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1 Vorwort

Diese interdisziplindre Task Force wurde nach ge-
meinsamer Abstimmung der beteiligten Gesellschaf-
ten und Vereinigungen und nachfolgender Zustim-
mung aller beteiligten Partner eingerichtet. Die Mit-
glieder wurden auf Grund ihrer besonderen Kkli-
nischen, wissenschaftlichen und organisatorischen

Kompetenz ausgewdhlt. Die Ernennung erfolgte ad

personam mit der Verpflichtung, die Entwicklung

der verschiedenen Dokumente transparent in ihre je-
weiligen Gesellschaften oder Vereinigungen zu tragen.

Aufgabe und Ziel der Task Force war es, drei The-
men zu bearbeiten:

1. Empfehlungen fiir die Struktur der interdisziplina-
ren Versorgung von Erwachsenen mit angebore-
nen Herzfehlern (EMAH)

2. Erstellung von Leitlinien fiir die Behandlung von
EMAH

3. Vorschlag von Curricula fiir Fort- und Weiterbil-
dung von Arzten auf dem EMAH-Gebiet.



Durch diese Mafinahmen sollen die strukturellen
und medizinischen Voraussetzungen fiir eine umfas-
sende EMAH-Versorgung geschaffen werden. Parallel
dazu sind Maflnahmen erforderlich, um die notwen-
dige Zahl qualifizierter Arzte und Wissenschaftler
weiterzubilden. Derzeit besteht diesbeziiglich nicht
nur in Deutschland, sondern in nahezu allen Lin-
dern weltweit ein Mangel. Daraus ergibt sich, dass
die Umsetzung dieser Empfehlungen erst im Laufe
einer Ubergangszeit zu erreichen ist.

Die vorliegenden Empfehlungen wurden in Anleh-
nung an internationale Empfehlungen [Canadian
Consensus Conference, 2001 (11), 32. Bethesda-Con-
ference, 2001 (1) und ESC-Guidelines, 2003 (2)] von
einer Untergruppe der interdisziplindren Task Force,
bestehend aus G. Breithardt, F. de Haan, M. Hofbeck,
H. Kaemmerer (Vorsitzender der Ad-hoc-Gruppe),
P.E. Lange, H. Nock, K.R. Schirmer, U. Tebbe und
M. Weyand, nach zwei vorbereitenden Sitzungen am
16. 4. 2004 und 27. 8. 2004 zundchst als Entwurf er-
arbeitet, zirkuliert und dann mit allen Mitgliedern
der Task Force in zwei gemeinsamen Sitzungen am
17. 12. 2004 und 3. 2. 2005 abgestimmt. Anschlie-
Bflend wurden die Empfehlungen den zustdndigen
Gremien aller beteiligten Gesellschaften und Grup-
pierungen vorgelegt und nach eingehender Diskussi-
on genehmigt.

Mit der vorliegenden Ver6ffentlichung sieht die
interdisziplindre Task Force ihre erste Aufgabe als er-
ledigt an.

2 Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern
(EMAH): Status praesens

Angeborene Herzfehler sind die haufigsten angebo-
renen Erkrankungen. Sie zeigen eine grofle Variabili-
tdt, von einfachen bis zu sehr komplexen Herzfeh-
lern.

Bedauerlicherweise existieren weder fiir Deutsch-
land noch fiir andere Lander konkrete Zahlen zur
Inzidenz und Prdvalenz angeborener Herzfehler. Alle
weltweit-verfiigbaren Zahlen beruhen auf relativ gro-
ben Schitzungen und Berechnungen.

Unter Berticksichtigung einer Vielzahl von Studien
der letzten Jahrzehnte wird die postnatale Inzidenz
kardiovaskulédrer Fehlbildungen auf 7,5 pro 1000 Le-
bendgeborene geschitzt (Hoffman, 2002). Konkrete
Zahlen fiir Deutschland existieren aus einer retrospek-
tiven Erhebung tiber die Haufigkeit angeborener kar-
diovaskuldrer Defekte bei bayrischen Kindern der Ge-
burtsjahre 1984-1991, bei der sich eine Geburtsprava-
lenz von 7,1 pro 1000 Lebendgeborene fand (Schoet-
zau, 1997). Jingste amerikanische Daten zur Préva-
lenz angeborener Herzfehler gehen davon aus, dass
von 1940 bis 2002 etwa 1,5 Millionen Menschen mit
angeborenen Herzfehlern geboren wurden. Wiren alle
nach heutigem Standard behandelt worden, ist davon

auszugehen, dass mehr als 1,3 Millionen von ihnen ins
Erwachsenenalter iiberlebt hitten (Hoffman, 2002).
Hinzu kdmen etwa 3 Millionen Patienten mit bicuspi-
den Aortenklappen (Hoffman, 2002).

Die Sterblichkeit im Spontanverlauf war so hoch,
dass noch vor wenigen Jahrzehnten ein Grofiteil der
Betroffenen mit komplexen Herzfehlern innerhalb
der ersten Lebensjahre verstarb. Durch die groflen
Fortschritte der Kinderkardiologie, Kardiologie,
Anisthesiologie und insbesondere der Herzchirurgie,
konnte die urspriinglich hohe Mortalitdt im natiirli-
chen Verlauf so weit gesenkt werden, dass derzeit
mehr als 85% das Erwachsenenalter erreichen (Moo-
die, 1994; Perloff, 2001).

Fiir Deutschland gehen Schitzungen und Hoch-
rechnungen davon aus, dass hier inzwischen rund
200000 bis 300000 Patienten (aller Altersklassen)
mit einem angeborenen Herzfehler leben. Die Zahl
von Erwachsenen mit nativen oder operierten ange-
borenen Herzfehlern (EMAH) liegt wahrscheinlich
bei mehr als 120000 und steigt um etwa 5000 Pa-
tienten pro Jahr (Kaemmerer, 2005). Da, wie schon
betont, keine verldsslichen Daten diesbeziiglich vor-
liegen, ist es erkldrtes Ziel des Nationalen Registers
fiir angeborene Herzfehler, erstmalig exakte Zahlen
fiir die Bundesrepublik Deutschland zu liefern.

Die meisten EMAH haben operative oder inter-
ventionelle Behandlungen erhalten. Eine vollstindige
Heilung und eine normale Lebenserwartung sind
aber zurzeit nicht immer zu erreichen. Ein Grofiteil
dieser Patienten ist chronisch herzkrank. Bei vielen
bestehen anatomische und funktionelle Rest- und
Folgezustdnde, potentiell verbunden mit Einschridn-
kungen der Lebensqualitit, Leistungs- und Arbeits-
fahigkeit. Die teilweise lebensbedrohlichen Rest- und
Folgezustinde werden von der urspriinglichen pa-
thologischen Anatomie des Herzfehlers oder der Art
des therapeutischen Eingriffs bestimmt.

Insbesondere bei Patienten’ mit schweren und
komplexen Herzfehlern werden im Laufe des Lebens
immer wieder Operationen bzw. Katheterinterventio-
nen erforderlich. Diese Problematik ist von besonde-
rer gesellschaftlicher und gesundheitspolitischer Re-
levanz, da sich die Mehrzahl der Patienten im Aus-
bildungs-, Arbeits- und Fortpflanzungsalter befindet.

Neben den jeweiligen vitientypischen, anato-
misch- oder hdmodynamisch-bedingten Aberratio-
nen finden sich insbesondere folgende medizinische
Probleme: Herzinsuffizienz, Herzrhythmusstorungen,
plotzlicher Herztod, infektiose Endokarditis, zusétz-
lich erworbene Herzerkrankungen, (progrediente)
obstruktive Lungengefdflerkrankung, neurologische
Komplikationen, psychische und intellektuelle Ein-
schrankungen, hamatologische und rheologische
Storungen. Wahrend bei erworbenen Herzerkran-

' Bei Patienten und Arzten wird im gesamten Text nur die gram-
matikalisch ménnliche Form gebraucht, die sich stets auf beide
Geschlechter bezieht
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kungen hidufig Strukturen des linken Herzens (linkes
Atrium, linker Ventrikel) betroffen sind, fokussieren
sich die medizinischen Probleme bei angeborenen
Herzfehlern vielfach auf das rechte Herz und den
Lungenkreislauf.

Fiir viele EMAH ergibt sich dariiber hinaus ein spe-
zifischer Beratungsbedarf hinsichtlich sozialrecht-
licher Fragen (Versicherung, Alterssicherung, Schwer-
behinderung, u.a.), Bildungsformen (Schule, Studi-
um, Beruf), Berufsfihigkeit, korperliche Belastbarkeit
(z.B. Leistungsfahigkeit, sportliche Betdtigung),
Fithrerscheinerwerb, Flugtauglichkeit und oftmals
auch beziiglich Schwangerschaft und Vererbung von
Herzfehlern. Da die angeborenen Herzfehler aus-
gesprochen vielgestaltig sind, sich Operationstech-
niken und Behandlungsmdéglichkeiten in den letzten
Jahrzehnten stdndig weiterentwickelt haben und die
Rest- und Folgezustinde der jeweiligen Herzfehler
sehr unterschiedlich geartet sind, sind Verlaufskon-
trolle und Beratung von EMAH anspruchsvoll, kom-
pliziert und sehr zeitaufwendig. Fiir Therapieentschei-
dungen ist es wichtig, zu beachten, dass weltweit fiir
dieses Patientenkollektiv kaum evidenzbasierte Daten
verfiigbar sind. Entsprechend problematisch ist es,
Therapieansdtze und -schemata, die in der Erwachse-
nen- oder Kinderkardiologie entwickelt wurden (un-
gepriift und unkritisch) auf EMAH zu iibertragen.

3 Medizinische Zentralprobleme
bei der Versorgung von EMAH

Fiir die Betreuung von Sduglingen, Kindern und Ju-
gendlichen mit angeborenen Herzfehlern existiert in
Deutschland ein flichendeckendes Netz von Univer-
sitatskliniken/Herzzentren und kinderkardiologi-
schen Praxen. Mit Erreichen des Erwachsenenalters
geraten viele Patienten mit angeborenen Herzfehlern
in eine Versorgungsliicke. Diese Problematik besteht
nicht nur in Deutschland, sondern weltweit.

Medizinische Versorgungsprobleme entstehen ei-
nerseits, wenn im Erwachsenenalter eine primére Be-
treuung durch Kinderkardiologen erfolgt, die keine
ausreichende Erfahrung mit Erkrankungen des Er-
wachsenenalters haben, andererseits, wenn die pri-
mire Betreuung von Erwachsenenkardiologen iiber-
nommen wird, die meist nur {iber geringe Kenntnis-
se und Erfahrungen mit angeborenen Herzerkran-
kungen verfiigen.

Logistische Probleme ergeben sich, wenn Erwach-
sene (z.B. auch schwangere Frauen mit angeborenen
Herzfehlern) in Kinderkliniken aufgenommen wer-
den, die weder vom Personalbestand (z.B. Schwes-
tern, technisches Personal, Arzte) noch vom medizi-
nischen Inventar auf Erwachsene ausgerichtet sind
(z.B. nicht altersentsprechende apparative Ausstat-
tung von Normal- und Intensivstation, Rontgen-,
Echo- und Herzkatheterlabor).
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In Deutschland gibt es, ebenso wie im gesamten
Ausland, derzeit nur wenige Kinderkardiologen und
Erwachsenenkardiologen mit adédquaten Fachkennt-
nissen auf dem Gebiet EMAH. Dennoch ist zu for-
dern, dass EMAH nur durch Arzte behandelt wer-
den, die iiber profunde Kenntnisse der pathologi-
schen Anatomie und Himodynamik, der durch-
gefiihrten Behandlungsverfahren, moglicher Spitfol-
gen und neuer interventioneller und operativer Tech-
niken verfiigen.

Bislang existiert keine strukturierte Fort- und
Weiterbildung fiir Arzte, die EMAH betreuen. Auf
Grund des derzeit noch relativ geringen Patienten-
aufkommens ist eine qualifizierte Fort- und Weiter-
bildung gegenwdrtig auch nur an wenigen Institutio-
nen moglich, die eine ,kritische Masse“ von Patien-
ten betreuen und tiberschauen.

4 Erfahrungen und Empfehlungen aus Kanada

Ein funktionierendes weitgespanntes Netz fiir die
Versorgung von EMAH existiert derzeit lediglich in
Kanada. Das Konzept unterscheidet zwischen natio-
nalen (in unserem Sinne ,iiberregionalen®) und re-
gionalen EMAH-Zentren.

Auf Grund der kanadischen Vorstellungen soll ein
nationales EMAH-Zentrum {iiber alle erforderlichen
Einrichtungen zur kompletten Versorgung der be-
troffenen Patienten verfiigen. Die Einrichtung eines
derartigen Zentrums wird in Kanada fiir eine
Bevolkerungsdichte von 3-10 Millionen fiir sinnvoll
erachtet. Unter Beachtung regionaler Besonderheiten
kdmen dementsprechend in Kanada fiir 31 Millionen
Menschen fiinf nationale Zentren infrage.

Ein regionales EMAH-Zentrum im kanadischen
Sinne sollte den Anspriichen an eine iiber die Basisver-
sorgung hinausgehende Versorgung der Patienten
geniigen. Gewiinscht werden hierfiir zwei ausgebildete
EMAH-Kardiologen aus dem Bereich der Kinder- oder
Erwachsenenkardiologie und ein erfahrenes Echokar-
diographieteam mit entsprechender Ausriistung. Der-
artige Zentren iiberweisen EMAH bei entsprechenden
Fragestellungen an ein nationales EMAH-Zentrum
(z.B. fiir die operative Behandlung des Herzfehlers,
tiir spezielle elektrophysiologische Mafinahmen, usw.).
Jeweils ein regionales Zentrum wird fiir eine Bevolke-
rungsdichte von 2 Millionen fiir sinnvoll erachtet.

Diese kanadischen Vorstellungen und Forderun-
gen konnen sicherlich nicht ohne weiteres auf deut-
sche Verhiltnisse iibertragen werden. Insbesondere
Zahl und Ansiedlung der definitiv in Deutschland
erforderlichen Zentren kann derzeit noch nicht fest-
gelegt werden.



5 Konsequenzen fiir die Versorgung von EMAH

Fiir die steigende Zahl von Erwachsenen mit ange-
borenen Herzfehlern sollten kurzfristig bedarfs-
gerechte, verniinftig regional-verteilte Versorgungs-
strukturen geschaffen werden. In diesen Strukturen
kooperieren Arzte verschiedener Fachrichtungen, die
selbst tiber ausreichende Kenntnisse und Erfahrun-
gen in der Betreuung angeborener Herzfehler verfii-
gen. Das Erreichen dieses Zieles verlangt grofie An-
strengungen, da es derzeit weder in Deutschland
noch anderswo eine ausreichende Zahl weitergebil-
deter und erfahrener Spezialisten gibt.

Fiir eine optimale Betreuung ist fiir Deutschland
ein mehrstufiges Versorgungssystem anzustreben.
Innerhalb von drei Versorgungsstufen ist eine enge
Verzahnung aller beteiligten Strukturen und eine
Durchldssigkeit in beiden Richtungen unabdingbar.
Die Zuordnung der Patienten zu dem jeweiligen Ver-
sorgungslevel basiert auf Art, Schweregrad und Sta-
dium des vorliegenden Herzfehlers. Es besteht eine
enge Kommunikation zwischen den fachirztlichen
Strukturen der EMAH-Versorgung (Abb. 1).

Grundlage der drztlichen Versorgung bildet die
hausérztliche Betreuung (Basisversorgung). Die erste
EMAH-spezifische Stufe umfasst die fachérztliche Ver-
sorgung durch ausgebildete (in Zukunft EMAH-zerti-
fizierte) Erwachsenenkardiologen oder Kinderkardio-
logen in Schwerpunktpraxen oder regionalen EMAH-
Kliniken. Fiir die 2. Stufe stehen {iiberregionale
EMAH-Zentren zur Verfiigung, in denen spezielle
Kenntnisse und Erfahrungen in der Behandlung kom-
plexer, schwerwiegender und seltener angeborener
Herzfehler bestehen. Es ist erklirtes Ziel, in Deutsch-
land bedarfsgerecht und regional verteilt solche Zent-
ren fiir die Betreuung von EMAH auszuweisen.

Zudem miissen kurzfristig Programme fiir die
strukturierte Fort- und Weiterbildung von Arzten er-
stellt werden, die kiinftig EMAH betreuen sollen.
Diese Fort- und Weiterbildung muss an Zentren er-
folgen, die entsprechende Voraussetzungen erfiillen.

Uberdies ist es wichtig, dass in Absprache der
Fachgesellschaften ein Befahigungsnachweis (Zusatz-
Qualifikation) ,,Angeborene Herzfehler im Erwachse-
nenalter geschaffen wird, der von Erwachsenen-
und Kinderkardiologen erworben werden kann. Der-
zeit wird die Moglichkeit, einen Qualifikationsnach-
weis im Rahmen der Musterweiterbildungsordnung
der Bundesirztekammer (BAK) und der jeweiligen
Ordnungen der Landesdrztekammern zu schaffen,
als gering eingestuft. Die beteiligten Fachgesellschaf-
ten sind jedoch bereit und willens, im Rahmen der ih-
nen gegebenen Moglichkeiten zur Qualifikation von
Erwachsenen- und Kinderkardiologen - in enger Ab-
sprache mit den Herzchirurgen - eigenstindige Maf3-
nahmen zur Erlangung einer entsprechenden Qualifi-
kation zu fordern und ihre Qualitit zu gewidhrleisten.
Die Umsetzung der vorliegenden Empfehlungen soll
gemeinsam durch die beteiligten Partner erfolgen.

6 Erlauterungen zur hausarztlichen
Basisversorgung sowie regionale EMAH-
Schwerpunktpraxen und -kliniken;
Aufgaben- und Anforderungsprofile

6.1 Hausarztliche Basisversorgung

Die hausirztliche Versorgung kann durch Allgemein-
mediziner und/oder Internisten und/oder Kinder-
und Jugendirzte® erfolgen, die durch regionale
EMAH-Schwerpunktpraxen oder -kliniken bzw.
iiberregionale EMAH-Zentren iiber das basale Ma-
nagement von spezifischen Problemen der EMAH in-
formiert wurden. Die Kooperation mit einer Schwer-
punktpraxis und/oder einem EMAH-Zentrum sollte
regelhaft erfolgen.

Fir die genauere Einschidtzung eines vermuteten
oder bekannten angeborenen Herzfehlers, die ge-
meinsame Betreuung eines Erwachsenen mit kom-
plexerem Herzfehler, die Planung und Durchfithrung
spezieller operativer/interventioneller Behandlungen
oder die Planung nichtkardialer Operationen erfolgt
die Uberweisung an eine regionale EMAH-Schwer-
punktpraxis oder -klinik oder ein {iberregionales
EMAH-Zentrum.

Die Planung und Fithrung von Schwangerschaften
sollte in enger Kooperation mit einer EMAH-Schwer-
punktpraxis oder -Klinik oder - in Abhédngigkeit des
Schweregrades der Herzerkrankung - einem EMAH-
Zentrum erfolgen (Tab. 1).

6.2 Regionale EMAH-Schwerpunktpraxen
und -kliniken

Erwachsene mit einfachen angeborenen Herzfehlern
mit unkompliziertem Verlauf, z.B. kleinem Ventrikel-
septumdefekt, leichtgradiger Pulmonalstenose ohne
weitere Fehlbildungen, hd@modynamisch nicht be-
deutsamem Vorhofseptumdefekt, operiertem oder in-
terventionell ~verschlossenem Vorhofseptumdefekt
oder Ductus arteriosus sollen von Erwachsenenkar-
diologen betreut werden, ohne dass hierfiir eine spe-
zielle EMAH-Qualifikation erforderlich wire. Dage-
gen sollen Erwachsene mit komplexen Fehlern, z.B.
Fallot Tetralogie, Atresien, singuldrem Ventrikel,
Transpositionen, Ebstein’scher Anomalie, atrio-vent-
rikuldren Septumdefekten oder Eisenmenger-Reakti-
on von speziell qualifizierten EMAH-Kardiologen be-
treut werden.

Die spezifische fachdrztliche Versorgung erfolgt
durch speziell-weitergebildete Erwachsenen- oder
Kinderkardiologen in Praxis oder Klinik, die in Zu-
kunft iiber die von den thematisch infrage kommen-

> An dieser Stelle soll nicht auf die berufsrechtlichen und ver-
tragsédrztlichen Probleme eingegangen werden, wenn Erwachse-
ne von Kinder- und Jugendirzten versorgt werden. Dies bedarf
einer gesonderten Losung
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den Fachgesellschaften zu definierende und zu be-
scheinigende Zusatzqualifikation ,,Angeborene Herz-
fehler im Erwachsenenalter verfiigen (EMAH-
Schwerpunktpraxis oder regionale EMAH-Klinik).
Zur Abgrenzung von dem in der Musterweiterbil-
dungsordnung der Bundesdrztekammer benutzten
Begriff der ,Zusatz-Weiterbildung® wird hier analog
der Begriff ,,Zusatz-Qualifikation® benutzt.

Ein zertifizierter EMAH-Kardiologe (Kinder- oder
Erwachsenenkardiologe *?) in einer Schwerpunkt-
praxis oder -Klinik sollte Erwachsene mit komplexe-
ren angeborenen Herzfehlern in Kooperation mit ei-
nem {iberregionalen EMAH-Zentrum betreuen. In
Abhidngigkeit von den Erfordernissen (u.a. genauere
Einschdtzung des angeborenen Herzfehlers, Betreu-
ung eines komplexen Herzfehlers, spezielle operative/
interventionelle Behandlungen, nichtkardiale Opera-
tionen, Schwangerschaftsfithrung) erfolgt die Uber-
weisung an ein iiberregionales EMAH-Zentrum zur
Mitbetreuung oder z.B. zur Durchfithrung eines Ein-
griffes. Zertifizierte Kinderkardiologen und Erwach-
senenkardiologen sollten in regionalen Arbeitsgrup-
pen (Netzen) fiir die fachgerechte Betreuung von
EMAH aktiv mitarbeiten. Eine enge Zusammenarbeit
mit einem speziell mit EMAH vertrauten Herzchirur-
gen vor Ort oder in einer auswiértigen Einrichtung
sollte etabliert werden.

Anzustreben ist eine Unterstiitzung durch und in
Zusammenarbeit mit den Krankenkassen im Sinne
der Integrierten Versorgung, z.B. auf Grundlage der
§$ 140a ff. SGB V. Dariiber hinaus sollen diese Netze
eng mit anderen Fachrichtungen kooperieren.

Die Teilnahme an nationalen und internationalen
Registern, multizentrischen Studien und an noch zu
planenden Mafinahmen der Qualitétssicherung sollte
obligat sein.

EMAH-Schwerpunktpraxen und -kliniken bilden
das Bindeglied zwischen der hausirztlichen Versor-
gung (Basisversorgung) und der ambulanten oder
stationdren Betreuung im iiberregionalen EMAH-
Zentrum. Sie sorgen fiir die wohnortnahe ambulante
fachérztliche Betreuung in enger Kooperation mit
den Hausidrzten einerseits und den {iberregionalen
EMAH-Zentren andererseits (Tab. 1).

6.3 Uberregionale EMAH-Zentren

Uberregionale Zentren versorgen vorzugsweise selte-
ne und komplexe Herzfehler. Bis zu dem Zeitpunkt,
an dem eine ausreichende Zahl weitergebildeter
»EMAH®“-Kardiologen existiert, sollten alle angebore-
nen Herzfehler, die erstmals im Erwachsenenalter di-
agnostiziert werden, zumindest einmal in einem
Zentrum vorgestellt werden.

Innerhalb eines iiberregionalen EMAH-Zentrums
erfolgt die Patientenversorgung durch Erwachsenen-
kardiologen, Kinderkardiologen, Kardio-Anésthesio-
logen und Herzchirurgen, die iiber ausreichende
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Kenntnisse und Erfahrung mit diesem Patientenkol-
lektiv verfiigen. Diese Spezialisten sollten unterstiitzt
werden durch Psychologen, Sozialarbeiter und Pa-
tientenorganisationen, da bei EMAH-Patienten er-
hebliche psychische und soziale Probleme fast die
Regel sind. Diese Zentren verfiigen {iber eine ad-
quate, personelle und apparative Ausstattung. Sie
sind in der Lage, alle erforderlichen Untersuchungen
und Eingriffe bei angeborenen Herzfehlern (z.B. in-
terventionelle Behandlung von angeborenen Herzfeh-
lern, Koronar-Interventionen, elektrophysiologische
Untersuchungen, Schrittmacher- und ICD-Kontrol-
len) am EMAH-Zentrum durchzufiihren (Tab. 1-3).

Zudem existiert eine enge Kooperation mit Spe-
zialisten anderer Fachdisziplinen (Tab. 1), die in die
Patientenversorgung (Konsiliardienste) integriert
werden. Konsensuskonferenzen zur Patientenfithrung
werden regelmiflig durchgefiihrt.

Die Zentren verpflichten sich, interessierten Er-
wachsenenkardiologen, Kinderkardiologen, Kardio-
chirurgen, Internisten, Kinderdrzten, Anisthesiolo-
gen usw., eine Fort- und Weiterbildung auf dem Ge-
biet der Diagnostik und Behandlung sowie vor allem
der postoperativen Betreuung von Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern zu ermdglichen. Dazu
gehort vor allem die Vermittlung von Spezialkennt-
nissen der Klinik, der Himodynamik, der Elektro-
physiologie und der Therapie angeborener Vitien.
Dies betrifft auch die Durchfithrung diagnostischer
und therapeutischer Verfahren (z.B. Echokardiogra-
phie, diagnostischer Herzkatheter, Indikationsstel-
lung zu Interventionen).

Um den Aufgaben in der Patientenversorgung und
der drztlichen Fort- und Weiterbildung nachkommen
zu konnen, miissen EMAH-Zentren eine addquate Zahl
von Patienten betreuen und eine Mindestzahl von di-
agnostischen oder therapeutischen Eingriffen vorneh-
men. Qualititskriterien fiir die Struktur und Leis-
tungszahlen sowohl regionaler als auch tiberregionaler
Einrichtungen sind im Prinzip fiir die Beurteilung ei-
ner fachgerechten Betreuung der Patienten von hohem
Stellenwert. Jedoch gibt es derzeit weder auf nationaler
noch auf internationaler Ebene valide Kriterien zur
Beurteilung der Struktur- und Ergebnisqualitdt in die-
sem Bereich. In Kiirze ist mit Leistungszahlen aus dem
europdischen Raum zu rechnen, die auf Daten des Eu-
ro Heart Survey on Congenital Heart Disease stam-
men. Im Rahmen des Ausbaus der EMAH-Versorgung
und nach Vorliegen derartiger europdischer Ver-
gleichszahlen sollen von den beteiligten Partnern Vor-
gaben fiir Leistungszahlen formuliert werden. Die
Fachgesellschaften sehen es als ihre gemeinsame Auf-
gabe an, Qualititskriterien zu erarbeiten.

Die iiberregionalen Zentren tibernehmen eine ko-
ordinierende Aufgabe in der Zusammenarbeit der
verschiedenen Ebenen der EMAH-Versorgung. Nicht
zuletzt dienen hierzu auch spezielle Ambulanzen/
Spezialsprechstunden fiir EMAH in den iiberregiona-
len Zentren (z.B. fiir Marfan-Syndrom, Schwange-



renbetreuung, humangenetische Beratung, Moleku-
largenetik), die die ambulante Versorgung ergénzen.

Die Qualifizierung eines regionalen Zentrums zu
einem Zentrum der Maximalversorgung ist moglich,
ebenso die Uberfiihrung eines Zentrums der Maxi-
malversorgung in ein regionales Zentrum bei Verlust
der Voraussetzungen.

Essentiell ist zudem die wissenschaftliche Koope-
ration und Teilnahme an multizentrischen Studien,
um evidenzbasierte Daten zur Behandlung von
EMAH zu erhalten. Zudem sollte die Teilnahme an
einer externen Qualitdtssicherung obligatorisch sein.
Dies wird dadurch realisiert, dass alle an der Versor-
gung der EMAH-Patienten Beteiligten im Kom-
petenznetz Angeborene Herzfehler eingebunden
sind. Das Kompetenznetz Angeborene Herzfehler
wird seit 2003 im Rahmen des Programms Gesund-
heitsforschung: Forschung fiir den Menschen durch
das Bundesministerium fiir Bildung und Forschung
gefordert. Die Verbesserung der Versorgung der
EMAH-Patienten ist eine zentrale Aufgabe des Kom-
petenznetzes. Mit einem horizontalen Netz wird eine
leistungsfahige Forschungsstruktur aufgebaut. Fld-
chendeckend werden regionale, vertikale Netze gebil-
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LEITLINIEN/KOMMENTARE/POSITIONSPAPIERE

Anlagen

Fig. 1 Empfehlungen zur Strukturierung der
Versorgung von EMAH-Patienten

Uberregionale
EMAH-Zentren
(Zentrum der
Maximalversorgung)

mit allen
zur kompletten
Versorgung der
betroffenen Patienten
erforderlichen
Einrichtungen.

inkl. Herzchirurgie

Regionale EMAH-
Schwerpunktpraxen und -kliniken

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

Hausérztliche Versorgung (Basisversorgung)

Versorgung aller Patienten durch Allgemeinmediziner,
hausérztliche Internisten oder Kinder- und Jugendéarzte.
Betreuung aller Patienten in Kooperation mit EMAH-
Schwerpunkipraxen.

Tab. 1 Anforderungen an ein iiberregionales EMAH-Zentrum: Abteilungen, die idealerweise vor Ort verfiighar sein sollten

Abteilungen’

Kardiologie (mit eigenem elektrophysiologischen Labor
bzw. Anbindung an eine derartige Einrichtung)

Kinderkardiologie

Chirurgie fir AHF

Andsthesiologie

Intensivtherapie und -observation

Transplantationseinheit (HTX, HLTX)
bzw. Anbindung an eine derartige Institution

Kooperierende Abteilungen bzw. Anbindung an... Innere Medizin (insbesondere: Pneumologie, Himatologie, Nephrologie, Gastroenterologie, Endokrinologie,
Rheumatologie), Chirurgie, Radiologie (MRT; CT), Nuklearmedizin, Gynékologie und Geburtshilfe,
Neonatologie, Humangenetik, Neurologie, Orthopédie, Ophthalmologie, HNO, Zahn-/Mund-/Kieferklinik,
Psychologie/Psychosomatik, Pathologie, Mikrobiologie/Infektiologie, Rehabilitationsmedizin, Arbeits-/
Sport-/Sozialmedizin
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Tab. 2 Anforderungen an ein iiberregionales EMAH-Zentrum: Personelle In-
frastruktur

Personal ' Anzahl

Erwachsenen- und Kinderkardiologen ' mindestens jeweils 1°

Elektrophysiologe? (komplexe Eingriffe mindestens 1°
in Anbindung an ein
elektrophysiologisches Zentrum)

Kardio-Chirurg (fiir AHF)? mindestens 1°
Anasthesie mindestens 1°
,Imaging“-Spezialisten * mindestens 1°
Fach-Schwestern/-Pfleger nach Bedarf
Psychologe* Sozialarbeiter? jeweils mindestens 1

Verbindungsschwester”

"mindestens einer mit der Zusatz-Qualifikation ,EMAH“-Kardiologe; 2jeweils
mit spezieller Erfahrung in der Betreuung von EMAH; 3 wiinschenswert ware
ein gleichwertiger Vertreter; *mit Erfahrun% in bildgebender Diagnostik (MRT,
(T, Nuklearkardiologie, usw.) bei EMAH; °Schwester/Pfleger fiir die krank-
heitsspezifische Information von Patienten
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Dr. med. Ulrike Bauer
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Fax: +49-30/450576 972

E-Mail: ubauer@dhzb.de
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Tel.: +49-212/209199
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Tab. 3 Anforderungen an ein iiberregionales EMAH-Zentrum: Ausstattung

Diagnostik- EKG, Belastungs-EKG, Langzeitmonitoring (EKG,

einrichtungen Blutdruck, Eventrekorder), Ergometrie; Spiro-
ergometrie, Echokardiographie, konventionelle
Radiologie, CT, MRT, Szintigraphie

Herzkatheterlabor mit biplaner Anlage fiir Diagnostik und inter-
ventionelle Behandlung

Elektrophysiologielabor mit biplaner Durchleuchtung und Mappingsystemen
und OP fiir Schritt- zur Lokalisationsdiagnostik; Ablationssystem
macher-/ICD-

Implantation

Schrittmacher-/ICD- mit entsprechender Ausstattung
Ambulanz fiir Nach-
betreuung

Kardio-Chirurgischer OP
(fiir AHF)
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