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Die Ara rasanten medizinischen
Fortschritts

Gegenwartig erreichen mehr als 95 % der
Patienten mit angeborenen Herzfehlern
(AHF) das Erwachsenenalter. Dies ist auf
die groRen Fortschritte der modernen
Medizin, insbesondere der Kardiochirur-
gie, der interventionellen (Kinder-) Kardio-
logie und der Intensivmedizin zurlckzu-
flhren und zudem auf die Entwicklungen
der medikamentdsen Therapie.

In Deutschland leben momentan schat-
zungsweise mehr als 500.000 Kinder und
Erwachsene mit AHF. Dabei liegt die Zahl
der Erwachsenen mit AHF (EMAH) mit
etwa 330.000 Uber der Zahl der Kinder
mit AHF. Neuere Zahlen aus den USA las-
sen erkennen, dass diese Tendenz weiter
zunimmt und die Zahl der EMAH bis Uber
das Jahr 2060 hinaus kontinuierlich an-
steigen wird.

Herzfehler: Repariert, aber oft
nicht geheilt

Auch wenn sich erfreulicherweise viele
Patienten mit AHF subjektiv wohl fihlen
und ausreichend belastbar sind, darf man
nicht vergessen, dass die meisten Betrof-
fenen chronisch herzkrank sind und eine
kontinuierliche, lebensbegleitende Nach-
sorge bendtigen. Dies ist dadurch be-
grindet, dass trotz aller therapeutischen
Fortschritte anatomische und funktionelle
Rest- und Folgezustande bestehen oder
sich entwickeln kénnen. Hierzu gehort
insbesondere eine Herzschwache (Herzin-
suffizienz), Herzrhythmusstérungen, eine
Herzinnenhautenziindung (infektiose
Endokarditis) oder ein Lungenhochdruck
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(pulmonale Hypertonie). Hinzutreten kon-
nen mit zunehmendem Alter erworbene
Herzerkrankungen (koronare Herzerkran-
kung, erworbene Klappenfehler) oder
andere Organ-Komplikationen, u.a. an
Leber, Niere oder dem Zentralnervensys-
tem. Einige Patienten mussen sich in ein
Leben einfinden, das von einer Odyssee
an Arztbesuchen, medizinischen Notfal-
len und wiederholten Krankenhausauf-
enthalten geprégt ist. Zu den hdufi sten
emotionalen Folgen von AHF gehoren
Depressionen, Angststérungen und post-
traumatische Belastungsstorungen, die
nicht selten zu einem Teufelskreis flihren,
der eine aktive Teilnahme am privaten
und beruflichen Leben unmaéglich macht.

Biopsychosoziale Versorgung von
EMAH: Pladoyer fiir die ganzheit-
liche Kardiologie

Will man nun die Prognose und die Le-
bensqualitat der Betroffenen verbessern,
so ist dies eng an eine kontinuierliche
Nachsorge von der Kindheit Uber die
Adoleszenz bis ins hohe Erwachsenenal-
ter gekoppelt.

Neben rein medizinischen Fragestellun-
gen muss den Patienten naturlich auch
Hilfestellung in anderen Bereichen des
Lebens angeboten werden, insbesonde-
re bei Fragen bezlglich Leistungen der
Sozialhilfe, Behinderung, Bildungsformen
(Schule, Studium, Beruf), Berufsfahigkeit,
Belastbarkeit, Leistungsfahigkeit oder
sportliche Betdtigung, Fuhrerscheiner-
werb, Flugtauglichkeit und oftmals auch
bezlglich Schwangerschaft und Verer-
bung.

Neben einer optimalen medizinischen
Versorgung mussen daher flachende-
ckend Versorgungskonzepte und Pro-
gramme zur Krankheitspravention ent-
wickelt und verfligbar gemacht werden,
die die Bereiche Erndhrung, Bewegung,
psychische Gesundheit sowie Gesund-
heitsforderung abdecken und auf spe-
zielle Bedurfnisse der Patienten mit AHF
zugeschnitten sind.

Da diese Notwendigkeit nun schon seit
Jahren bekannt ist und thematisiert wur-
de, konnte in Deutschland zur Versor-
gung von EMAH ein flachendeckendes
Netz von zertifi ierten Kliniken und Pra-
xen aufgebaut werden. Diese werden von
speziell ausgebildeten Arzten aus dem
Bereich der Kardiologie oder Kinderkar-
diologie betrieben, die eine Zertifizierung
durch medizinische Fachgesellschaften
fur Kardiologie, Kinderkardiologie oder
Herz-Thorax- und GeféBchirurgie erwor-
ben haben.

Momentan gibt es hierflr in Deutsch-
land 20 ,Uberregionale EMAH-Zentren”,
10 ,EMAH-Schwerpunktkliniken” oder
,EMAH-Schwerpunktpraxen” sowie Uber
300 Kardiologen oder Kinderkardiologen
mit der Zusatz-Qualifikation ,Erwachsene
mit angeborenen Herzfehlern” (Stand:
16.12.2020; https://emah.dgk.org/)

(Abb. 1).

Eine aktuelle Liste aller EMAH-zertifizier-
ten Kardiologen und Kinderkardiologen
findet sich unter , https.//www.herzstiftung.
de/leben-mit-angeborenem-herzfehler/
Jjemah-und-emah/emah-zentrum-suche”.
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Abb. 1: sprechend zertifizierter Betreuung durch
Zertifizierte Uiberregionale EMAH-Zentren und EMAH-Ambulanzen/Sprechstunden an Uni-  Spezialisten befinden, obwohl, wie die
versitdts- und anderen Kliniken in Deutschland im Jahr 2018. Darstellung auf Grundlage von  eigene klinische Erfahrung zeigt, fur diese
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Tab. I: wurde die VemaH-Studie durchgefiihrt.
Leistungszahlen zertifizierter EMAH-Zentren, -Schwerpunktkliniken und -Schwerpunktpra-  Diese fragebogen-basierte Studie wurde
xen in Deutschland 2018 (Herzbericht 2019, Deutsche Gesellschaft fiir Kardiologie — Herz-und -~ vom Deutschen Herzzentrum Minchen
Kreislaufforschung, 2020) initiiert und dann in Kooperation mit der
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Universitatsklinik Erlangen  fortgefiihrt.
Unterstitzt wurde sie zudem von der
AOK-Bayern und vom Nationalen Regis-
ter fUr angeborene Herzfehler (Berlin).
Die praktische Durchfihrung war nur
maoglich mit Unterstitzung durch Herz-
kind e. V., die Deutsche Herzstiftung, die
AOK-Bayern sowie die Pharmaindustrie
(Actelion-Janssen).

Im Rahmen der Studie wurden einerseits
betroffene EMAH, anderseits &rztliche
Primarversorger (praktische Arzte, Allge-
meinarzte, Arzte fir Innere Medizin und
allgemeine Internisten) befragt.
Folgende Fragestellungen sollen von
beiden Kollektiven beantwortet werden:

+ Besteht eine addquate Versorgung von
EMAH auf Ebene der Priméarversorger?

- Wie gestaltet sich die ,real-life"-Ver-
sorgung von EMAH in Deutschland?

« Durch wen werden EMAH arztlich
primar betreut?

. Befinden sich diese Patienten Uber-
haupt in arztlicher Betreuung?

- Falls eine drztliche Betreuung besteht,
erfolgt diese durch einen Hausarzt oder
Allgemeinarzt?

« Befinden sich Patienten in alleiniger
hausarztlicher- oder allgemeinérztlicher
Betreuung, obwohl sie in Spezialam-
bulanzen angebunden sein kénnten?

- Ist den Primédrversorgern die Bedeu-
tung von Rest- und Folgezustanden
bei AHF bekannt?

« Sind Haus- oder Allgemeindrzte Uber
die vorhandenen spezifischen Versor-
gungsstrukturen fir diese Patienten
(zertifizierte Spezialisten) ausreichend
informiert?

- Erfolgtdie weitere Uberweisung an ent-
sprechend qualifizierte Institutionen,
wenn kardiologische Probleme auftre-
ten?

- Erfolgt die Weiterleitung an ent-
sprechend qualifizierte Institutionen,
wenn NICHT-kardiologische Probleme
auftreten, deren Verlauf aber von dem
zu Grunde liegenden Herzfehler be-
einflusst sein kann?

+ Bestehen ProblemebeiderVerordnung
besonderer Arzneimittel?

+ Wie kann die medizinische Versorgung
der Betroffenen verbessert werden?
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Insgesamt liegen mittlerweile etwa 5400
Datensatze vor, davon mehr als 4.000 von
EMAH und mehr als 800 von Arzten - eine
weltweit einmalige Zahl!

Die Daten der betroffene EMAH sowie der
arztlichen Primdrversorger belegen, dass
tatsachlich auf Ebene der Priméarversorger
(praktische Arzte, Allgemeindrzte, Arzte
fur Innere Medizin, Allgemein-Internisten)
eindeutig eine PatientenUNTERversor-
gung besteht und die Bedeutung und
Problematik der AHF bei Erwachsenen
verkannt und unterschatzt wird:

. die Tragweite einer unzureichenden
EMAH-Nachsorge wird immer noch
verkannt und unterschatzt

- die Bereitschaft primar versorgender
Arzte, sich der EMAH-Problematik zu
widmen, ist vielfach unzureichend

« Primdrversorger sind noch immer nicht
ausreichend Uber die bestehenden
EMAH-Einrichtungen informiert

« EMAH-Zentren und -Spezialisten werden
immer noch unzureichend wahrgenom
men oder genutzt

- auch die EMAH selbst sind immer noch
unzureichend Uberdie Verfugbarkeit einer
flachendeckenden Versorgung informiert

- Patienten-Selbsthilfe-Organisationen
werden weder von Arzten noch EMAH
in ausreichendem Male gekannt

Konsequenz aus diesen Daten ist:

Es muss auch weiterhin flr ein bes-
seres Bewusstsein (,awareness”) fur
die EMAH-Problematik geschaffen
werden, um die Versorgung der Be-
troffenen zu optimieren.

EMAH-Expertenzentren und -Exper-
ten miussen sichtbarer werden und
ihre Zusammenarbeit mit Primarver-
sorgern muss intensiviert werden,
um den EMAH alle verfligbaren mo-
dernen Behandlungsoptionen zu-
ganglich zu machen

Zudem mussen Konzepte im Bereich
der Krankheitspravention geschaffen
werden, um Morbiditdt und Mortali-
tat im Bereich der AHF noch weiter
zu senken.

Aus diesem Grunde lauft die VEmaH-
Studie noch weiter und wird sogar noch
ausgebaut!

Momentan wird sie zusdtzlich aktiv un-
tersttzt durch die Klinik fur Kinderkardio-
logie in Tubingen (Prof. Dr. M. Hofbeck),
die Universitatsklinik Hamburg (Prof. Dr. C.
Rickers) sowie die Universitatsklinik Koln
(Priv.-Doz. Dr. M. Huntgeburth).

Eine Ausweitung auf andere nationale
EMAH-Zentren sowie das benachbarte
Ausland ist in Vorbereitung. Die Daten
dienen damit als Grundlage und Empfeh-
lung fur eine verbesserte nationale und
internationale EMAH-Versorgung.
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