie, Radiologie (MRT; CT), Nuklearmedizin, Gyndkologie und Geburtshilfe,
Neonatologie, Humangenetik, Neurologie, Orthopéddie, Ophthalmologie, HNO, Zahn-
/Mund-/Kieferklinik, Psychologie/Psychosomatik, Pathologie,
Mikrobiologie/Infektiologie, Rehabilitationsmedizin sowie Arbeits-/Sport-/Sozialmedizin.
Die Notwendigkeit, Comorbidititen Beachtung einzurdumen und die Kooperation mit
anderen Fachdisziplinen so stark zu betonen, entsprang der klinischen Erfahrung des
Expertenteams, ohne dass es hierzu zum damaligen Zeitpunkt schon Daten gegeben hitte.
Den erwidhnten Empfehlungen der deutschen Fachgesellschaften fiir Kardiologie,
Kinderkardiologie und Herz-, Thorax- und GefaBchirurgie folgend, haben bis 2015 in
Deutschland mehr als 250 Kardiologen und Kinderkardiologen die Zusatzbezeichnung
EMAH erwerben konnen und 14 iiberregionale und 1 regionales EMAH-Zentrum wurden
zertifiziert (Kaemmerer et al. 2014).

Kritisch anzumerken ist allerdings, dass sich die EMAH-Zentren beziiglich der Zahl der
betreuten Patienten und der vorhandenen spezifischen Erfahrung erheblich unterscheiden,
obwohl dies weder fiir Patienten noch fiir Zuweiser aus der Bezeichnung zu entnehmen ist.
Von einigen zertifizierten EMAH-Zentren werden nur kleine Patientenzahlen iiberblickt
und die dort tatigen Kardiologen und Kinderkardiologen konnen nicht immer {iber eine sehr
grolle EMAH-Erfahrung verfiigen (Kaemmerer et al. 2014).

Dies ist problematisch, da dementsprechend auch Kollegen anderer, nicht-kardiologischer
Arbeitsbereiche lange Zeit bendtigen werden, um ausreichend Erfahrung in der Beurteilung

und Behandlung von Comorbiditdten bei EMAH zu erwerben.

Trotz aller Bemithungen muss man feststellen, dass momentan der Anteil von EMAH, die
an einem Zentrum oder bei zertifizierten EMAH-Kardiologen behandelt wird, noch gering
ist. Nach Schitzungen diirfen in der Bundesrepublik mehrere zehntausend EMAH nicht in

entsprechend qualifizierter Uberwachung oder Behandlung stehen. Genaue Zahlen sind
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hierzu momentan nicht bekannt. Es stimmt aber mit Berichten aus den USA {iiberein, nach
denen von den rund 1,3 Millionen EMAH, die in den Vereinigten Staaten leben, nur ein
kleiner Prozentsatz in Behandlung durch spezialisierte Einrichtungen steht, die den
,QGuidelines for the Management of Adult Congenital Heart Disease (ACHD)* des
,American College of Cardiology (ACC)*“ von 2008 entsprechen (Fernandes et al. 2013).

Somit besteht ein erheblicher Bedarf, die nicht regelhaft erfassten EMAH an eine
entsprechend erfahrene Institution anzubinden, um dort nicht nur nach relevanten Rest- und
Folgezustéinden der einzelnen AHF zu suchen, sondern auch ein Screening auf relevante

Comorbiditiaten durchzufiihren.
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5 Schlussfolgerung und Ausblick

Die vorliegende Studie enthélt erstmals umfangreichere ,,Real Life Data* iiber die
Versorgung von EMAH an einem hochspezialisierten Zentrum, die klar erkennen lassen,
dass Comorbidititen und extrakardiale Komplikationen bei EMAH héufig sind und ein
zunehmendes Problem darstellen werden.

Diese Comorbiditéiten sind oftmals direkte Folge des urspriinglichen AHF oder stehen im
Zusammenhang mit dem Spontanverlauf des Herzfehlers bzw. mit den ergriffenen
interventionellen oder operativen BehandlungsmaBBnahmen.

Es ist schon jetzt klar, dass chronische Herzerkrankungen, zu denen die AHF ja gehoren,
niemals isoliert auftreten, sondern immer Auswirkungen auf andere Organsysteme haben.
Umgekehrt wird aber auch der natiirliche Verlauf des AHF stets von Storungen oder
Erkrankungen anderer Organsysteme mitbestimmt.

Solche erworbenen Zusatzerkrankungen beeinflussen nicht nur die Lebensqualitét eines
Patienten, sondern moglicherweise auch seine Prognose entscheidend.

Dies wird auch in einer Publikation von Afilalo et al. betont, in der 2011 erstmals sogar den
Begriff “Geriatric congenital heart disease” verwendet wird. Afilalo et al. berichten iiber
3239 kanadische Patienten im Alter tiber 65 Jahre, die iiber 15 Jahre nachverfolgt wurden.
Die Mortalitit wurde in diesem Kollektiv weniger durch den zugrundeliegenden Herzfehler
als durch Begleiterkrankungen (wie Demenz, Nieren- und gastrointestinale Krankheiten)
bestimmt.

Oft bleiben Comorbidititen fiir den Patienten und die betreuenden Arzte zunichst
unbemerkt, zumindest, wenn nicht gezielt danach gesucht wird.

Fiir das Management der Comorbidititen ist es von zentraler Bedeutung, zu beachten, in
welcher Form sie den Herzfehler beeinflussen. Dariiber hinaus ist zu beachten, welche
Einfliisse der zugrundeliegende Herzfehler auf die Entstehung und den Verlauf der
Comorbiditdt ausiibt.

Die vorliegende Arbeit dient somit als Grundlage fiir weitergehende Forschungsarbeiten.
Diesen bleibt es iiberlassen, die engeren Zusammenhdnge zwischen den erfassten
Comorbiditdten und einzelnen Vitiengruppen bzw. Herzfehlern, dem Behandlungsstatus,
der Funktionsklasse, dem Schweregrad des Vitiums, dem Zyanosestatus, dem Alter bei
Nachuntersuchung, dem Geschlecht des Patienten usw. aufzudecken.

Derzeit gibt es noch keine festen Leitlinien fiir die Identifizierung und das Management

dieser Comorbidititen bei EMAH.
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Moglicherweise kann die vorliegende Studie dazu beitragen, das Patientenmanagement zu
verbessern, Screening-Protokolle zu entwickeln und einen multidisziplindren Ansatz fiir
Diagnostik und Behandlung von Comorbidititen bei EMAH zu finden, um damit auch die

Prognose der Betroffenen weiter zu verbessern.
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6 Studienbeschrankung

Die Studie wurde an einem Zentrum der Maximalversorgung fiir Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern durchgefiihrt. Dadurch entspricht die Verteilung der Patientinnen
in Hinblick auf Art und Schwere des zugrundeliegenden Herzfehlers nicht dem typischen
Patientengut, das von einem Hausarzt, einem Internisten oder einem Kardiologen gesehen
wird.

Die Priavalenz komplexer Anomalien in diesen Institutionen ist wahrscheinlich wesentlich
hoher als in regionalen Krankenhdusern oder auch in reguliren kardiologischen
Abteilungen.

Die vorliegende Studie hat zudem Limitationen, da es sich um eine retrospektive
Untersuchung handelt und keine Kontrollgruppe existiert.

Die vorgestellten Daten stammen von Patienten, die in Deutschland leben. Eine
Verallgemeinerung der Schlussfolgerungen und Ubertragung der gewonnenen
Erkenntnisse auf Patienten, die in anderen Landern oder in anderen Kulturkreisen leben, ist

problematisch. Weitere Studien sind diesbeziiglich erforderlich.
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Angeborene Herzfehler konnen durch nicht-kardiale Begleiterkrankungen kompliziert
werden, die den Spontanverlauf des Krankheitsbildes bei behandelten und unbehandelten
Patienten verdndern oder gar verschlimmern.

Ziel dieser Studie war es, bei Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler Art, Haufigkeit
und Management signifikanten nicht-kardialen Erkrankungen zu evaluieren.

In der kardiologischen Ambulanz eines tertidren Zentrums fiir Erwachsene mit
angeborenem Herzfehler (Deutsches Herzzentrum Miinchen) wurden 821 konsekutive
Erwachsene mit angeborenem Herzfehler identifiziert und nach deren schriftlicher
Einwilligung in die Studie zur Erfassung von Comorbiditdten eingeschlossen.

Die eingeschlossen Patienten (Alter: 18-79 Jahre, 56% weiblich) reprisentieren alle Arten
und Schweregrade (nach der Perloff- und der ACC / AHA-Klassifikation) azyanotischer
und zyanotischer Vitien.

Mehr als 10% hatten eine genetische oder syndromale Erkrankung.

Begleiterkrankungen und medizinische Probleme wurden bei den meisten Patienten
diagnostiziert. Ein erheblicher Anteil der Erwachsenen mit AHF hat erhebliche nicht-
kardiale Begleiterkrankungen, die den natiirlichen Verlauf der Krankheit, die Prognose, die
Behandlungsstrategien und die anstehenden Gesundheitskosten gravierend beeinflussen
konnen.

Nicht-kardiale Begleiterkrankungen stammten {iberwiegend aus den medizinischen
Fachbereichen Endokrinologie / Stoffwechselerkrankungen, Gastroenterologie /
Hepatologie, Gynékologie / Geburtshilfe, Angiologie, Orthopadie, Neurologie/Psychiatrie
und andere.

Mindestens 74% aller Patienten standen unter einer chronischen kardialen und/oder nicht-
kardialen Medikation.

Aus der Untersuchung geht hervor, dass zur Verbesserung der Langzeitversorgung der
Betroffenen, und um deren organspezifische Besonderheiten zu verstehen, eine enge
Zusammenarbeit zwischen Kardiologen und Spezialisten anderer Fachbereiche
entscheidend ist.

Die derzeitige Praxis der kardiologischen und sonstigen medizinischen Versorgung von
Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler wird auf Grund der erhobenen Studiendaten

kritisch diskutiert und hinterfragt.
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Summary

Congenital heart disease (CHD) may be complicated by noncardiac comorbidities, which
modify or aggravate the natural, the postoperative or the postinterventional course of the
disorder.

The aim of this study was to evaluate type and frequency and management of significant
noncardiac illnesses in adults with CHD.

In a tertiary care center for CHD (Deutsches Herzzentrum Miinchen / German Heart Center
Munich) 821 consecutive ADULTS, admitted to the outpatient clinic were identified and
evaluated for significant acquired comorbidities after having given written informed
consent.

The patients included (age: range 18 - 79 ys; 56 % female) represent all types and severity
grades (according to the Perloff- and the ACC/AHA-classification) of acyanotic and
cyanotic CHD.

More than 10 % had a genetic or syndromic disorder.

Associated comorbidities and medical problems were diagnosed in most patients and a
considerable proportion of adults with CHD has significant noncardiac comorbidities,
which may profoundly influence the natural course of the disease, the prognosis, the
treatment strategies and the upcoming health related costs.

NCCO mainly stemmed from the field of endocrinology/metabolic disease,
gastroenterology/hepatology, gynecology/obstetrics, angiology, orthopaedics,
neurology/psychiatry and others.

At least 74 % of all patients were on a chronic cardiac and/or non-cardiac medication.

In consequence, in order to understand all organ-specific aspects and to improve thus the
long-term care for these patients close collaboration between congenital cardiologists and
other subspecialties is crucial.

The current practice of cardiological and other medical medical care of adults with CHD is

critically discussed and scrutinized.
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