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1 Einleitung

1 Einleitung

,Everyone knows that something cannot be done until someone comes along who

doesn’t know that it’s impossible, and he does it.”
Albert Einstein, 1879 — 1955

Angeborene Herzfehler (AHF) galten lange Zeit als nicht heilbar und viele betroffene
Patienten starben bereits im Saduglings-/Kindesalter. Dies dnderte sich erst mit der
Moglichkeit, einen AHF operativ zu behandeln. Vor rund 80 Jahren, im Kalenderjahr
1938, wurde erstmals ein persistierender Ductus arteriosus (PDA) erfolgreich operativ
verschlossen [1, 2]. Weitere Operationsverfahren wurden in den Folgejahren entwickelt,
wie beispielsweise die Reparatur der Aortenisthmusstenose oder die Einflihrung des
sog. Blalock-Taussig-Shunts [3]. In den 1950er Jahren wurden sogar

Herzkatheteruntersuchungen und Operationen am offenen Herzen moglich [4].

Im Lauf der folgenden Jahrzehnte ist nun ein voéllig neues Patientenkollektiv, das der
Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler (EmaH), entstanden. Ziel der vorliegenden

Untersuchung ist, die Versorgungslage von EmaH in Deutschland zu evaluieren.






2 Theoretischer Hintergrund

2 Theoretischer Hintergrund

AHF sind die haufigsten isoliert auftretenden Organanomalien. Sie machen in Europa
rund 30 % aller kongenitalen Fehlbildungen aus [5, 6]. Dabei werden AHF
folgendermaRen definiert: ,Congenital heart disease is [...] defined as a gross structural
abnormality of the heart or intrathoracic great vessels that is actually or potentially of
functional significance.” Ubersetzt sind AHF also grobe, strukturelle Anomalien des
Herzens bzw. der groRen intrathorakalen Gefidlle, die bereits oder potenziell von

funktioneller Bedeutung sind [7].

2.1 Prdvalenz der AHF

Die Pravalenz der einzelnen AHF ist gemaR den aktuell vorliegenden Daten weltweit sehr
unterschiedlich. Dies ist zum einen den unterschiedlichen Studiendesigns geschuldet.
Die Region (z.B. Lander, Kontinente usw.), in der die Daten erhoben wurden, die Art der
Screeningmethoden, der Zeitpunkt der Untersuchung und die Einschlusskriterien
spielen hierbei eine entscheidende Rolle. Enthalt ein Studienprotokoll beispielweise ein
Echokardiogramm fur jeden eingeschlossenen Patienten?, so werden Uberproportional
viele Ventrikelseptumdefekte (VSD) detektiert, die sich noch im ersten Lebensjahr in der
Mehrzahl der Falle spontan verschlieRen [8, 9]. Zum anderen muss auch der Zeitpunkt,
zu dem die beschriebenen Daten erhoben wurden, beachtet werden, da die Pravalenz

von AHF in den letzten Jahrzehnten gestiegen ist [10, 11].

So reichen Schatzungen von 5,2 pro 1000 [12] bis 10,7 pro 1000 Lebendgeburten [13].
Letztere Zahl von Schwedler et al. (2011) enthélt hierbei Ergebnisse fiir Deutschland.
Auch im europaischen Vergleich liegt die Pravalenz von AHF fiir Deutschland, gemal}

EUROCAT-Daten, Uber der fiir ganz Europa (8,0 pro 1000 Geburten) [14].

2.2 Schweregradeinteilung der AHF
Den Empfehlungen des American College of Cardiology folgend, kdnnen AHF in drei
Schweregrade unterteilt werden (Tab. 1). Fir Deutschland ergibt sich folgende

Verteilung der Krankheitsfalle nach Schweregraden: 60,6 % der Neugeborenen leiden

1 In der vorliegenden Dissertationsschrift wird aufgrund der besseren Lesbarkeit bei personenbezogenen Formulierungen

ausschlieRlich die mdnnliche Form gebraucht. Diese Ausdrucksweise bezieht sich stets auf beide Geschlechter.
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2 Theoretischer Hintergrund

an einem leichten Herzfehler, 27,4 % an einem moderaten und 12,0 % an einem

schweren AHF [13].

Tab. 1: Schweregradeinteilung der AHF, modifiziert nach [15]

Einfach Mittelschwer Schwer
MNative Herzfehler * Aorto-linksventrikuldre Fistel * Conduits, klappentragend oder nicht-
Isolierte angeborene Anomalien der * Lungenvenenfehlmindung, partiell oder total klappentragend
Aortenklappe = Atrio-ventrikuldrer Septumdefekt (partiell oder * Zyanotische angeborene Herzfehler (alle)
Isolierte angeborene Anomalien der komplett) *  Double-outlet-Ventrikel
Mitralklappe (auler: Parachute-Mitralklappe, |* Aortenisthmusstenose * Eisenmenger-Syndrom
Mitralklappen-Cleft) *  Ebstein’sche Anomalie * Fontan-Operation
Offenes Foramen ovale oder kleiner * Rechtsventrikuldre Ausflusstraktobstruktion, *  Mitralatresie
Vorhofseptumdefekt signifikant *  Univentrikuldres Herz
Kleiner Ventrikelseptumdefekt *  Vorhofseptumdefekt vom Primum-Typ *  Pulmonalatresie (alle Formen)
Milde Pulmonalstenose * Offener Ductus arteriosus Botalli *  “Pulmonary vascular obstructive defects”
Reparierte angeborene Herzfehler *  Pulmonalklappeninsuffizienz (mittel- oder hochgradig) |* Transposition der groen Arterien
Ductus arteriosus Botalli, verschlossen * Pulmonalklappenstenose (mittel- oder hochgradig) *  Trikuspidalatresie
*  Vorhofseptumdefekt vom Secundum-Typ *  Sinus Vasalva Fistel /-Aneurysma *  Truncus arteriosus / Hemitruncus
oder Sinus venosus Typ, verschlossen und *  Vorhofseptumdefekt vom Secundum-Typ oder Sinus * Andere, bislang nicht aufgefihrte
ohne relevante Residuen venosus Typ Anomalien der AV- oder VA-Verbindung
*  Ventrikelseptumdefekt, verschlossen und *  Sub-oder supravalvuldre Acrtenstenose (auller
ohne relevante Residuen hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie)
Fallot'sche Tetralogie
*  Ventrikelseptumdefekt mit:
— “Absent valve”
— Aortenklappeninsuffizienz
— Aortenisthmusstencse
— Mitralklappendefekt
— Rechtsventrikuldrer Ausflusstraktobstruktion
— Straddling der Trikuspidal-/Mitralklappe
— Subacrtenstenose

2.3 Patientenkollektiv der EmaH

Jahrlich werden in Deutschland rund 6500 Kinder mit AHF geboren [16]. In Europa sind
es rund 108 000 und weltweit sogar 1,35 Millionen. In Abb. 1 illustrieren Hoffman et al.
(2013) die jahrliche Geburtenrate von Kindern mit AHF, verteilt auf die einzelnen

Kontinente [17].

1 billion +
100 million +
50 million +
25 million +
110 million +
1 million +

< 1 million

/

“
\— &
N ¥y

Total annual CHD births 1,310,000
Similar number with bicuspid aortic valves

6,000

Abb. 1: Jdhrliche Geburtenrate von Kindern mit AHF bezogen auf die Kontinente,
Fig.2 aus [17]



2 Theoretischer Hintergrund

Wahrend bis Ende der 1930er Jahre noch 80 % der Kinder mit relevanten AHF in den
ersten Lebensjahren verstarben [18], erreichen heutzutage — zumindest in der
industrialisierten Welt — durch die Fortschritte in der Herzchirurgie sowie die
Weiterentwicklungen in anderen Fachdisziplinen wie der (Kinder-)Kardiologie, der
Andsthesie und Intensivmedizin sowie der Pharmakotherapie mehr als 90 % der mit AHF

geborenen Patienten das Erwachsenenalter [19, 20].

Somit ist das neue Patientenkollektiv der EmaH entstanden. Wahrend die Anzahl der mit
AHF geborenen Kinder relativ konstant bleibt, wachst die EmaH-Population jahrlich um

etwa 5 % (Abb. 2) [21].

Insgesamt wird die Anzahl der EmaH in Deutschland auf mehr als 330 000, in Europa auf
2,3 Mio. und weltweit auf 12 bis 34 Mio. geschatzt. Diese Zahl wird in den nachsten

Dekaden noch weiter steigen [22-24].

Numbers European Union (Population 497 Mill. in 2008) Estimated
R prevalence
11%
(2030)
2 500 000 Pprevalence
5.1%* —5.2 % **
(2012/13)
2 000 000
Prevalence

0.5 %*
1,500 000 (2000)
1 000 000 ACHD patients < 60 years

500 000 Children with CHD

0

f &S
DA A AP

* Tutarel 2013
** German Competence Network for Congenital Heart Disease (data on file)

Abb. 2: Geschdtzte Privalenz von AHF bei Kindern und Erwachsenen in Europa,
Fig. 1 aus [23]

Allerdings ist festzuhalten, dass trotz samtlicher Eingriffs- und
Behandlungsmoglichkeiten in den seltensten Fallen eine Heilung im Sinne
vollkommener Gesundheit erreicht werden kann. Vielmehr bestehen in nahezu allen
Fallen Rest- und Folgezustande (Tab. 2). Restzustdnde sind hierbei als anatomische und
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2 Theoretischer Hintergrund

hamodynamische Anomalien definiert, die im Zusammenhang mit dem AHF auftreten
und somit bereits vor einem medizinischen Eingreifen bestanden. Folgezustande
hingegen entstehen unvermeidbar durch das medizinische Eingreifen, das notwendig
war, um groBere Schaden abzuwenden. Diese kdnnen beispielsweise

elektrophysiologischen, valvuldren oder ventrikularen Ursprungs sein [25-27].

Tab. 2: Beispiele fiir relevante Rest- und Folgezustdnde, modifiziert nach [18]

Vitium Restzustand Folgezustand

Pulmaonal- oder Aortenklappenstenose *  Restgradient *  Klappeninsuffizienz
*  Ventrikeldysfunktion

Aprtenisthmusstenose *  Restgradient * Re-Stenose
= Arterieller Hypertonus * Aoprtenaneurysma
*  Bikuspide Aortenklappe * Schaden an der A subclavia sinistra
Vorhofseptumdefekt *  Rest-Shunt * Postkardiotomiesyndrom
*  Rechtsventrikuldre Dysfunktion *  Rhythmusstrungen
Ventrikelseptumdefekt *  Rest-Shunt * Rhythmusstorungen
*  Pulmonale Hypertonie *  Trikuspidalinsuffizienz
Fallot'sche Tetralogis *  Restgradient *  Pulmonalinsuffizienz
Restdefekie *  Aneurysma des rechtsventrikuldren
Ausflusstraktes
Rhythmusstorungen
Komplette Transposition der groBen * Rechter Ventrikel als Systemventrikel + SV PVi-Baffle-Obstruktion
Arterien *  Trikuspidalinsuffizienz *  Rhythrmusstrungen

*  Obstruktion des rechtsventrikuldren
Ausflusstrakts (RVOTO)

*  Rest-Shunt
Zustand nach Conduit-Interposition *  Rest-Shunt *  Werkalkungen
*  Ventrikeldysfunktion * Degeneration
Zustand nach Fentan-Operation *  Rest-Shunt *  Obstruktionen
+  Ventrikeldysfunktion *  Thromben

Eiweilverlustsyndrom

2 SV: Systemvends (Systemvenenkanal),? PV: Pulmonalvends (Lungenvenenkanal)

Wegen dieser Rest- und Folgezustdnde sind und bleiben die allermeisten Patienten mit
AHF chronisch herzkrank. Hinzu treten haufig kardiale und nicht-kardiale
Komorbiditaten auf. Zu den haufigsten und schwerwiegendsten kardialen
Komplikationen zahlen Herzinsuffizienz, Endokarditis, Herzrhythmusstérungen und
pulmonale Hypertonie [28]. Mitentscheidend fiir die Lebensqualitat und
Langzeitprognose sind zudem nicht-kardiale Komorbiditdten, die alle Organsysteme
betreffen kénnen (Abb. 3) [29]. Neidenbach et al. (2018) untersuchten vor diesem
Hintergrund am Deutschen Herzzentrum Miinchen (DHM), einem der weltweit gréBten
Zentren der Maximalversorgung fiir EmaH, Haufigkeit und Verteilung von solchen nicht-
kardialen Komorbiditaten bei EmaH (n=821). Die Ergebnisse zeigen, dass 95,5 % der dort

in die Studie eingeschlossenen EmaH von relevanten nicht-kardialen Komorbiditaten

10



2 Theoretischer Hintergrund

betroffen sind. Mit rund 44 % stellen endokrinologische bzw. metabolische
Erkrankungen hier die haufigsten nicht-kardialen Komorbiditditen [30]. Dem
Studiendesign von Neidenbach folgend, fanden Singh et. al auf der Basis amerikanischer
Daten (N=255 355) die meisten nicht-kardialen Komorbiditdten in den Bereichen

Angiologie, Endokrinologie, Psychiatrie, Himatologie und Pulmonologie [31].

LUNG PSYCHOSOCIAL
Restrictive lung disease Depression
Pulmonary hypertension Anxiaty
Pulmonary hemorrhage Neurodevelopment deficits

LIVER ENDOCRINE
Congestive hepatopathy Thyroid

Cardiac cirrhosis Calcium hamostasis/Bone health
Fontan associated liver disease Obesity/Metabolic syndroms
Diabetes
IMMUNOLOGY/ RENAL
INFECTIOUS DISEASE Chronic kidney diseass
Protein-fosing enteropathy Cardiorenal syndrome
Infective endocarditis
Pnaumonia
Brain abscess
HEMATOLOGY VASCULAR
Secondary erythrocytosis/iro Cerebrovascular disease
deficiency/Hyperuricemia Peripheral venous/arterial disaase
(Cyanotic CHD) Aortopathy
Thromboembolism Endothelial dysfunction
Anamia Hypertension
ONCOLOGY
Low-dose ionizing radiation
and malignancy
Hepatocellular carcinoma
Age-appropriate cancer
screening

Abb. 3: Nicht-kardiale Komorbiditdten, Fig. 1 aus [29]

Wegen der bereits genannten Residualbefunde, Komorbiditdaten und Einschrankungen
im alltaglichen Leben bedarf diese Patientengruppe, ungeachtet des Alters, einer
speziellen Beratung. In Abb. 4 sind Themenbereiche aufgefiihrt, die hierbei besonders

berlicksichtigt werden mussen.
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2 Theoretischer Hintergrund

Sozialrechtliche
Fragestellungen:

Versicherungswesen
Altersabsicherung

Behindertenausweis

Bildungsmoglichkeiten und
Arbeitsleben:

Schulabschluss
Lehre / Studium
Arbeitsfahigkeit

Korperliche Belastbarkeit:
Leistungsfahigkeit
Sportliche Betatigung

Familienplanung: Sonstiges:

Schwangerschaft FUhrerscheinerwerb

Genetik Flugtauglichkeit

Abb. 4: Spezielle Beratungsanlésse fiir EmaH, modifiziert aus [32]

Zusammengefasst bedirfen EmaH mit ihren o. g. Rest- und Folgezustanden,
Komorbiditaten und speziellen Beratungsbediirfnissen einer spezifischen, lebenslangen
Betreuung. Dies beschrankt sich nicht nur auf Patienten mit komplexen Formen von
AHF. Untersuchungen haben gezeigt, dass selbst ein leichter AHF, wie z. B. ein in der
Kindheit operativ verschlossener Vorhofseptumdefekt (ASD) oder VSD, zu Spatfolgen
fihren kann und deshalb eine regelmaRige, lebenslange Kontrolle erforderlich

ist [33, 34].

2.4 Versorgungsstruktur fir EmaH in Deutschland

Um der notwendigen EmaH-Versorgung in Deutschland gerecht zu werden, haben sich
mehrere Fachgesellschaften und Organisationen, inklusive der Deutschen Gesellschaft
flr Kardiologie (DGK), der Deutschen Gesellschaft fir padiatrische Kardiologie, die
Deutsche Gesellschaft flr Herz- , Thorax- und Gefallchirurgie, die Arbeitsgemeinschaft
der Niedergelassenen Kardiologen, diverse Patientenverbande u.a. zu einer Task Force
zusammengeschlossen und die grundlegende Basis einer strukturierten EmaH-
Versorgung formuliert. Die Ergebnisse wurden in mehreren Grundlagenpublikationen
veroffentlicht: ,,Medizinische Leitlinie zur Behandlung von EmaH®“, ,Empfehlungen zur
Qualitatsverbesserung der interdisziplindren Versorgung von EmaH“ und
»Empfehlungen fiir Erwachsen- und Kinderkardiologen zum Erwerb der Zusatz-

Qualifikation EmaH“, die ergdnzend international publiziert wurden [32, 35-37].
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2 Theoretischer Hintergrund

Kaemmerer et al. (2006) haben nach kanadischem Vorbild ein dreistufiges
Versorgungsmodell fir Deutschland entwickelt (Abb. 5). Die Basisversorgung
Ubernimmt darin der Hausarzt*. Jedoch sollte er Giber eine Grundkompetenz im Umgang
mit EmaH-spezifischen Problemen verfiligen. Diese Informationen erlangt er durch die
Zusammenarbeit mit der auf Versorgungsstufe zwei und drei genannten EmaH-
zertifizierten Institutionen, zu denen regionale Kliniken und Uberregionale Zentren
gehoren. Die zweite Versorgungsstufe stellt ein Bindeglied zwischen der Basis und
EmaH-Zentren der Maximalversorgung dar und liefert regional sowohl in Praxen als auch
Kliniken eine EmaH-spezifische kardiologische Betreuung. Bei komplexen medizinischen
Fragestellungen oder Operationen erfolgt eine Uberweisung in ein {berregionales
EmaH-Zentrum, angesiedelt auf der dritten Versorgungsstufe. Hier sind alle flr die
komplette Versorgung von EmaH notwendigen Fachrichtungen und Ausstattungen

vorhanden [36].

Die Zusatzqualifikation ,EmaH” kénnen in Deutschland (Kinder-) Kardiologen erwerben,

um damit eine Schlisselposition in der Versorgung einnehmen zu kénnen [37].

Beruhend auf den Vorgaben der Task-Force existieren laut Angaben der DGK derzeit
20 Uberregionale EmaH-Zentren, sechs EmaH-Schwerpunktkliniken und acht EmaH-
Schwerpunktpraxen (Stand 04.02.2022) [38]. Insgesamt gibt es in Deutschland
211 Kinderkardiologen/Padiater und immerhin 67 Erwachsenen-
kardiologen/Internisten, die die Zusatzqualifikation ,EmaH”“ erworben haben

(Stand 15.02.2022) [39].

4Im Folgenden werden Allgemeinarzte, Hausérzte, Praktische Arzte und Allgemein-Internisten im Sinn der
besseren Lesbarkeit als ,,Hausarzt” bezeichnet.
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2 Theoretischer Hintergrund

Uberregionale
EmaH-Zentren

(Zentren der Maximal-

versorgung):

Mit allen zur kompletten Ver-
sorgung der betroffenen Patienten
erforderlichen Einrichtungen
(inkl. Herzchirurgie)

Regionale EmaH-Schwerpunkt-
praxen und -kliniken:

Patientenversorgung durch
weitergebildete/weiterzubildende (EmaH-
zertifizierte) Erwachsenen- oder Kinderkardiologen;

Ambulanzen in den Zentren fir spezielle
Fragestellungen (z. B. Rhythmologie,
Schwangerschaft);

Enge Kooperation mit Zentren der
Maximalversorgung

Hausdrztliche Versorgung (Basisversorgung):

Versorgung aller Patienten durch Allgemeinmediziner, hausarztliche
Internisten oder Kinder- und Jugendarzte;

Betreuung in Kooperation mit EmaH-Schwerpunktpraxen

Abb. 5: Schematische Darstellung der dreistufigen EmaH Versorgung,
modifiziert nach [36]
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3 Fragestellungen und Studienziel

3 Fragestellungen und Studienziel

Auf Basis einer aus klinischer Erfahrung vermuteten Versorgungsproblematik sowie
Lost-to-follow-up-Studien bei EmaH wurde die sogenannte ,VEmaH-Studie” konzipiert,
in der die ,Versorgungssituation von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern” in

Deutschland aus Sicht der Patienten untersucht wird.
Folgende Fragestellungen werden erfasst:

e Wie ist das untersuchte EmaH-Patientenkollektiv charakterisiert?

e Welche AHF und welche kardialen und nicht-kardialen Komorbiditdten liegen
vor?

e Wie gestaltet sich die , real-life” Versorgung von EmaH in Deutschland?

o Wer ist der erste Ansprechpartner im Fall von allgemeinmedizinischen
Problemen sowie bei Problemen in direktem Zusammenhang mit dem AHF? Gibt
es diesbeziiglich unterschiedliche Ansprechpartner?

e Zu welchen Themen wird aus Sicht der Betroffenen spezielle Beratung benotigt?

e Wie bewerten EmaH ihre allgemeinmedizinische bzw. EmaH-spezifische
Versorgung? Treten Probleme in der Versorgung auf, z. B. beim Verschreiben
bestimmter Medikamente?

e Sind EmaH ausreichend Uber die vorhandenen medizinischen
Versorgungsstrukturen informiert?

e Sind EmaH Selbsthilfeinitiativen bekannt?

e Wie schatzen EmaH selbst ihren aktuellen Gesundheitsstand und ihre

Lebensqualitdt ein?

Ziel der VEmaH-Studie ist es, auf dem Boden der erhobenen Daten eine bessere EmaH-

Versorgung in Deutschland zu etablieren.
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4.1 Studiendesign
Bei der vorliegenden Arbeit handelt es sich um eine Querschnittstudie, bei der die Daten
anhand eines explorativen Fragebogens erhoben wurden. Einbezogen wurden Patienten

aus ganz Deutschland, die in Betreuung durch ein tertidares EmaH-Zentrum stehen.

Da eine Befragung dieser Art vorher noch nicht durchgefiihrt wurde, konnte auf keinen
standardisierten Fragenbogen zuriickgegriffen werden. Es wurde daher ein Fragebogen
eigens fir diese Studie konzipiert. Dies geschah in enger Zusammenarbeit mit der
Professur flir Behaviorale Epidemiologie am Institut fiur Klinische Psychologie und
Psychotherapie der Technischen Universitdt Dresden, Allgemeinmedizinern der LMU

sowie zertifizierten EmaH-Experten am DHM.

Abgefragt werden soziodemographische Fragestellungen, Art des AHF, Komorbiditaten,
Ansprechpartner  bei  allgemeinen  medizinischen  Problemen und bei
herzfehlerspezifischen Problemen, individuelle Beratungsbedirfnisse, Wissen liber die
spezifischen EmaH-Versorgungsstrukturen und Versorgungsprobleme aus Sicht des
Patienten. AbschlieBend enthalt der Fragebogen noch Fragen zur momentanen
Lebensqualitdt mit der normierten EQ-5D-Skala [40]. Der gesamte Fragebogen ist als

Anhang | hinterlegt.

Die Datenerhebung erfolgte grofRtenteils an der Klinik fir angeborene Herzfehler und
Kinderkardiologie des DHM (Klinikum der Technischen Universitat Miinchen) sowie an

der Medizinischen Klinik 2 — Kardiologie und Angiologie (Universitatsklinikum Erlangen).

4.2 Patienten und Datenerfassung

Nach Genehmigung durch die Ethikkommission der Technischen Universitat Miinchen
(Aktenzeichen 157/16 S) wurden zwischen dem 06.06.2016 und dem 25.10.2018 Daten
von 2169 Patienten inkludiert und ausgewertet. Es sei hervorgehoben, dass der
Endpunkt dieser Arbeit ein erstes Zwischenresimee der VEmaH-Studie darstellt, die
bundesweit fortgefiihrt und darliber hinaus noch internationalisiert werden soll, um
einen Vergleich mit anderen europdischen und auBereuropdischen Lindern zu
ermoglichen.
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Der Fragebogen wurde allen erwachsenen Patienten bei Vorstellung in der Klinik fir
angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie des DHM sowie der Medizinischen
Klinik 2 — Kardiologie und Angiologie des Universitatsklinikums Erlangen ausgehandigt.
Ab September 2017 gab es fir die Studienteilnehmer aulerdem die Moglichkeit, den
Fragebogen direkt online auf der Homepage der Studie auszufillen (unter
http://www.vEmaH.info). Somit konnten auch Daten unabhédngig von den beiden
Kliniken erfasst werden. Einladungen zur Online-Studienteilnahme kamen hierzu von
Patienteninitiativen (z.B. Herzkind e.V., Marfan Hilfe Deutschland e.V., Fontanherzen

e.V., Ehlers-Danlos-Selbsthilfe e.V., Deutsche Herzstiftung, uam.).

Eingeschlossen wurden nur volljahrige Patienten mit einem AHF, die schriftlich mit der

Erhebung und Auswertung ihrer Daten einverstanden waren.

Ausschlusskriterien waren ein Alter unter 18 Jahren, keine Altersangabe und die

fehlende schriftliche Zustimmung.

4.3 Statistische Auswertung

Die statistische Auswertung wurde anhand des Statistikprogramms SPSS 23.0.0
(SPSS Inc, IBM Company, Chigago lllinois/USA) vorgenommen. Es wurden ausschlieRlich
deskriptive Daten, inklusive relativer und absoluter Haufigkeit, Mittelwert,
Standardabweichung und Median erhoben. Anzumerken ist, dass sich bei vielen Fragen
die Anzahl der gegebenen Antworten von der Anzahl der insgesamt inkludierten
Studienteilnehmer unterscheidet. Dies ist der Ursache geschuldet, dass nicht alle
Studienteilnehmer jede einzelne Frage beantworteten und Mehrfachantworten maoglich

waren.

4.4 Datenschutz und Einverstandnis

Die Ethikkommission der Technischen Universitat Minchen hat am 05.04.2016 unter
dem Aktenzeichen 157/16 S der Durchfihrung der Studie (Befragung der
Primdrversorger von EmaH) zugestimmt. Einem Antrag auf Erweiterung, dass auch

Patienten befragt werden diirfen, wurde am 06.06.2016 stattgegeben.

Alle eingeschlossenen Patienten erhielten eine detaillierte schriftliche Information Gber

die geplante Studie. Das Einverstdandnis zur Teilnahme an der Untersuchung wurde von
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den Patienten schriftlich gegeben. Die Teilnahme oder Nicht-Teilnahme an dieser Studie

hatte in keiner Weise einen Einfluss auf die medizinische Versorgung der Patienten.

Die Datenerhebung und -verarbeitung erfolgte unter Beachtung der jeweiligen Bundes-
und Landesdatenschutzgesetze. Alle statistischen Analysen erfolgten anonym und nicht
personenbezogen. Die Einwilligungserklarungen wurden getrennt von den erhobenen
Studiendaten aufbewahrt. Nach Ubermittlung der Fragebégen an das Studienzentrum
wurden die Fragebogendaten mit einer Patienten-ID versehen und pseudonymisiert
eingegeben. Die Schlisseltabelle wurde geschiitzt beim Studienleiter hinterlegt. Nach
Abschluss der VEmaH-Studie inkl. der Dateneingabe und Konsistenziiberprifung wird
der Zuordnungsschlissel vernichtet. Die Dateneingabe erfolgt im DHM in einer

geschitzten Netzwerkumgebung.

4.5 Mitwirkende
Insgesamt waren folgende Institutionen und Personen an der VEmaH-Studie beteiligt:

e Klinik fiir angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie des Deutschen
Herzzentrums Miinchen, Klinik an der Technischen Universitdt Miinchen mit
Herrn Prof. Dr. Dr. Harald Kaemmerer, Frau Prof. Dr. phil. Rhoia Neidenbach,
Frau Prof. Dr. med. Renate Oberhoffer, Frau Prof. Dr. med. Nicole Nagdyman,
Herrn Prof. Dr. med. Peter Ewert, Frau Dr. med. Nora Lang, Herrn Sebastian
Freilinger (MSc.), Frau Caroline Andonian (MSc.), Frau Dr. Ann-Sophie
Kaemmerer, Frau Anna Krauf$ (BSc.) und Herrn Maximilian Schwarz (BSc.)

e Professur fir Behaviorale Epidemiologie des Institutes fir Klinische Psychologie
und Psychotherapie, Technische Universitdat Dresden mit Herrn Dr. rer. nat. Lars
Pieper, Herrn Torsten Tille und Herrn John Venz (MSc.)

o |Institut fur Allgemeinmedizin, Ludwig-Maximilians-Universitait Minchen mit
Herrn Prof. Dr. Jorg Schelling, Frau Dr. rer. nat. Linda Sanftenberg, Frau Kathrin
Nebel (cand. med.) und Frau Lavinia Seidel (cand. med.)

e Lehrstuhl fir Biometrie und Bioinformatik, Ludwig-Maximilians-Universitat
Minchen mit Herrn Dr. med. Alexander Crispin (MPH)

e Medizinische Klinik 2 und Abteilung Herzchirurgie, Universitatsklinikum Erlangen
mit Frau Dr. med. Ulrike Gundlach, Herrn Prof. Dr. Stephan Achenbach und Herrn
Prof. Dr. med. Michael Weyand
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Unterstiitzt wurde die Studie durch:

20

Deutsche Herzstiftung mit Herrn Prof. Dr. med. Thomas Meinertz und dem
Geschaftsfuhrer Herrn Martin Vestweber

Herzkind e.V. mit der ersten Vorsitzenden Frau Margrit Hogendoorn
Medizinisch Genetisches Zentrum (MGZ) Minchen mit Frau PD Dr. med. Isabel
Diebold und Frau Prof. Dr. med. Dipl.-Chem. Elke Holinski-Feder

Zentrum fir Humangenetik und Laboratoriumsdiagnostik (MVZ) Martinsried mit
Herrn Dr. med. Hans-Georg Klein

Arbeitsgruppe EmaH der DGK mit Herrn Dr. med. Fokko de Haan

Institut fir Humangenetik des Klinikums rechts der Isar, Technische Universitat
Minchen mit Frau Dr. med. Heide Seidel

Kompetenznetz Angeborene Herzfehler e.V./Nationales Register flr angeborene
Herzfehler e.V. mit Frau Dr. med. Ulrike Bauer, Herrn Prof. Dr. Hashim Abdul-

Khaliq und Prof. Dr. Dr. Harald Kaemmerer
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In die vorliegende Untersuchung wurden Daten von 2129 EmaH eingeschlossen. Von
den urspringlich 2169 Studienteilnehmern mussten 40 ausgeschlossen werden, da sie
entweder unter 18 Jahre alt waren oder keine Angaben zu ihrem Alter machten. Die
relativen Haufigkeiten beziehen sich —falls nicht anders angegeben — auf die Gesamtzahl

der gegebenen Antworten.

1936 Patienten antworteten auf die Frage, von wem der Fragebogen ausgefillt wurde.
Davon beantworteten 85,8 % (n=1661) des Studienkollektivs die Fragen alleine, weitere
11,4 % (n=220) der Befragten hatten Unterstiitzung und bei 2,8 % (n=55) fillte den

Fragebogen jemand anderes fiir sie aus.

5.1 Beschreibung des Patientenkollektivs
Das mittlere Alter der befragten Patienten lag bei 36,6112,5 Jahren (Median 34,
Range 18-86).

Es gab 2125 Fragebogen, auf denen das Geschlecht angegeben wurde. Die Verteilung

lag bei 1126 weiblichen und 999 mannlichen Probanden (Tab. 3).

Tab. 3: Demographische Charakteristika des befragten EmaH-Kollektivs

n/ MW % / SD
Alter in Jahren (MW / SD) 36,63 12,54
Anteil der Frauen(n /%) 1126 53,0
Anteil der Manner (n /%) 999 47,0

Die Frage beziglich des Wohnortes haben 2069 von den insgesamt 2129 in die
Auswertung eingeschlossenen Patienten beantwortet (missings=60). Von den
Studienteilnehmern lebten 568 zum Erhebungszeitpunkt in einer GroRstadt
(> 100 000 Einwohner), 338 in einer Mittelstadt (> 20 000 bis 100 000 Einwohner), 471
Patienten kamen aus einer Kleinstadt (ab 5 000 bis 20 000 Einwohner), 692 der

Befragten aus einer Landgemeinde (< 5 000 Einwohner) (Abb. 6).
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ANGABEN ZUM WOHNORT
(n=2069, missings=60)

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Grofstadt Mittelstadt = Kleinstadt = Landgemeinde

Abb. 6: Wohnortangaben der befragten EmaH

Beziiglich des Versicherungsstatus gab es 2120 Antworten (missings=9). 90,8 % der
Befragten (n=1926) waren laut eigenen Angaben gesetzlich versichert und 8,8 % der
Studienteilnehmer (n=186) waren privat versichert. Sechs (0,3 %) waren zum Zeitpunkt
der Befragung versicherungslos und weitere Funf (0,2 %) wussten es nicht bzw. gaben

Mehrfachantworten.

Den Grad ihrer Behinderung haben 1238 Studienteilnehmer angegeben (missings=891).
Es ergab sich fur den Behinderungsgrad ein Mittelwert von 49,6+28,1 (Range 0 -100,
Median 50).

Insgesamt 113 der befragten EmaH gaben an, an einer seltenen hereditdren Erkrankung
zu leiden. Davon waren 84,1 % (n=95) vom Marfan-Syndrom, 7,1 % (n=8) vom Ehlers-
Danlos-Syndrom, 6,2 % (n=7) vom Turner-Syndrom und 2,7 % (n=3) vom Morbus Fabry

betroffen.

5.2 Art der angegebenen AHF

Art und Haufigkeit der angegebenen AHF im untersuchten Patientenkollektiv sind der
Abb. 7 zu entnehmen. Anzumerken ist, dass Mehrfachantworten bei dieser Frage
moglich waren. 10,9 % der Befragten (n=232) gaben an, mehreren AHF zu haben. Die
Antwortmoglichkeit ,Ich habe einen anderen Herzfehler” nutzten 404 EmaH (19%) und
46 Patienten des untersuchten Kollektivs (2,3 %) konnten ihren Herzfehler nicht

benennen.
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ART DES AHF IM UNTERSUCHTEN EMAH-KOLLEKTIV
(n=2129)

Aortenklappenstenose/-insuffizienz )6 (n=354)
Transposition der groen Arterien I 12,4 (n=263)
Fallot'sche Tetralogie e 12,0 (n=255)
Ventrikelseptumdefekt IS 12,0 (n=255)
Aortenisthmusstenose I 9,8 (n=209)
Vorhofseptumdefekt I 9,5 (n=202)
Pulmonalklappenstenose/-insuffizienz N 8,8 (n=188)
Atrioventrikuldrer Septumdefekt BN 2,1 (n=44)
Univentrikuldres Herz I 2,1 (n=44)
Persistierender Ductus arteriosus Botalli [l 1,8 (n=38)
Hypoplastisches Linksherzsyndrom [ 0,3 (n=7)

0 2 4 6 8 10 12 14 16 18
Angaben in %

Abb. 7: Angaben der EmaH zur Art ihres fiihrenden AHF

5.3 Begleit- und Folgeerkrankungen

Die Ergebnisse bezliglich der kardialen oder nicht-kardialen Komorbiditaten wurden in
Tab. 4 zusammengefasst. Diese Frage wurde von allen Studienteilnehmern beantwortet,
Mehrfachantworten waren auch hier moglich. Insgesamt 225 Patienten (10,6 %)
wussten nicht, ob und unter welchen Begleiterkrankungen sie leiden. Weitere 849 der

befragten EmaH (39,9 %) gaben an, an keiner Begleit- oder Folgeerkrankung zu leiden.
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Tab. 4: Antworten beziiglich der assoziierten Komorbiditéten in absoluten Zahlen

(n=2129), Mehrfachantworten mdéglich

Begleit- und Folgeerkrankung Absolute Anzahl der

betroffenen EmaH

Angaben in %

Herzrhythmusstérungen 698
Herzschwache 292
Psychische Einschrankungen 151
Gerinnungsstérung 130
Lungenhochdruck 96
Neurologische 72

Begleiterkrankungen

Thrombosen 62
Veranderungen im Blutbild 60
Koronare Herzerkrankung 43
Endokarditis 42

5.4 Versorgungscharakteristika

Die Frage nach ihrem Ansprechpartner bei allgemeinen, herzfehlerunabhdngigen,
medizinischen Problemen haben alle eingeschlossenen Patienten beantwortet. Die
Moglichkeit der Mehrfachantworten wurde auch hier genutzt. Ein Allgemeinarzt wurde
von 1707 (80,2 %), ein Internist von 396 (18,6 %) und ein Praktischer Arzt von 118 (5,5 %)

der Befragten in solchen Fallen konsultiert. Weitere 57 Patienten (2,7 %) gaben an, dass

32,8
13,7
7,1
6,1
4,5
3,4

2,9
2,8
2,0
2,0

ihr erster Ansprechpartner einer anderen Fachrichtung zugehorig ist.

Laut Angaben der Studienteilnehmer hatten 97 % der o. g. Ansprechpartner (n=2024)
Kenntnis von dem Vorliegen eines AHF. Weitere 1,3 % der Ansprechpartner (n=27)
kannten den AHF ihrer Patienten zum Erhebungszeitpunkt nicht und 1,7 % (n=35) der
Studienteilnehmer gaben an, nicht zu wissen, inwiefern ihr Primarversorger von dem

Vorliegen eines AHF wusste. 42 Studienteilnehmer beantworteten diese Frage nicht.
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Die Frage beziiglich des Ansprechpartners bei herzfehlerspezifischen, gesundheitlichen
Problemen haben ebenfalls alle Studienteilnehmer beantwortet. Auch hier waren
Mehrfachantworten moglich. 867 der Befragten (40,7 %) gaben an, sich bei derartigen
Problemen von einem Allgemeinarzt behandeln zu lassen, 606 (28,5 %) von einem
Internisten und 113 (5,3 %) von einem Praktischen Arzt. Weitere 603 Patienten (28,3 %)
gaben an, dass ihr Ansprechpartner eine andere Fachrichtung aufweist. Angemerkt
werden sollte hier, dass viele Patienten das DHM oder die Universitatsklinik Erlangen

unter der Antwortmoglichkeit ,andere Fachrichtung” eingetragen haben.

In 51,3 % der Félle (n=1029) handelte es sich bei dem Ansprechpartner bei
allgemeinmedizinischen Problemen und bei dem Ansprechpartner beziglich
herzfehlerspezifischer Probleme um denselben Versorger. 112 Studienteilnehmer

machten zu dieser Frage keine Angaben.

Eine weitere Frage lautete, ob die Patienten in der Vergangenheit von einem
niedergelassenen Arzt bereits an eine EmaH-zertifizierte Institution iiberwiesen
wurden. Die Moglichkeit der Mehrfachantwort war gegeben. Anteilig 47,0 % der
Patienten (n=1000) wurde noch nie an eine EmaH-zertifizierte Institution Gberwiesen.
37,9 % der Befragten (n=804) erklarten, bei kardialen Problemen in Zusammenhang mit
dem AHF schon einmal eine Uberweisung an eine EmaH-zertifizierte Institution erhalten
zu haben, und 7,1 % (n=151) waren bei Erkrankungen, deren Verlauf von dem jeweiligen

AHF beeinflusst werden kann, iberwiesen worden.

Regelmalig teure Medikamente bekamen 450 der Studienteilnehmer verordnet. In
insgesamt 4,5 % (n=94) der Falle kam es wegen der Verordnung dieser Medikamente

durch den Hausarzt bereits zu Problemen.

5.5 Beratungsbedarf
Der Bedarf an Beratung, sortiert nach einzelnen Themengebieten, wurde in Abb. 8

zusammengefasst. Zu bericksichtigen ist die Moglichkeit der Mehrfachantworten.
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Leistungsfahigkeit / Sportliche Betitigung

Belastbarkeit im Alltag

Schwangerschaft

RehabilitationsmalRhahmen

Genetische Beratung

Fiihrerscheinerwerb

(n=2120, missings=9)

0

Berufsfahigkeit

Flugtauglichkeit

Bildungsformen

Sonstige

BERATUNGSBEDARF AN FOLGENDEN THEMEN

Angaben in %

10 20 30

e 18,4 (n=391)
[ 9,4 (n=200)
B 6,1 (n=129)

[ 4,7 (n=100)

40 50

TN 47,8 (n=1014)
I aa,8 (n=950)
e 33,6 (n=712)
e 29,9 (n=633)
e 29,2 (n=619)
e 24,2 (n=512)

60

Abb. 8: Angaben zu spezifischem Beratungsbedarf sortiert nach Themengebieten,
Mehrfachantworten méglich

Der spezifische Beratungsbedarf bezilglich Kranken-,

Lebensversicherung und

Alterssicherung wurde separat erfragt. Die Ergebnisse sind der Tab. 5 zu entnehmen.

Tab. 5: Zusammenfassung der gegebenen Antworten beziiglich des Beratungsbedarfs
bei Kranken-, Lebensversicherung und Alterssicherung

Krankenver- Lebensver- Alterssicherung
sicherung (n / %) sicherung (n / %) (n/ %)
Ja 682 (32,0) 727 (34,1) 800 (37,6)
Nein 1044 (49,0) 904 (42,5) 846 (39,7)
WeiR nicht 288 (13,5) 333 (15,6) 332 (15,6)
Keine Angaben 115 (5,4) 165 (7,8) 151 (7,1)
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Die Frage, ob vor dem Hintergrund einer moglichen Behinderung ein spezieller
Beratungsbedarf beziiglich Rente und Behindertenausweis besteht, hatten 47,9 %
(n=1013, missings=16) verneint. Von den Befragten hatten 34,3 % (n=724, missings= 18)
einen Beratungsbedarf bezlglich der Rente und 33,2 % (n=702, missings=15) hinsichtlich

des Schwerbehindertenausweises.

5.6 Kenntnis Gber Versorgungsstrukturen
33,8 % der Studienteilnehmer (n=718) kennen keinerlei zertifizierte EmaH-
Institutionen. Die Verteilung des Bekanntheitsgrades der verschiedenen Institutionen

ist Abb. 9 zu entnehmen.

SIND FOLGENDE EMAH-ZERTIFIZIERTE INSTITUTIONEN

BEKANNT?
(n=2120, missings=9)

Zentren / Schwerpunktkliniken 64,6% (n=1370)

Erwachsenenkardiologen 75,7% (n=1605)

Kinderkardiologen 65,5% (n=1389)

Abb. 9: Wissen liber EmaH-zertifizierte Institutionen

36,1% der an der Studie teilnehmenden EmaH (n=721) waren der Meinung, dass sie

nicht ausreichend liber spezifische Versorgungsstrukturen informiert sind (Abb. 10).
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SIND SIE UBER DIE SPEZIFISCHEN
VERSORGUNGSSTRUKTUREN AUSREICHEND

INFORMIERT?
(n=1995, missings=31)

®ja =nein = weiB nicht

Abb. 10: Information beziiglich spezifischen Versorgungsstrukturen

Den teilnehmenden Patienten wurde zudem die Frage gestellt, ob ihnen
Selbsthilfegruppen fiir EmaH bekannt seien. Von denjenigen EmaH, die diese Frage
beantwortet haben, gaben 47,6% (n=969) an, dass ihnen keine Selbsthilfeinitiativen

bekannt seien (Abb. 11).

SIND EMAH-SELBSTHILFEINITIATIVEN BEKANNT?
(n=2036, missings=93)
8,3%
(n=169)

mja =nein =~ weiB nicht

Abb. 11: Bekanntheit von EmaH-Selbsthilfeorganisationen
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5.7 Zufriedenheit der EmaH mit der Versorgungsstruktur

Die teilnehmenden EmaH wurden gebeten, ihre aktuelle Versorgungslage im
Zusammenhang mit ihrem Herzfehler mit einer Schulnote (sehr gut bis ungeniigend) zu
bewerten. Diese Frage wurde von 79 Studienteilnehmern nicht beantwortet (Abb. 12).
Die Gberwiegende Zahl der Patienten vergaben ein ,sehr gut” (n=742) oder ein ,gut”

(n=897).

BENOTUNG DER AKTUELLEN VERSORGUNGSLAGE
(nHerzspezifisch=2050 / nAllgemein=2067)
60
51,1
50
43,8

40 362
X
£
§ 30 28,6
]
[-T:]
c
<

20

12,0 13,6
10
50 a5
[] LS 07 06
0 - —_—
1 2 3 4 5 6
Schulnoten
B Herzfehlerspezifische Versorgung Allgemeinmedizinische Versorgung

Abb. 12: Benotung der herzfehlerspezifischen Versorgung und der primérmedizinischen
Versorgung

Zum Vergleich wurden die Studienteilnehmer auch nach der Note befragt, die sie
beziiglich ihrer aktuellen primararztlichen Versorgung vergeben wiirden (missings=62).

591 vergaben die Note ,sehr gut” und 1057 die Note ,,gut“(Abb. 12).
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5.8 Lebensqualitat

Erganzend wurden Daten zur aktuellen Lebensqualitat des befragten Patientenkollektivs
mittels EQ5D-5L erhoben. Die Frage bezliglich der Beweglichkeit/Mobilitat haben 1994
Studienteilnehmer beantwortet (missings=135). Davon gaben 79,8 % der Befragten
(n=1592) an, keine Probleme wahrend des Herumgehens zu haben, 10,8 % (n=216)
haben leichte Probleme, 7,1 % (n=142) maRige Probleme, 1,9 % (n=38) groRe Probleme

und 0,3% (n=6) waren nicht in der Lage herumzugehen.

Die Frage zur Selbstversorgung, beispielsweise die eigene Korperhygiene und das
Anziehen betreffend, wurde von 1991 teilnehmenden EmaH beantwortet
(missings=138). Hiervon hatten 95,3 % (n=1897) keine, 3,0 % (n=59) leichte, 0,9% (n=18)
maRige, 0,6 % (n=12) grolRe Probleme. Nicht in der Lage, sich selbst zu waschen und

anzuziehen waren 0,3 % (n=5).

Die Frage zu Einschriankungen bei alltaglichen Tatigkeiten wie Arbeit, Studium,
Hausarbeit, Familien- oder Freizeitaktivititen beantworteten 1981 der
Studienteilnehmer (missings=148). Davon hatten 71,4 % (n=1414) keine, 16,1 % (n=318)
Probleme, 8,8 % (n=174) maRige, 3,0 % (n=60) groRe Probleme und 0,8 % (n=15) waren

nicht in der Lage, ihren alltaglichen Tatigkeiten nachzugehen.

Auf die Frage hinsichtlich Schmerzen und korperlichen Beschwerden antworteten
1978 der befragten EmaH (missings=151). Davon haben 62,0 % (n=1226) keine, 25,0%
(N=495) leichte, 10,2 % (N=201) maRige, 2,6 % (n=52) starke und 0,2 % (n=4) extreme

Schmerzen bzw. Beschwerden.

Die Frage zu Angst und Niedergeschlagenheit haben 1980 Studienteilnehmer
beantwortet (missings=149). Anteilig 60,1 % (N=1189) waren nicht, 26,7 % (n=529) ein
wenig, 9,3 % (n=184) malig, 3,3 % (n=65) sehr und 0,7 % (n=13) extrem angstlich bzw.

deprimiert.

Mithilfe einer Skala von 0-100, beschrieben 1942 Patienten ihren aktuellen
Gesundheitszustand. Hierbei entspricht der Wert 100 dem bestmdglichen

Gesundheitszustand. Es ergab sich ein mittlerer Wert von 78,5+17,2 (Range: 1 - 100).
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Nahezu alle Patienten mit AHF sind und bleiben chronisch herzkrank. Dies trifft sowohl
far die nativen als auch fiir die durch eine Operation oder Intervention behandelten
Formen zu. Dementsprechend bediirfen fast alle Patienten mit AHF einer lebenslangen
Nachsorge durch spezifisch ausgebildete und erfahrene Arzte. Unterbleibt diese
Nachsorge, hat dies potentiell negative Auswirkungen auf Morbiditat sowie Mortalitat

bei Patienten mit AHF.

Um die Versorgungssituation der Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler weltweit
erstmals anhand eines groRen Patientenkollektivs unter real-world-Bedingungen aus
Sicht der Betroffenen zu erfassen, erfolgte die VEmaH-Studie. Die vorliegende Studie
liefert erste groRe Daten Uber den Kenntnisstand von EmaH bezlglich ihrer
personlichen, spezifischen Versorgungserfordernisse, Uber die Bekanntheit
existierender EmaH-Versorgungsstrukturen sowie den individuellen Beratungsbedarf
der Betroffenen. Diese Daten sind fir die EmaH-Versorgung in Hinblick auf die
Verbesserung der medizinischen Versorgung, flir die Krankheitspravention und die

Gesundheitsforderung von groRer Relevanz.

6.1 Aktuelle Versorgungslage von EmaH

Anlass zur Durchfiihrung der VEmaH-Studie gab die Vermutung, dass sich trotz einer
lebenslang notwendigen, spezifischen kardiologischen Nachsorge mindestens 200.000
der 330.000 in Deutschland lebenden EmaH, d. h. knapp 60 %, nicht in adaquater
Betreuung befinden [41]. Ein solches relevantes Defizit wurde schon aufgrund friiherer
Untersuchungen des DHM vermutet. Hier erschienen ca. 75 % der dort behandelten
EmaH langer als flnf Jahre nicht zur Nachsorge [42]. Dass auch heutzutage die Zahl der
in Nachsorge stehenden EmaH immer noch gering ist, zeigen aktuelle Leistungszahlen

aus dem ,,Deutschen Herzbericht 2019“ [43].

Eine regelmallige Nachsorge in einer daflir spezialisierten Einrichtung ist jedoch
entscheidend fir die Langzeitprognose der EmaH. Dies konnten Mylotte et al. (2014) in
Abb. 13 aufzeigen. In einer Zeitreihenanalyse wurde dargestellt, dass nach

Veroffentlichung der Guidelines zur Betreuung von EmaH die Anzahl der in zertifizierter
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Betreuung befindlichen EmaH um insgesamt 7,4 % stieg. Mit einer Zeitverzégerung von
ca. drei Jahren sank die Zahl der Todesfdlle unter EmaH um insgesamt 5 %.
Zusammenfassend ging die Behandlung in einem EmaH-Zentrum mit einer reduzierten

Mortalitat einher und dies unabhangig von Alter, Geschlecht und Komorbiditaten [44].
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Abb. 13: Zeitreihenanalyse: Aufsuchen von spezifischen EmaH-Zentren (schwarze Linie)
und die Mortalitit bei EmaH-Patienten (graue Linie), Fig. 2 aus [44]

Eine inaddaquate EmaH-Nachsorge ist keinesfalls ein innerdeutsches Problem.
Internationale Daten belegen, dass weltweit und auch in industrialisierten Landern eine
lickenhafte EmaH-Versorgungssituation vorliegt. Europaweit befinden sich alteren
Schatzungen zufolge nur 7,1 % aller EmaH in einem spezifischen EmaH-Follow-up-

Programm [45].

Eine kanadische Studie zeigte, dass sich dort nach der Transition von der Kinder- in die
Erwachsenenkardiologie nur noch 39 % der EmaH zwischen 18 und 22 Jahren regelmaRig
einer kardiologischen Nachsorge unterzogen. Hinzu kommt, dass mehr als 20 % der
jungen Erwachsenen mit einem schweren AHF bei dieser Erhebung innerhalb von finf

Jahren nicht bei einem kardiologischen Follow-up-Termin vorstellig wurden [46].
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Eine Studie aus den USA belegte, dass 42 % aller befragten EmaH eine Versorgungsliicke
im kardiologischen Bereich von mindestens drei Jahren aufwiesen. Bei 8 % der Befragten

bestand die Versorgungsliicke sogar langer als zehn Jahre [47].

In GroRbritannien zeigten Wray et al. (2013) bei Patienten mit TOF, dass die Zahl der
EmaH, die nicht regelmaBig zur Nachsorge gingen, bei nur 24 % lag. Das mittlere Alter,
zu dem das Follow-up unterbrochen wurde, lag bei 32 Jahren. Die durchschnittliche
Zeitspanne der Versorgungslicke war mit 22 Jahren allerdings extrem lang.
Hervorzuheben ist auch, dass sich 48 % der Verstorbenen aus dem untersuchten

Kollektiv nicht in kontinuierlicher Nachsorge befanden [48].

6.2 Griinde fir die Versorgungsproblematik

Will man kinftig die gesundheitsgefahrdende Versorgungsliicke bei EmaH schliefRen,
mussen mogliche Griinde fur deren Entstehen aus Patientenperspektive identifiziert
werden. Erst dann kann es gelingen, auf Beratungsbedirfnisse einzugehen,
Versaumnisse in der regelmafigen Nachsorge zu beseitigen und das

Gesundheitsverhalten der Patienten zu verbessern.

6.2.1 Fehlende Awareness der Hausarzte

Wie die Daten der VEmaH-Studie belegen, sind und bleiben Hauséarzte (im Sinne der
oben gegebenen Definition) fiir EmaH ein sehr wichtiger Ansprechpartner.
Erwdahnenswert ist jedoch, dass in der taglichen hausarztlichen Versorgung den AHF oft
weniger Aufmerksamkeit beigemessen wird als anderen chronischen Erkrankungen (wie
beispielsweise Mukoviszidose), obwohl diese teilweise sogar eine niedrige Pravalenz

aufweisen [49].

Die vorliegende Studie unterstreicht die Bedeutung des Hausarztes in der EmaH-
Versorgung nochmals. Uber 80 % der Befragten gaben an, bei allgemeinmedizinischen
Fragestellungen zunachst ihren Hausarzt zu konsultieren. Bei knapp 40 % der Befragten
galt dies sogar bei herzfehlerspezifischen Fragestellungen. Somit kommt den Hauséarzten
in der EmaH-Versorgung eine Schlisselposition zu — fest verankert im dreistufigen

Versorgungsmodell (Abb. 5).

Allerdings ist zu hinterfragen, ob eine (iberwiegende Behandlung von Patienten mit AHF

durch Hausarzte ausreichend ist [50]. Dabei ist zu berlicksichtigen, dass AHF in vielen
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Fallen komplex und nicht einfach zu verstehen sind und sich ihre Behandlung vielfach
von der bei erworbenen Herzerkrankungen unterscheidet. Demgegeniiber kénnen
jedoch Hausdrzte in aller Regel keine ausreichende Erfahrung im Umgang mit den
Besonderheiten dieser Erkrankungen haben, da diese vergleichsweise selten sind und
sie nicht entsprechend ausgebildet wurden. Zudem gibt es nur wenige, praktisch
umsetzbare Leitlinien zur EmaH-Versorgung. Bei den teils sehr variablen
Krankheitsverlaufen bedarf es einer speziellen Expertise, um das Diagnose- und

Therapieregime festzulegen, die weit lber Leitlinienwissen hinausgeht [51].

Zu den Aufgaben der behandelnden Hausédrzte gehort jedoch einerseits das Erkennen
von abkldrungsbediirftigen Risikokonstellationen und die erforderliche Uberweisung an
EmaH-Spezialisten, sowie andererseits das Ermutigen von Patienten zur regelmaRigen

kardiologischen Nachsorge, selbst wenn es ihnen subjektiv gut geht [52].

Die Ergebnisse der vorliegenden Studie lassen leider erkennen, dass diese Aufgaben von
den Hausarzten vielfach nicht erfiillt werden. Dies ladsst sich u. a. daraus ableiten, dass
etwa die Halfte der befragten Betroffenen noch nie an eine EmaH-zertifizierte
Einrichtung tGberwiesen wurde. Ein weiterer Teil der VEmaH-Studie, der sich mit der
Versorgungslage von EmaH aus Sicht der behandelnden Hausarzte beschaftigt, legt dar,
dass unter den behandelnden Hausarzten weitgehende Unkenntnis Uber die in
Deutschland flachendeckend verfliigbaren EmaH-Spezialisten/-Kliniken oder (ber

Patientenorganisationen herrscht [53].

6.2.2 Fehlende Kenntnisse der EmaH Uber Versorgungsstrukturen

Ein weiterer wichtiger Grund fiir die Versorgungsproblematik ist die fir EmaH wenig
transparente Organisation der Versorgungsstruktur. Dies kommt darin zum Ausdruck,
dass nur rund einem Drittel der hier befragten Patienten EmaH-zertifizierte Arzte bzw.
Institutionen bekannt waren.

Zu ahnlichen Ergebnissen kamen Helm et al. (2017), die ein EmaH-Patientenkollektiv
untersuchten, in dem 65 % der Befragten nicht bekannt war, ob ihr behandelnder Arzt

eine EmaH-Zertifizierung aufweist [54].
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6.2.3 Mangelnde Compliance, fehlende Kenntnisse Uber eigene die Erkrankung
und psychosoziale Aspekte der betroffenen EmaH

Fehlendes Wissen Uber den eigenen gesundheitlichen Zustand reduziert nachweislich

die Compliance der Patienten und kann dadurch Nachsorgeprobleme hervorrufen.

Manche Patienten halten sich fir ,,geheilt” und sind sich nicht bewusst, dass es sich bei

einem AHF um eine chronische Herzerkrankung mit Rest- und Folgezustanden handelt.

Gerade bei leichten bis mittelschweren Fallen denken die Patienten, eine Nachsorge sei

nicht notwendig [55, 56].

Einigen EmaH ist zwar die Notwendigkeit einer regelmaRigen Nachsorge bewusst, aber
nur ein Viertel der Betroffenen kennt auch den Grund dafiir: eine klinische
Verschlechterung oder Komplikationen friihzeitig wahrzunehmen, um so zeitgerecht
eingreifen zu konnen [57, 58]. Fihlen sich die Patienten nun zudem subjektiv
unbeeintrachtigt, so halten sie ein regelmaRiges Follow-up fiir nicht notwendig. Erst
wenn neue Symptome bzw. gesundheitliche Probleme auftreten, wird das Follow-up

wieder aufgenommen [47].

Dariber hinaus beschrieben Harrison et al. (2011) psychosoziale Aspekte wie die
ablehnende Haltung gegeniiber weiteren operativen Eingriffen, das Gefiihl durch den
behandelnden Arzt nicht verstanden zu werden oder den Unmut lber die eigene
chronische Erkrankung und das stiandige Thematisieren dieser, die zum bewussten
Abbrechen einer strukturierten Nachsorge durch die betroffenen EmaH fihren [59]. In
diesem Zusammenhang konnte gezeigt werden, dass das mannliche Geschlecht, eine
lange Krankheitsgeschichte mit vielen Arztbesuchen und Eingriffen sowie das Ausziehen
aus dem Elternhaus negative Pradiktoren hinsichtlich einer regelmafiigen Nachsorge

sind [55].

6.2.4 Patientenzufriedenheit und gesundheitsbezogene Lebensqualitat

Wahrend Vertreter des Gesundheitssystems, die regelmalig mit der Betreuung von
EmaH vertraut sind, die derzeitige Versorgungssituation von EmaH als mangelhaft
einschatzen, zeigen sich die Betroffenen selbst mit ihrer medizinischen Behandlung
zufrieden. Dies spiegelt sich in der Notenvergabe wieder, in der nahezu 80 % die

Versorgung in Zusammenhang mit ihrem AHF als (sehr) gut bewerteten. Auch in einer
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Studie von Schoormans et al. (2011) waren die Patienten mit AHF sowohl mit dem

Umfang als auch mit der Qualitat der arztlichen Betreuung zufrieden [60, 61].

Ahnlich verhdlt es sich mit der gesundheitsbezogenen Lebensqualitit. In der
vorliegenden Arbeit berichteten 60 % der befragten EmaH, zumindest in den Bereichen,
die die Lebensqualitdt entscheidend beeinflussen, keine Probleme zu haben. In
manchen Fallen reduzierten sich die angegebenen Probleme sogar auf weniger als 5 %.
Ebenso gut schatzten die EmaH ihren momentanen Gesundheitszustand mit knapp
80von 100 moglichen Punkten ein. Dies ist vermutlich der relativ jungen
Patientenpopulation (im Mittel unter 40 Jahren) geschuldet. Auf der anderen Seite
deuten wiederkehrende Befunde zur psychischen Situation korperlich Kranker darauf
hin, dass eine chronische Erkrankung die gesundheitsbezogene Einschatzung weniger
beziehungsweise anders zu beeinflussen scheint, als alltagspsychologisch anzunehmen
ist. Es ist anzunehmen, dass EmaH gerade aufgrund ihrer chronischen Erkrankung einen
Zuwachs an Copingstrategien erlernt haben und dadurch eine hohe Lebensqualitat
beibehalten kdnnen [62]. Dennoch ist es denkbar, dass in den nachsten Jahren vermehrt
Uber Einschrankungen der Lebensqualitdit bei EmaH berichtet wird, wenn das

Durchschnittsalter steigt und die Zahl komplexer Falle steigen wird [63, 64].
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6.3 Losungsansatze zur Verbesserung der Versorgungssituation fir

EmaH

Die direkte Befragung der betroffenen Patienten ermdglichte auch direkte Riickschliisse
auf deren Beratungs- und Behandlungsbediirfnisse. Aus dem von den Patienten in der
Studie angegebenen Beratungsbedarf lasst sich klar erkennen, welche Bereiche kiinftig
mehr Beachtung finden muissen. Wesentlicher Punkt ist dabei, die Patienten Uber lhre
Erkrankung und die daraus resultierenden Problemkonstellationen umfassender zu

beraten.
Dies umfasst insbesondere folgende Bereiche:

o Notwendigkeit der EmaH-Nachsorge

e Rest- und Folgezustande des jeweiligen AHF

e Erworbene kardiale und nicht-kardiale Komorbiditaten
e Belastung und Belastbarkeit

e Bedeutung der psychischen Gesundheit

e Gesundheitsforderung

e Krankheitspravention

6.3.1 Patientenedukation

Analog zu wissenschaftlichen Vorbefunden von Helm et al. (2016) wurden in dieser
Studie entscheidende Wissensliicken hinsichtlich des AHF, des aktuellen
Gesundheitszustands und damit verbundener Therapiemoglichkeiten bei betroffenen
EmaH aufgedeckt [65]. So gaben ca. 40 % der befragten EmaH keine Komorbiditdten an.
Dies widerspricht Angaben aus der Literatur, nach denen ein sehr groRer Teil der EmaH
unter einer relevanten Komorbiditat leidet [30, 31]. Dies ist sicherlich zu einem Teil der
Tatsache geschuldet, dass im benutzten Fragebogen v. a. kardiale Komorbiditaten
abgefragt wurden und die Freitextantwort eher geringfiigig genutzt wurde. Allerdings
wurde so auch deutlich, dass viele EmaH Erkrankungen, die andere Organsysteme
betreffen, nicht in Zusammenhang mit ihrem AHF bringen. Kardiale oder nicht-kardiale
Komorbiditaten sind jedoch mitentscheidend fiir die Langzeitprognose. Daher sollten
Patienten kiinftig besser informiert werden, dass neuauftretende Erkrankungen immer
im Kontext mit dem AHF gesehen werden missen. Diese kdnnen den natlirlichen Verlauf
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des AHF beeintrachtigen. Aber auch umgekehrt kann der Verlauf der Neuerkrankung
durch den AHF selbst beeinflusst werden. Bei Berlicksichtigung dieser Problematik kann

die Mortalitat vielleicht kiinftig weiter gesenkt werden.

Als weitere, entscheidende Verbesserung in der Patienteninformation gilt es, die
Versorgungsstruktur deutlich transparenter zu gestalten. Die Deutsche Herzstiftung
beispielsweise hat hierfiir die Kampagne ,EmaH-Check” ins Leben gerufen. Auf der
Internetseite werden EmaH ermutigt, sich in spezialisierte Nachsorge zu begeben.
Zusatzlich werden fiir Patienten auch wichtige Kontaktmoglichkeiten zu Arzten oder
Selbsthilfegruppen aufgeflihrt und fiir Hausarzte Fachinformationen zur Verfligung
gestellt. So wurde hier aktuell der frei verfligbare Leitfaden ,Leben mit angeborenem

Herzfehler im Erwachsenenalter” (2021) flir EmaH veroffentlicht [66, 67].

6.3.2 Decken des Beratungsbedarfs
Neben den relevanten medizinischen Folgeproblemen wie Herzrhythmusstorungen,
Herzinsuffizienz, Endokarditis etc., zeigten EmaH erhebliche Beratungsdefizite in

Bereichen, wie ,Bildung und Beruf”, ,Versicherungswesen” und ,korperliche Aktivitat“.

Exemplarisch wird im Folgenden auf das Beratungsthema ,Korperliche
Leistungsfahigkeit und Sport” eingegangen, da dies in der durchgefiihrten Umfrage am
haufigsten genannt wurde. So erwarteten knapp 50 % der hier befragten EmaH mehr
Beratung hinsichtlich ihrer Leistungsfahigkeit und sportlichen Betatigung. Laut einer
Studie von Lunt et al. (2003) erhalt nur eine Minderheit von Patienten mit AHF konkrete
Empfehlungen hinsichtlich koérperlicher Aktivitdit und Sport [68]. Die Unsicherheit
hinsichtlich  der  korperlichen  Leistungsfahigkeit kann zu  gefdhrlichen
Fehleinschdtzungen in beide Extreme flhren. So gibt es zum einen EmaH, die ihre
korperliche Fitness deutlich Giberschatzen und sich dadurch GbermaRigen Belastungen
aussetzen [69]. Zum anderen trauen sich andere Patienten aus Angst vor negativen
kardialen Folgen gar keine korperliche Belastung zu [70]. Beide Verhaltensweisen gilt es
kiinftig zu unterbinden, da sie jeweils mit negativen gesundheitlichen Folgen verbunden

sein konnen.

Friiher wurde Patienten mit AHF vor dem Hintergrund der Patientensicherheit und

Angst vor dem plétzlichen Herztod von vielen sportlichen Aktivitdten abgeraten [71].
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Gerade Arzte mit unzureichender EmaH-Erfahrung vertreten diese Meinung oft heute
noch [72]. Dies widerspricht den aktuellen Empfehlungen verschiedener kardiologischer
Fachgesellschaften wie der American Heart Associaction (AHA), der European Society of
Cardiology (ESC) oder der Deutschen Gesellschaft fiir padiatrische Kardiologie [73-76].
Es wird heutzutage die Auffassung vertreten, dass moderate sportliche Aktivitdat sowohl
die psychische Gesundheit und Lebensqualitat von EmaH starkt, kardiovaskularen

Risiken vorbeugt und hilft, die Morbiditat und Mortalitat zu senken [77-80].

Budts et al. (2013) haben ein sechsstufiges Modell entwickelt, dem die beratenden
Institutionen folgen kdnnen, um strukturiert Ratschldge zu Sport und koérperlicher
Aktivitat zu geben (Abb. 15). So soll in einem ersten Schritt eine griindliche
Anamneseerhebung, inkl. aller bisherigen Symptome und Voroperationen und

Interventionen, sowie eine korperliche Untersuchung stattfinden.

AnschlieBend soll der Status quo mit Hilfe von fiinf Baseline-Parametern ermittelt
werden: linksventrikulare Funktion, Durchmesser der Aorta, Arrhythmien im

(Langzeit-) EKG sowie die Sauerstoffsattigung in Ruhe und unter Belastung.

In einem dritten Schritt ist eine Beratung liber eine geeignete Sportart vorgesehen.
Grundsatzlich gilt es, eine eher dynamische (isotone) Sportart zu empfehlen, da bei
statischen (isometrischen) Sportarten ungilinstige Druckverhéaltnisse im Korper

entstehen. Wichtig ist hierbei, Risiken durch Kontaktsportarten zu erlautern.

Im vierten Schritt soll das Fitnesslevel der EmaH in einem Belastungstest erfasst werden.
Wahrend der Belastungsuntersuchung werden Peak VO2, maximale Herzfrequenz,
Sauerstoffsattigung (transkutan oder mittels Blutgasanalyse) und Blutdruck gemessen

und ein EKG abgeleitet.

Nach Vorliegen dieser Daten kann im vorletzten Schritt eine Empfehlung zur
Trainingsintensitat abgegeben werden. Grundsatzlich soll mindestens drei Stunden pro
Woche trainiert werden. Die Intensitat kann anhand der maximalen Herzfrequenz und
des subjektiven Grads der Anstrengung beispielsweise anhand der ,Sprechregel”
reguliert werden. Dies bedeutet, dass der Trainierende in der Lage sein soll, sich

nebenbei immer noch locker zu unterhalten.
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AbschlieBend soll hervorgehoben werden, dass die festgelegten Empfehlungen
regelmalig reevaluiert werden miissen. Beim Auftreten neuer Symptome sollte es zur
sofortigen Re-Evaluation der Trainingsempfehlungen kommen, ansonsten immer im

Rahmen der regelmaRigen Follow-up-Termine [76, 81].

Anamnese und
korperliche
Untersuchung

Erheben der
Baseline-
Parameter

Festlegen der Beratung
Trainings- hinsichtlich der
intensitat Sportart

Belastungs-
untersuchung

Abb. 14: Vorgehen bei der Beratung von EmaH hinsichtlich Sport und kérperlicher
Aktivitdt, modifiziert nach [81]

Es gilt in Beratungsgesprachen allerdings individuell auf die Wiinsche des betroffenen
EmaH einzugehen und weitere wichtige Themen wie Berufsfahigkeit oder

Schwangerschaft und Familienplanung nicht auBer Acht zu lassen.

6.3.3 Arzt-Patient-Kommunikation

Beratung und Information erscheinen unzureichend, wenn diese im taglichen Leben der
EmaH keine Umsetzung erfahren. So halten sich mindestens 50 % der jungen, kardial
vorerkrankten Patienten nicht an Therapieempfehlungen. Sei es unabsichtlich durch das

Vergessen der einzunehmenden Medikamente oder von Arztterminen oder absichtlich
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durch Zeigen von risikobehaftetem Verhalten wie dem Rauchen oder

Schwangerschaften, von denen abgeraten wurde (,risk-taking behaviour®) [82-84].

Die Compliance stellt so gesehen, eine grolRe Herausforderung fiir die Arzt-
Patientenbeziehung dar. Studien allerdings belegen, dass die Compliance um
mindestens das 1,5-fache gesteigert werden kann, unbeachtet welche Grunderkrankung
vorliegt,  wenn man die behandelnden  Arzte in entsprechenden

Kommunikationsfahigkeiten schult [85].

So gilt es zum einen stetig die Kommunikationsfihigkeiten der gesamten Arzteschaft zu
verbessern. Zum anderen ist es von entscheidender Bedeutung, die Wiinsche der
Patienten in Bezug auf Arzt-Patienten-Gesprache zu kennen, um eben diese kiinftig

weiter verbessern zu kdnnen.

Rénning et al. (2008) erarbeiteten Anderungsvorschlige aus Sicht der EmaH: Zum einen
wird deutlich, dass sich Patienten ein Gesprach auf Augenhdhe in geeignetem Setting
mit verstandlicher Ausdrucksweise wiinschen. Ein einzelnes Gesprach sowie Gesprache
in Notfallsituationen werden abgelehnt. Gruppenstunden, die einen gegenseitigen
Austausch erlauben, finden hohe Zustimmung. Zum anderen sehen die befragten EmaH
eine schriftliche Zusammenfassung mit genauer Betitelung ihrer Erkrankung als sinnvoll
an, um sich sowohl weiter tiber ihren AHF informieren zu konnen oder um bei Bedarf im
Gesprach mit weiteren Personen, wie Physiotherapeuten o. a., darauf zuriickgreifen zu

kénnen [86].

6.3.4 Umgang mit L-FU-Patienten

Ein weiterer kritischer Punkt ist die Wiedereingliederung ,,verlorener” Patienten (,L-FU-
Patienten”) in die Versorgungsstruktur. Eine mogliche Hilfestellung bietet hier die
Offentlichkeitsarbeit, z. B. durch Patientenselbsthilfeorganisationen. Dabei leisten
Kampagnen wie der o. g. ,,EmaH-Check” einen wichtigen Beitrag, gerade auch weil die

Hauséarzte nochmals fir die Thematik sensibilisiert werden [87].

In Danemark wurden vor rund 10 Jahren mit grofSen Tageszeitungen und dem Fernsehen
andere Medien gewadhlt. Es erschienen Artikel iber die mogliche Lebensgefahr von

EmaH, die sich nicht in regelmaliger Nachsorge befinden [88].
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In den Niederlanden gab es ebenfalls eine groBe Medienkampagne ,Wanted! 8000
Heart Patients”. So konnten innerhalb eines halben Jahres Giber 800 EmaH wieder in eine

EmaH-spezifische Langzeitversorgung eingegliedert werden [89].

Damit es erst gar nicht zu einer L-FU-Problematik kommt, spielt die Transition von der
Kinder- und Jugendheilkunde in die Erwachsenenmedizin eine entscheidende Rolle. Die
Zahlen schwanken stark zwischen knapp 10 % bis hin zu 70 % aller Heranwachsender
mit AHF, die wahrend der Transition aus dem Follow-up-Programm

ausscheiden [90, 91].

Moons et al. (2002) vertreten die Meinung, dass ein GroRteil des L-FU vermieden
werden kénnte, wenn es ein vorgeschriebenes bzw. festgelegtes Transitionsprogramm
gabe [92]. Bei der Transition handelt es sich keineswegs um einen einmaligen Termin,
sondern um einen Uber Jahre andauernden Prozess. Es gilt dabei, alle Voraussetzungen
zu schaffen, dass EmaH eigenbestimmt und unabhangig mit ihrem AHF leben
konnen [93]. Um dies zu ermdglichen, ist es wichtig, die Patienten nochmals genau lGber
ihre Erkrankung und die Besonderheiten, die mit einem Leben mit AHF verbunden sind,
aufzuklaren [94]. Gelungene Transitionen bewerten EmaH dabei durchweg positiv, denn
junge Erwachsene sehen den grolRen Vorteil, dass sie nun unabhangig von den Eltern
zusammen mit ihren behandelnden Institutionen Entscheidungen bzgl. ihres AHF treffen

kénnen [95].

Eine laut Expertenmeinung als optimal anzusehende , Transitionsstruktur” existiert am
DHM. Hier werden alle Patienten mit AHF lebenslang in einer Abteilung gefiihrt, sodass
sich theoretisch Probleme der Transition verhindern lassen — trotzdem bestehen sie

aber in der real-world-Situation.
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Die in der vorliegenden Arbeit beschriebenen Daten beruhen lediglich auf subjektiven
Patientenangaben. Es fand keine arztliche Kontrolle der Angaben beispielsweise zur Art

des Herzfehlers oder der angegeben Komorbiditaten statt.

AuBerdem war es zuldssig, dass der Fragebogen mit Hilfe oder ganzlich durch eine
andere Person, beispielsweise aufgrund kognitiver Einschrankungen des Befragten,

ausgefullt wurde. Hierdurch kann es zu einer Verzerrung der Angaben gekommen sein.

Des Weiteren wurde die VEmaH-Studie Uberwiegend am DHM und dem
Universitatsklinikum Erlangen durchgefiihrt. Beide Kliniken sind Zentren der
Maximalversorgung. So kann sich zum einen die Verteilung der Art und Schwere des AHF
zwischen dem untersuchten Patientenkollektiv vom Gesamtkollektiv der EmaH
unterscheiden. Es ist davon auszugehen, dass in den Zentren der Maximalversorgung

Uberdurchschnittlich mehr komplexere Falle behandelt werden.

Zum anderen wurden in diesen Zentren vermutlich mehr EmaH erfasst, die sich
entweder ihres AHF und der damit verbundenen Konsequenz, lebenslang
Kontrolluntersuchungen wahrzunehmen, bewusst sind oder einen Hausarzt
konsultieren, der diese EmaH entsprechend weiteriiberweist. Diejenigen EmaH, die in
das Raster der Lost-to-follow-up Problematik fallen, werden hier wahrscheinlich

unterdurchschnittlich reprasentiert. Diese gilt es jedoch zukiinftig zu erreichen.

Einschrankend ist zudem zu bemerken, dass nicht bekannt ist, wie viele Patienten
tatsachlich durch die Befragung/den Fragebogen erreicht wurden. Durch
Anschriftendnderung oder Anderung der Telekommunikationsmedien kann die Zahl der

zugestellten Fragebogen beeinflusst worden sein.
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Hintergrund: Durch die erheblichen Fortschritte in der medizinischen Versorgung
erreichen heute in der industrialisierten Welt ber 90 % der Kinder mit AHF das
Erwachsenenalter. So ist in den letzten Jahren ein vollig neues Patientenkollektiv der
Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern (EmaH) entstanden, welches
deutschlandweit mittlerweile tiber 330 000 Patienten umfasst. Allerdings besteht in den
allermeisten Fallen trotz durchgefiihrter BehandlungsmaBnahmen weiterhin eine
chronische Herzerkrankung, die einer regelmaRigen Nachsorge bedarf. Um der
Versorgung dieser EmaH gerecht zu werden, ist in Deutschland ein dreistufiges

Versorgungsmodell geschaffen worden.

Fragestellung: In der vorliegenden Arbeit wurde die ,real-world“-Versorgung dieses
Patientenkollektivs zum ersten Mal in groBem Umfang aus Patientensicht untersucht.
Neben soziodemographischen Fragestellungen standen v. a. Probleme aus
Patientensicht wie Beratungsbedarf oder geeignete Ansprechpartner/Versorgungs-

strukturen im Vordergrund der Datenerhebung.

Methodik: Die Daten wurden zwischen dem 06.06.2016 und 25.10.2018 mittels eines
explorativen Fragebogens im Sinne einer Querschnittsstudie erhoben. Die
Beantwortung des Fragebogens erfolgte im Rahmen einer klinischen Vorstellung am
Deutschen Herzzentrum Minchen und der Medizinischen Klinik 2 des
Universitatsklinikums Erlangens sowie ab September 2017 online. Insgesamt wurden die
Daten von 2169 teilnehmenden EmaH ausgewertet. 40 Studienteilnehmer wurden
ausgeschlossen, da sie die vorgegebenen Einschlusskriterien (Mindestalter von 18
Jahren sowie eine schriftlich vorliegende Einverstandniserklarung zur Datenauswertung)

nicht erfillten.

Ergebnisse: Das Durchschnittsalter lag bei 36,6112,5 Jahren, wobei 53% der
Studienteilnehmer weiblich waren. Der haufigste angegebene AHF war eine angeborene
Aorteninsuffizienz bzw. -stenose (n=354; 16,6%). Rund 60 % der befragten EmaH gaben

an, an einer Begleit- oder Folgeerkrankung zu leiden.
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40,7 % der befragten Patienten (n=867) wahlten ihren Allgemeinmediziner als
Ansprechpartner  bei  herzfehlerspezifischen  Fragestellungen. 47 % der
Studienteilnehmer (n=1000) wurden noch nie an eine EmaH-zertifizierte Institution
Uberwiesen. 33,8 % (n=718) waren keine solche zertifizierte Institutionen und weiteren
47,6% (n=969) keine EmaH-Selbsthilfeinitiativen bekannt. 36,1% der Befragten (n=721)
waren der Meinung, nicht ausreichend liber o. g. Versorgungsstrukturen informiert zu
sein. Der Beratungsbedarf unter den befragten Patienten zeigte sich mit beispielsweise
47,8% (n=1014) beziglich der eigenen Leistungsfahigkeit und sportlicher Betatigung
sehr hoch.

Fazit: Derzeit befinden sich ca. 200 000 der mehr als 330 000 in Deutschland lebenden
EmaH nicht in adaquater Nachsorge. Diese EmaH sind dem Risiko einer erhéhten
Mortalitat und Morbiditat ausgesetzt.

Um kinftig die Versorgungsliicke zu schliefen, missen zum einen die Ursachen
Berucksichtigung finden. Hierzu zahlen neben der fehlenden Awareness der
behandelnden Hausarzte auch psychosoziale Aspekte, die zum Abbruch des Follow-up
fihren. Sicherlich spielt auch die aktuell herrschende Intransparenz der
Versorgungsstrukturen von  EmaH eine entscheidende Rolle in der
Versorgungsproblematik.

Zum anderen sollten LOsungsansdtze zur Verbesserung der Versorgungssituation
festgesetzt werden. Das medizinische Personal sollte dem immensen Beratungsbedarf
gerecht werden und hierbei auf eine patientenorientierte Informations- und
Kommunikationspolitik  achten. Auch sollte ein L-FU durch gezielte
Transitionsprogramme von der Kinder- und Jugendmedizin in die
Erwachsenenkardiologie vermieden werden bzw. gilt es, L-FU-Patienten mithilfe

offentlich wirksamer Kampagnen zuriickzugewinnen.

46



9 Literaturverzeichnis

9 Literaturverzeichnis

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

Mazurak, M. and J. Kusa, Ahead of his time: Gross' first successful ligation of a
patent ductus arteriosus. Arch Dis Child, 2019. 104(11): p. 1096-1097.
Kaemmerer, H., et al., Surgical treatment of patent ductus arteriosus: a new
historical perspective. Am J Cardiol, 2004. 94(9): p. 1153-4.

Brida, M. and M.A. Gatzoulis, Adult congenital heart disease: Past, present and
future. Acta Paediatr, 2019. 108(10): p. 1757-1764.

Webb, G., The long road to better ACHD care. Congenit Heart Dis, 2010. 5(3): p.
198-205.

EUROCAT. Cases and prevalence (per 10,000 births) of all congenital anomaly
subgroups for all registries, from 2012 - 2016. 08.06.2018 16.10.2018];
Available from: http://www.eurocat-
network.eu/ACCESSPREVALENCEDATA/PrevalenceTables.

Dastgiri, S., et al., Prevalence and secular trend of congenital anomalies in
Glasgow, UK. Arch Dis Child, 2002. 86(4): p. 257-63.

Mitchell, S.C., S.B. Korones, and H.W. Berendes, Congenital heart disease in
56,109 births. Incidence and natural history. Circulation, 1971. 43(3): p. 323-32.
Hoffman, J.I. and S. Kaplan, The incidence of congenital heart disease. ) Am Coll
Cardiol, 2002. 39(12): p. 1890-900.

Avila, P., et al., Adult congenital heart disease: a growing epidemic. Can J
Cardiol, 2014. 30(12 Suppl): p. S410-9.

van der Linde, D., et al., Birth prevalence of congenital heart disease worldwide:
a systematic review and meta-analysis. } Am Coll Cardiol, 2011. 58(21): p. 2241-
7.

Marelli, A.J., et al., Lifetime prevalence of congenital heart disease in the
general population from 2000 to 2010. Circulation, 2014. 130(9): p. 749-56.
Wren, C. and J.J. O'Sullivan, Survival with congenital heart disease and need for
follow up in adult life. Heart, 2001. 85(4): p. 438-43.

Schwedler, G., et al., Frequency and spectrum of congenital heart defects
among live births in Germany : a study of the Competence Network for
Congenital Heart Defects. Clin Res Cardiol, 2011. 100(12): p. 1111-7.

Dolk, H., M. Loane, and E. Garne, Congenital heart defects in Europe:
prevalence and perinatal mortality, 2000 to 2005. Circulation, 2011. 123(8): p.
841-9.

Warnes, C.A., et al., Task force 1: the changing profile of congenital heart
disease in adult life. } Am Coll Cardiol, 2001. 37(5): p. 1170-5.

Kaemmerer, H. and J. Hess, [Adult patients with congenital heart abnormalities:
present and future]. Dtsch Med Wochenschr, 2005. 130(3): p. 97-101.
Hoffman, J., The global burden of congenital heart disease. Cardiovasc J Afr,
2013. 24(4): p. 141-5.

Kaemmerer, H. and J. Hess, [Congenital heart disease. Transition from
adolescence to adulthood]. Internist (Berl), 2009. 50(10): p. 1221-2, 1224-7.
Hauser, M., et al., Nichtkardiale Komorbiditéten bei erwachsenen Patienten mit
angeborenen Herzfehlern. Zeitschrift fir Herz-, Thorax- und GefaRchirurgie,
2017.31(2): p. 130-137.

47


http://www.eurocat-network.eu/ACCESSPREVALENCEDATA/PrevalenceTables
http://www.eurocat-network.eu/ACCESSPREVALENCEDATA/PrevalenceTables

9 Literaturverzeichnis

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

37.

48

Moons, P., et al., Temporal trends in survival to adulthood among patients born
with congenital heart disease from 1970 to 1992 in Belgium. Circulation, 2010.
122(22): p. 2264-72.

Brickner, M.E., L.D. Hillis, and R.A. Lange, Congenital heart disease in adults.
First of two parts. N Engl ) Med, 2000. 342(4): p. 256-63.

Schmaltz, A.A. and U.M. Bauer, [Adults with congenital heart disease:
treatment and medical problems]. Herz, 2013. 38(6): p. 639-51; quiz 652-4.
Baumgartner, H., An important attempt to improve the outcome of congenital
heart disease in Europe. Eur Heart J, 2014. 35(11): p. 674-5.

Webb, G., et al., The care of adults with congenital heart disease across the
globe: Current assessment and future perspective: A position statement from
the International Society for Adult Congenital Heart Disease (ISACHD). Int )
Cardiol, 2015. 195: p. 326-33.

Warnes, C.A., The adult with congenital heart disease: born to be bad? ) Am
Coll Cardiol, 2005. 46(1): p. 1-8.

Neidenbach, R., et al., [Striking Supply Gap in Adults with Congenital Heart
Disease?]. Dtsch Med Wochenschr, 2017. 142(4): p. 301-303.

Perloff, J.LK. and C.A. Warnes, Challenges posed by adults with repaired
congenital heart disease. Circulation, 2001. 103(21): p. 2637-43.

Ministeri, M., et al., Common long-term complications of adult congenital heart
disease: avoid falling in a H.E.A.P. Expert Review of Cardiovascular Therapy,
2016. 14(4): p. 445-462.

Lui, G.K., et al., Diagnosis and Management of Noncardiac Complications in
Adults With Congenital Heart Disease: A Scientific Statement From the
American Heart Association. Circulation, 2017. 136(20): p. e348-e392.
Neidenbach, R.C., et al., Non-cardiac comorbidities in adults with inherited and
congenital heart disease: report from a single center experience of more than
800 consecutive patients. Cardiovasc Diagn Ther, 2018. 8(4): p. 423-431.
Singh, S., et al., Extra-cardiac comorbidities or complications in adults with
congenital heart disease: a nationwide inpatient experience in the United
States. Cardiovascular Diagnosis and Therapy, 2018.

Kaemmerer, H., et al., Recommendations for improving the quality of the
interdisciplinary medical care of grown-ups with congenital heart disease
(GUCH). Int J Cardiol, 2011. 150(1): p. 59-64.

van Riel, A.C,, et al., Lifetime Risk of Pulmonary Hypertension for All Patients
After Shunt Closure. ) Am Coll Cardiol, 2015. 66(9): p. 1084-6.

Webb, G.D., Challenges in the care of adult patients with congenital heart
defects. Heart, 2003. 89(4): p. 465-9.

Schmaltz, A.A., et al., [Medical guideline for the treatment of adults with
congenital heart abnormalities of the German-Austrian-Swiss Cardiology
Specialty Society]. Clin Res Cardiol, 2008. 97(3): p. 194-214.

Kaemmerer, H. and G. Breithardt, [Recommendations for the quality
improvement of interdisciplinary care of adults with congenital heart
anomalies]. Clin Res Cardiol, 2006. 95 Suppl 4: p. 76-84.

Hess, J., et al., Empfehlungen fiir Erwachsenen- und Kinderkardiologen zum
Erwerb der Zusatz-Qualifikation ,,Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern”
(EMAH). Clinical Research in Cardiology Supplements, 2007. 2(1): p. 19-26.



9 Literaturverzeichnis

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

45,

46.

47.

48.

49.

50.

51.

52.

53.

54,

55.

56.

57.

V., D.G.f.K.-H.-u.K.e. Anzahl der bereits ausgezeichneten Zentren. 2020
17.12.2020]; Available from: https://emah.dgk.org/104-2/.

0., V. Arzte mit Zusatz-Qualifikation ,,Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern”. 2015; Available from: https://www.dgpk.org/emah/aerzte-liste/.
Herdman, M., et al., Development and preliminary testing of the new five-level
version of EQ-5D (EQ-5D-5L). Qual Life Res, 2011. 20(10): p. 1727-36.
Neidenbach, R., et al., Sind Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
ausreichend versorgt? Zeitschrift flir Herz-, Thorax- und GefaRchirurgie, 2017.
31(4): p. 228-240.

Wacker, A, et al., Outcome of operated and unoperated adults with congenital
cardiac disease lost to follow-up for more than five years. Am J Cardiol, 2005.
95(6): p. 776-9.

0., V., 31. Deutscher Herzbericht 2019 - Sektorenlibergreifende
Versorgungsanalyse zur Kardiologie, Herzchirurgie und Kinderherzmedizin in
Deutschland. 2019, Frankfurt am Main: Deutsche Herzstiftung. 127 - 158.
Mylotte, D., et al., Specialized adult congenital heart disease care: the impact of
policy on mortality. Circulation, 2014. 129(18): p. 1804-12.

Moons, P., et al., Structure and activities of adult congenital heart disease
programmes in Europe. Eur Heart J, 2010. 31(11): p. 1305-10.

Mackie, A.S., et al., Children and adults with congenital heart disease lost to
follow-up: who and when? Circulation, 2009. 120(4): p. 302-9.

Gurvitz, M., et al., Prevalence and predictors of gaps in care among adult
congenital heart disease patients: HEART-ACHD (The Health, Education, and
Access Research Trial). } Am Coll Cardiol, 2013. 61(21): p. 2180-4.

Wray, J., A. Frigiola, and C. Bull, Loss to specialist follow-up in congenital heart
disease; out of sight, out of mind. Heart, 2013. 99(7): p. 485-90.

Marelli, A.J., et al., Planning the specialized care of adult congenital heart
disease patients: from numbers to guidelines; an epidemiologic approach. Am
Heart J, 2009. 157(1): p. 1-8.

Neidenbach, R., et al., Angeborene Herzfehler im Langzeitverlauf. Padiatrie,
2017. 29(6): p. 28-33.

Tutarel, 0., U.M.M. Bauer, and G.-P. Diller, Erwachsene mit angeborenen
Herzfehlern: Was zu beachten ist. Dtsch Arztebl International, 2018. 115(13): p.
-26-.

Kaemmerer, H., et al., Angeborene Herzfehler: Zur Nachsorge ermuntern. Der
Hausarzt, 2014(17): p. 50-54.

Seidel, L., et al., Facts about the General Medical Care of Adults with Congenital
Heart Defects: Experience of a Tertiary Care Center. ) Clin Med, 2020. 9(6).
Helm, P.C., et al., Transition in Patients with Congenital Heart Disease in
Germany: Results of a Nationwide Patient Survey. Front Pediatr, 2017. 5: p. 115.
Khan, A. and M. Gurvitz, Epidemiology of ACHD: What Has Changed and What
Is Changing? Prog Cardiovasc Dis, 2018.

Saidi, A.S., et al., Biomedical and psychosocial evaluation of "cured" adults with
congenital heart disease. Congenit Heart Dis, 2007. 2(1): p. 44-54.

Moons, P., et al., What do adult patients with congenital heart disease know
about their disease, treatment, and prevention of complications? A call for
structured patient education. Heart, 2001. 86(1): p. 74-80.

49


https://emah.dgk.org/104-2/
https://www.dgpk.org/emah/aerzte-liste/

9 Literaturverzeichnis

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.
68.

69.

70.

71.

72.

73.

74.

75.

76.

50

Grabitz, R.G., H. Kaemmerer, and F.W. Mohr, [Adult patients with congenital
heart disease]. Internist (Berl), 2013. 54(1): p. 18, 20-7.

Harrison, J.L., et al., Healthcare needs of adults with congenital heart disease:
study of the patient perspective. ) Cardiovasc Nurs, 2011. 26(6): p. 497-503.
Moons, P., et al., Delivery of care for adult patients with congenital heart
disease in Europe: results from the Euro Heart Survey. Eur Heart J, 2006. 27(11):
p. 1324-30.

Schoormans, D., et al., The perspective of patients with congenital heart
disease: does health care meet their needs? Congenit Heart Dis, 2011. 6(3): p.
219-27.

Albrecht, G.L. and P.J. Devlieger, The disability paradox: high quality of life
against all odds. Soc Sci Med, 1999. 48(8): p. 977-88.

Tutarel, O., et al., Congenital heart disease beyond the age of 60: emergence of
a new population with high resource utilization, high morbidity, and high
mortality. Eur Heart J, 2014. 35(11): p. 725-32.

Afilalo, J., et al., Geriatric congenital heart disease: burden of disease and
predictors of mortality. J Am Coll Cardiol, 2011. 58(14): p. 1509-15.

Helm, P.C., et al., Three parties, one direction: Research priorities in adults with
congenital heart disease. What do professionals, patients and relatives want to
know? Int J Cardiol, 2016. 207: p. 220-9.

Herzstiftung, e.V.D. Diagnose: Herzensangelegenheit. 17.12.2020]; Available
from: https://www.emah-check.de/.

e.V., K.d.D.H., Leben mit angeborenem Herzfehler - Ein Leitfaden. 2021.

Lunt, D., et al., Physical activity levels of adolescents with congenital heart
disease. Aust J Physiother, 2003. 49(1): p. 43-50.

Gratz, A., J. Hess, and A. Hager, Self-estimated physical functioning poorly
predicts actual exercise capacity in adolescents and adults with congenital heart
disease. Eur Heart J, 2009. 30(4): p. 497-504.

Chaix, M.A., et al., Risks and Benefits of Exercise Training in Adults With
Congenital Heart Disease. Can J Cardiol, 2016. 32(4): p. 459-66.

Opic, P., et al., Sports participation in adults with congenital heart disease. Int J
Cardiol, 2015. 187: p. 175-82.

Montanaro, C. and G. Limongelli, Exercise in Adult with Congenital Heart
Disease: Not a chimaera anymore. Int J Cardiol, 2017. 243: p. 209-210.
Longmuir, P.E., et al., Promotion of physical activity for children and adults with
congenital heart disease: a scientific statement from the American Heart
Association. Circulation, 2013. 127(21): p. 2147-59.

Pelliccia, A., et al., Recommendations for competitive sports participation in
athletes with cardiovascular disease: a consensus document from the Study
Group of Sports Cardiology of the Working Group of Cardiac Rehabilitation and
Exercise Physiology and the Working Group of Myocardial and Pericardial
Diseases of the European Society of Cardiology. Eur Heart J, 2005. 26(14): p.
1422-45.

Mitchell, J.H., et al., Task Force 8: Classification of sports. Journal of the
American College of Cardiology, 2005. 45(8): p. 1364-1367.

Hager, A., Bjarnason-Wehrens, B., Oberhoffer, R. , Hovels-Giirich, H. , Lawrenz,
W., Dubowy, K.-O., Paul, T. Leitlinie Pddiatrische Kardiologie: Sport bei
angeborenen Herzerkrankungen. 2015.


https://www.emah-check.de/

9 Literaturverzeichnis

77.

78.

79.

80.

81.

82.

83.

84.

85.

86.

87.

88.

89.

90.

91.

92.

93.

94.

95.

Lavie, C.J. and R.V. Milani, Adverse psychological and coronary risk profiles in
young patients with coronary artery disease and benefits of formal cardiac
rehabilitation. Arch Intern Med, 2006. 166(17): p. 1878-83.

Dua, J.S., et al., Exercise training in adults with congenital heart disease:
feasibility and benefits. Int J Cardiol, 2010. 138(2): p. 196-205.

Ladouceur, M., et al., Key issues of daily life in adults with congenital heart
disease. Arch Cardiovasc Dis, 2013. 106(6-7): p. 404-12.

Piepoli, M.F., et al., Exercise training meta-analysis of trials in patients with
chronic heart failure (ExTraMATCH). Bmj, 2004. 328(7433): p. 189.

Budts, W., et al., Physical activity in adolescents and adults with congenital
heart defects: individualized exercise prescription. Eur Heart J, 2013. 34(47): p.
3669-74.

Ittenbach, R.F., et al., Adherence to treatment among children with cardiac
disease. Cardiol Young, 2009. 19(6): p. 545-51.

Wray, J., et al., Adherence in adolescents and young adults following heart or
heart-lung transplantation. Pediatr Transplant, 2006. 10(6): p. 694-700.
Stilley, C.S., et al., Maturity and adherence in adolescent and young adult heart
recipients. Pediatr Transplant, 2006. 10(3): p. 323-30.

Zolnierek, K.B. and M.R. Dimatteo, Physician communication and patient
adherence to treatment: a meta-analysis. Med Care, 2009. 47(8): p. 826-34.
Ronning, H., et al., Educational needs in adults with congenitally malformed
hearts. Cardiol Young, 2008. 18(5): p. 473-9.

Scharmer, U., [How can we improve patient care for adults with congenital
heart disease?]. Dtsch Med Wochenschr, 2013. 138(4): p. 151-2.

Kikkenborg Berg, S. and P.U. Pedersen, Perception of general health in adults
with congenital heart disease who no longer attend medical follow-up. Eur J
Cardiovasc Nurs, 2008. 7(4): p. 264-8.

Winter, M.M., B.J. Mulder, and E.T. van der Velde, Letter by Winter et al
regarding article, "Children and adults with congenital heart disease lost to
follow-up: who and when?". Circulation, 2010. 121(12): p. e252; author reply
e253.

Zomer, A.C,, et al., Adult congenital heart disease: new challenges. Int J Cardiol,
2013.163(2): p. 105-7.

Goossens, E., et al., Transfer of adolescents with congenital heart disease from
pediatric cardiology to adult health care: an analysis of transfer destinations.
Am Coll Cardiol, 2011. 57(23): p. 2368-74.

Moons, P., S. De Geest, and W. Budts, Comprehensive care for adults with
congenital heart disease: expanding roles for nurses. Eur J Cardiovasc Nurs,
2002.1(1): p. 23-8.

Hudsmith, L.E. and S.A. Thorne, Transition of care from paediatric to adult
services in cardiology. Arch Dis Child, 2007. 92(10): p. 927-30.

Berg, S.K. and P.G. Hertz, Outpatient nursing clinic for congenital heart disease
patients: Copenhagen Transition Program. ) Cardiovasc Nurs, 2007. 22(6): p.
488-92.

Wray, J. and L. Maynard, Specialist cardiac services: what do young people
want? Cardiol Young, 2008. 18(6): p. 569-74.

51






10 Abbildungsverzeichnis

10 Abbildungsverzeichnis

Abb. 1: Jahrliche Geburtenrate von Kindern mit AHF bezogen auf die Kontinente........ 8
Abb. 2: Geschatzte Pravalenz von AHF bei Kindern und Erwachsenen in Europa........... 9
Abb. 3: Nicht-kardiale Komorbiditaten ..........cccuveriiiiiiiiiiiieeee e 11
Abb. 4: Spezielle Beratungsanlasse flr EmaH.........cccceeieiiiii e 12
Abb. 5: Schematische Darstellung der dreistufigen EmaH Versorgung..........ccccccuveeenne 14
Abb. 6: Wohnortangaben der befragten EmaH ..........ccoooviiiiiiiiie e 22
Abb. 7: Angaben der EmaH zur Art ihres filhrenden AHF........ccoooiiiiiiieiiniiie e 23
Abb. 8: Angaben zu spezifischem Beratungsbedarf sortiert nach Themengebieten .... 26
Abb. 9: Wissen lGber EmaH-zertifizierte Institutionen .........c.cccooveiiiiiniiiecncceeee, 27
Abb. 10: Information bezliglich spezifischen Versorgungsstrukturen.........c...ccocuuneeee. 28
Abb. 11: Bekanntheit von EmaH-Selbsthilfeorganisationen.........ccccccoceviviiiieiiniiiennnns 28

Abb. 12: Benotung der herzfehlerspezifischen Versorgung und der primar-
MEdiZiNiSCAEN VEISOIBUNE ..ccccii ettt et e e e e e eeeee e 29
Abb. 13: Zeitreihenanalyse: Aufsuchen von spezifischen EmaH-Zentren
und die Mortalitdt von EmaH-Patienten.........c.ccecveiiiiiiiiiiiiiieieecec e 32

Abb. 14: Vorgehen bei der Beratung von EmaH hinsichtlich Sport........cccccccvvvviiiennn. 40

53






11 Tabellenverzeichnis

11 Tabellenverzeichnis

Tab. 1: Schweregradeinteilung der AHF.........coo oo 8
Tab. 2: Beispiele fiir relevante Rest- und Folgezustande.........cccceeeevciieeecciieee e 10
Tab. 3: Demographische Charakteristika des befragten EmaH-Kollektivs..................... 21
Tab. 4: Antworten beziiglich der assoziierten Komorbiditaten ........ccccovvvvveeeeiiencnnnnee. 24

Tab. 5: Zusammenfassung der gegebenen Antworten bezliglich des

Beratungsbedarfs bei Kranken-, Lebensversicherung und Alterssicherung....... 26

55






12 Danksagung

12 Danksagung

An dieser Stelle gilt es einen ganz herzlichen Dank auszusprechen an alle Personen, die

ganz maligeblich an dieser Dissertationsschrift mitbeteiligt sind.

So mochte ich mich ganz besonders bedanken bei Herrn
Prof. Dr. Dr. med. H. Kaemmerer fiir die Vergabe des Themas, die enge Betreuung
meiner Promotion, die kritische Durchsicht der Arbeit sowie die vielen lehrsamen

Eindriicke im Bereich der Behandlung von EmaH.

Ein weiterer Dank gilt der betreuenden Studienleitung Frau Dr. phil. R. Neidenbach fir
die personliche und herzliche Betreuung, die vielen Ratschlage und die Unterstiitzung

wahrend der Zeit der Promotion.

Auch bedanken mochte ich mich bei meinem Doktorvater Herrn Prof. Dr. J. Schelling
sowie Herrn Prof. Dr. med. Dipl.-Pad. J. Gensichen und Frau Dr. L. Sanftenberg, die einer
Kooperation des Instituts fiir Allgemeinmedizin und der VEmaH-Studie zustimmten und

mir so eine Promotion an der LMU ermaglichten.

Weiterhin mochte ich meinen Dank aussprechen an das gesamte Team der Professur fir
Behaviorale Epidemiologie des Institutes fir Klinische Psychologie und Psychotherapie,
insbesondere Herrn Dr. L. Pieper, Technische Universitat Dresden, fiir die Unterstltzung

in Bezug auf die statistische Auswertung.

Ein letztes, aber sicherlich nicht minder bedeutsames Dankeschén gilt meiner Familie
und meinen Freunden fir die liebevolle und herzliche Unterstiitzung wahrend der
gesamten Promotion, sei es durch aufmunternde Worte, endloses Korrekturlesen oder

Ubersetzungshilfen.

57






13 Eidesstattliche Versicherung

13 Eidesstattliche Versicherung

Ich, Kathrin Veronika Nebel, erklare hiermit an Eides statt, dass ich die vorliegende

Dissertation mit dem Titel

»,Die Versorgungssituation von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern aus der Sicht

der Patienten”

selbstandig verfasst, mich auller der angegebenen keiner weiteren Hilfsmittel bedient
und alle Erkenntnisse, die aus dem Schrifttum ganz oder anndahernd Gbernommen sind,
als solche kenntlich gemacht und nach ihrer Herkunft unter Bezeichnung der Fundstelle

einzeln nachgewiesen habe.

Ich erklare des Weiteren, dass die hier vorgelegte Dissertation nicht in gleicher oder in
dhnlicher Form bei einer anderen Stelle zur Erlangung eines akademischen Grades

eingereicht wurde.

Siegsdorf, den 10.01.2023

Kathrin Veronika Nebel

59






14 Anhang

14 Anhang

Studie zur Kldrung der Versorgungssituation von Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern

Information

Sehr geehrte Patientinnen, Sehr geehrte Patienten!

wir bitten Sie herzlich, an einer wissenschaftlichen Untersuchung der Klinik fir Kinderkardiologie und
angeborene Herzfehler des Deutschen Herzzentrums Miinchen teilzunehmen.

Dieser Fragebogen untersucht die aktuelle Versorgungssituation von Erwachsenen mit angeborenen
Herzfehlern (EMAH). Mit der Teilnahme leisten Sie einen sehr wichtigen Beitrag fiir die Versorgungsituation

der Zukunft! Die Bearbeitung dauert maximal 10 Minuten!
lhre Daten dienen ausschlieBlich zur statistischen Auswertung und zur Abfassung von wissenschaftlichen

Publikationen. Sie erfolgt nach gesetzlichen Bestimmungen und setzt lhre Einwilligung voraus.
Vielen Dank fiir Ihre Unterstitzung!

A T —

Prof. Dr. Dr. H. Kaemmerer

Einwilligungserklirung

Ich erkldre mich bereit, an dieser Untersuchung teilzunehmen und den Dokumentationsbogen
auszufiillen und an das Studienzentrum zu libermitteln.

Ich erkldre mich damit einverstanden, dass im Rahmen dieser Studie erhobene Daten/Krankheitsdaten auf
Fragebdgen und elektronischen Datentragern aufgezeichnet und in verschliisselter Form (ohne Namens- und
Initialen-Nennung) weitergegeben werden an:

- das Studienzentrum des Deutschen Herzzentrums Miinchen
vertreten durch Prof. Dr. Dr. med. Harald Kaemmerer (Studienleiter)
Klinik fur Kinderkardiologie und angeborene Herzfehler

Deutsches Herzzentrum Munchen

Klinik an der Technischen Universitdt Miinchen

Lazarettstr. 36, 80636 Miinchen

- die Ethik-Kommission der Technischen Universitit Miinchen, soweit dies zur Uberpriifung der
ordnungsgemaRen Durchfiihrung der Studie erforderlich ist.

AuBerdem erkldre ich mich damit einverstanden, dass ein autorisierter und zur

Verschwiegenheit verpflichteter Beauftragter des Studienleiters und der Ethik-Kommission in meine
Ubermittelten Daten Einsicht nimmt, soweit dies fiir die Uberpriifung der Studie notwendig ist. Fir diese
MaRnahme entbinde ich die Studienmitarbeiter von ihrer Schweigepflicht.

Ich gestatte den Mitarbeitern des Studienzentrums, die erhobenen Daten ohne Bezug zu den
personenbezogenen Daten (Name und Adresse) wissenschaftlich auszuwerten. Die Erklarung zum Datenschutz
habe ich gelesen und stimme dem beschriebenen Vorgehen zu.

Ort und Datum Unterschrift
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ragebogens

Begin

1. Bitte geben Sie Ihr Alter in Jahren an:

2. Bitte geben Sie Ihr Geschlecht an: QO minnlich Qweiblich

3. Bitte geben Sie Ihre Postleitzahl an:

4. Sieleben in:

a Einer GroRstadt (>100.000 Einwohner) Q  Einer Mittelstadt (>20.000 — 100.000 Einwohner)
Q Einer Kleinstadt (ab 5.000 - 20.000 Einwohner) Q  Einer Landgemeinde (< 5.000 Einwohner)

5. Welche Form von angeborenen Herzfehlern haben Sie?

O OcCcCooc0ppCocO0O0O0O00

Aortenisthmusstenose
Aortenklappenstenose/Aortenklappeninsuffizienz
Atrioventrikuldrer Septum Defekt

Fallot'sche Tetralogie
Hypoplastisches Linksherzsyndrom

Persistierender Ductus Arteriosus Botalli
Pulmonalklappenstenose/Pulmonalklappeninsuffizienz
Transposition der groBen Arterien

Univentrikulares Herz
Ventrikelseptumdefekt
Vorhofseptumdefekt
Ich habe mehrere Herzfehler, namlich:

Einen anderen Herzfehler, und zwar:

6. Leiden Sie an einer der folgenden Erkrankung?

Marfan-Syndrom

Ehlers-Danlos-Syndrom

Turner-Syndrom
Morbus Fabry

Ja NeinQ WeiR nichtQ
J1aQ NeinQ Weil} nichtQ
JaQ NeinQ WeiR nichtQ
Jaa NeinQ WeiB nichtQ

7. Leiden Sie unter einer der folgenden typischen Begleit- oder Folgeerkrankungen lhres Herzfehlers?

Q  Herzschwiche Q  Gerinnungsstérungen

Q  Herzrhythmusstérungen Q  Psychische Einschrénkungen

Q  Herzinnenhautentziindung (Endokarditis)y O  Thrombosen

QO  Koronare Herzerkrankung Q  Lungenhochdruck

O  Verdnderungen im Blutbild Q  Neurologische Komplikationen

QO WeiB nicht Q  Nein, ich leide an keiner Begleit- bzw. Folgeerkrankung
8. Werist Ihr erster Ansprechpartner bei allg i dizinischen/g dheitlichen Problemen, die nicht in

Zusammenhang mit lhrem Herzfehler gebracht werden, und welche Fachrichtung hat dieser Arzt?

Q Allgemeinarzt
QO Internist

QO Praktischer Arzt
QO Eine andere Fachrichtung, und zwar:

9. Fuhrt dieser niedergelassene Arzt auch eine Zusatzbezeichnung? Wenn ja, welche?

Kardiologie
Hamatologie
Pneumologie
Rheumatologie

CopDoOCOo

Keine Zusatzbezeichnung
Eine andere Schwerpunktbezeichnung, und zwar:

Q Gastroenterologie
Q Angiologie

Q Endokrinologie
Q Nephrologie

Q weil nicht

10. Ist diesem Arzt bekannt, dass Sie einen angeborenen Herzfehler haben?

JaQ

NeinQ

Weif} nichtQ

S~
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11. Wer ist lhr erster Ansprechpartner bei Problemen in Zusammenhang mit lhrem angeborenen Herzfehler,
und welche Fachrichtung hat dieser Arzt?
Q Allgemeinarzt Q Praktischer Arzt
Q Internist Q Eine andere Fachrichtung, und zwar:

12. Fiihrt dieser niedergelassene Arzt auch eine Zusatzbezeichnung? Wenn ja, welche?

Q Kardiologie O Gastroenterologie
Q Hématologie Q Angiologie
Q Pneumologie Q Endokrinologie
Q Rheumatologie O Nephrologie
Q Keine Zusatzbezeichnung Q weiB nicht
QO Eine andere Schwerpunktbezeichnung, und zwar:
13. Handelt es sich bei dem Arzt, den Sie bei allg i dizinischen/ g dheitlichen Probl und bei
Probl inZ hang mit lhrem angeborenen Herzfehler aufsuchen, um denselben Versorger?
JaQ NeinQ

14. Welchen Versicherungsstatus haben Sie aktuell?
Q Gesetzliche Krankenversicherung Q Private Krankenversicherung
QO Keine Krankenversicherung Q Weik nicht

15. Besteht aus lhrer Sicht ein Bedarf an spezifischer Beratung fiir Patienten mit angeborenen Herzfehlern
beziiglich folgender Themen?

Krankenversicherung JaQ NeinQ WeiR nichtQ
Lebensversicherung Jal NeinQ Weilk nichtQ
Alterssicherung JaQ NeinQ WeiR nichtQ

16. Welchen Grad der Behinderung haben Sie?
Bitte geben Sie den Grad |hrer Behinderung an: (in 10er Schritten von 0-100)

17. Besteht aus lhrer Sicht der Bedarf an spezifischer Beratung, vor allem hinsichtlich Behinderung und
folgender Themen?
Q Ja, beziiglich Rente Q Ja, beziiglich Schwerbehindertenausweis Q Nein

18. Werden Ihnen regelmiRig sehr teure Medikamente verordnet?

Q  Ja, Medikamente bei Lungenhochdruck Q Ja, bei Gerinnungshemmern
O  Nein O Weil nicht
Q  Sonstige, und zwar:

19. Hat Ihr Hausarzt Probleme bei der Verordnung Ihrer Medikamente? (z.B. auf Grund hoher Kosten?)

Jal NeinQ WeiR nichtQ Ich nehme keine MedikamenteQ
20. Bitte bewerten Sie mit Schulnoten |hre aktuelle Versorgungslage in Zt hang mit Ihrem Herzfehler!
Qsehr gut Qgut Qbefriedigend Qausreichend Omangelhaft Qungeniigend

21. Bitte bewerten Sie mit Schulnoten Ihre aktuelle allgemeinmedizinisch-arztliche Versorgungslage!
Qsehr gut Qgut Qbefriedigend Qausreichend Qmangelhaft Qungeniigend

22. Besteht aus lhrer Sicht ein Bedarf an spezifischer Beratung fiir Patienten mit angeborenen Herzfehlern
bezuglich folgender Punkte? Wenn ja, bitte ankreuzen! (Mehrfachantworten méglich)

O RehabilitationsmaRnahmen Q Bildungsformen (Schule, Studium, Beruf)
Q Berufsfahigkeit Q Belastbarkeit im Alltag

O Fihrerscheinerwerb Q Flugtauglichkeit

O Schwangerschaft QO Genetische Beratung

Q Leistungsfahigkeit, sportliche Betétigung

O Sonstige, und zwar:

Anhang I: Fragebogen

63



14 Anhang

23,

24,

25.

26.

27.

h

e mit borenen Herzfehlern

B

Ist Ihnen bekannt, dass es zertifizierte Kliniken/ Zentren fr Er
gibt? (Mehrfachantworten méglich)
QO Ja, und zwar niedergelassene Kinderkardiologen mit EMAH-Zertifizierung
Q Ja, und zwar niedergelassene Kardiologen mit EMAH-Zertifizierung
Q Ja, und zwar zertifizierte EMAH-Schwerpunktkliniken, EMAH-Zentren
Q Nein, mir sind keine zertifizierten Kliniken/ Zentren fiir EMAH bekannt

Hat Sie Ihr niedergel 1er Arzt in der Ver heit an eine EMAH-zertifizierte Institution liberwiesen?

Q Ja, bei kardialen Probleme in Zusammenhang mit meinem Herzfehler
Q Ja, bei Problemen/ Erkrankungen, deren Verlauf von meinem Herzfehler beeinflusst werden kann
Q Nein, ich wurde noch nie in eine EMAH Institution iberwiesen

Sind Sie tiber die spezifischen Versorgungszentren ausreichend informiert?
jal neinQ weif nichtQ

Sind Ihnen Selbsthilfeorganisationen fiir EMAH bekannt? (z.B. Bundesverband JEMAH e.V., Deutsche
Kinderherzstiftung, Bundesverband herzkranker Kinder e.V., Herzkind e.V.)?
jal neinQ weild nichtQ

Wie kann die medizinische Versorgung fiir Sie verbessert werden? (offene Frage)

28. Sind Sie bereit an einer vertiefenden telefonischen Befragung teilzunehmen?

29.

O Bitte kontaktieren Sie mich unter der folgenden Telefonnummer:
Q Nein danke, ich bin an einer telefonischen Befragung nicht interessiert

Haben Sie diesen Fragebogen mit oder ohne Unterstiitzung (zum Beispiel von Ihrem Partner oder
Angehorigen) ausgefiillt? Bitte zutreffend ankreuzen.

Q' Ich habe die Fragen allein beantwortet QO Ich habe die Frage mit Unterstiitzung beantwortet

Q

Jemand anders hat die Fragen fiir mich beantwortet

Bitte fiillen Sie im Anschluss 5 Fragen zur Lebensqualitit aus!
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Bitte kreuzen Sie unter jeder Uberschrift DAS Késtchen an, das Ihre Gesundheit HEUTE am besten beschreibt.
BEWEGLICHKEIT / MOBILITAT

Ich habe keine Probleme herumzugehen
Ich habe leichte Probleme herumzugehen
Ich habe maRige Probleme herumzugehen
Ich habe groRe Probleme herumzugehen

Ich bin nicht in der Lage herumzugehen

0000 ODo

FUR SICH SELBST SORGEN
Ich habe keine Probleme, mich selbst zu waschen oder anzuziehen

Ich habe leichte Probleme, mich selbst zu waschen oder anzuziehen
Ich habe méaRige Probleme, mich selbst zu waschen oder anzuziehen

Ich habe groRe Probleme, mich selbst zu waschen oder anzuziehen

0000 Oo

Ich bin nicht in der Lage, mich selbst zu waschen oder anzuziehen

ALLTAGLICHE TATIGKEITEN (z.B. Arbeit, Studium, Hausarbeit, Familien- oder
Freizeitaktivitdten)
Ich habe keine Probleme, meinen alltaglichen Tatigkeiten nachzugehen

Ich habe leichte Probleme, meinen alltdglichen Tatigkeiten nachzugehen
Ich habe méRige Probleme, meinen alltéglichen Tatigkeiten nachzugehen
Ich habe groRe Probleme, meinen alltaglichen Tatigkeiten nachzugehen

Ich bin nicht in der Lage, meinen alltaglichen T&tigkeiten nachzugehen

0O 00O0aOo

SCHMERZEN / KORPERLICHE BESCHWERDEN
Ich habe keine Schmerzen oder Beschwerden

Ich habe leichte Schmerzen oder Beschwerden
Ich habe mé&Rige Schmerzen oder Beschwerden
Ich habe starke Schmerzen oder Beschwerden

Ich habe extreme Schmerzen oder Beschwerden

000D O0OOD

ANGST / NIEDERGESCHLAGENHEIT
Ich bin nicht dngstlich oder deprimiert

Ich bin ein wenig @ngstlich oder deprimiert
Ich bin maRig angstlich oder deprimiert

Ich bin sehr @ngstlich oder deprimiert

oo0ooD

Ich bin extrem &ngstlich oder deprimiert
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Wir wollen herausfinden, wie gut oder schlecht lhre Gesundheit HEUTE ist.

Diese Skala ist mit Zahlen von 0 bis 100 versehen.

100 ist die beste Gesundheit, die Sie sich vorstellen kénnen.

0 (Null) ist die schlechteste Gesundheit, die Sie sich vorstellen kdnnen.

Bitte kreuzen Sie den Punkt auf der Skala an, der lhre Gesundheit HEUTE am
besten beschreibt.

Jetzt tragen Sie bitte die Zahl, die Sie auf der Skala angekreuzt haben, in das

Kastchen unten ein.

IHRE GESUNDHEIT HEUTE =

Beste Gesundheit,
die Sie sich
vorstellen kénnen

|llll[]_rlT

Schlechteste

100

95

90

85

80

75

70

65

60

55

50

45

40

35

30

25

20

Gesundheit, die Sie

sich vorstellen
kdénnen
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