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Editorial: Themenschwerpunkt ,Erwachsene mit
angeborenen Herzfehlern”

Liebe Kolleginnen und Kollegen,

Etwa 0,8 % aller Kinder kommen mit einem angeborenen
Herzfehler zur Welt. Die Fortschritte der vergangenen Jahr-
zehnte insbesondere in der Kinderherzchirurgie, aber auch
der Intensivmedizin und der Kinderkardiologie, haben zu einer
eindrucksvollen Verbesserung der Lebenserwartung von Kin-
dern auch mit komplexen angeborenen Herzfehlern gefiihrt.

Wihrend die Uberlebensrate von Kindern mit komplexen
angeborenen Herzfehlern im ersten Lebensjahr frither nur bei
ca. 20 % lag, betrigt sie heute ca. 85 %. Die grole Mehrheit
der Patienten (ca. 85 %) erreicht somit heute das Erwachse-
nenalter, sodass die Patientengruppe der Erwachsenen mit
angeborenen Herzfehlern (EMAH) grofer ist als die der Kin-
der mit angeborenen Herzfehlern. Zusitzlich werden auch
heute noch Patienten mit angeborenen Herzfehlern erstmals
im Erwachsenenalter symptomatisch, und die zugrundeliegen-
den strukturellen und Klappenerkrankungen diagnostiziert.
Diese Patientengruppe profitiert besonders von Expertenwis-
sen. In den deutschsprachigen Lindern gibt es ca. 250.000
und in Osterreich ca. 25.000 EMAH-Patienten, diese Zahlen
werden zumindest in den nichsten Jahrzehnten noch weiter
ansteigen. Damit entsteht eine immer grofer werdende Pa-
tientengruppe mit korrigierten, teilkorrigierten oder palliativ
behandelten Herzfehlern mit spezifischen Problemen, die zu
einer neuen Subspezialisierung in der Kardiologie gefiihrt
hat: der EMAH-Kardiologie.

Umfangreiche Richtlinien zur Nachsorge der EMAH-Patien-
ten entsprechend dem zugrundeliegenden Vitium wurden 2008
von den deutsch-Osterreichisch-schweizerischen (DACH)
Fachgesellschaften und 2010 von der Europiischen Kardio-
logischen Gesellschaft (ESC) publiziert [1, 2] und kdnnen
im Journal fiir Kardiologie online nachgelesen werden
(http://www.kup.at/kup/pdf/8726.pdf). In diesen Empfehlun-
gen wird erldutert, welche Patienten nur in Zusammenarbeit
mit einem EMAH-Zentrum adédquat betreut werden konnen.
EMAH-Patienten mit komplexen Vitien weisen auch nach
Korrekturoperationen meist komplexe physiologische und
anatomische Verhiltnisse auf; wenn Komplikationen auftre-
ten, kommt es sehr rasch zur Dekompensation.

Viele Patienten bendtigen im weiteren Leben chirurgische
oder interventionelle Eingriffe zur Behandlung oder Vorbeu-
gung der Herzinsuffizienz bzw. Ablationen oder Schritt-
macher- und ICD-Implantationen zur Behandlung von Rhyth-
musstérungen. Die Mehrheit der EMAH-Patienten profitiert
von einer kontinuierlichen Betreuung durch Spezialisten.

Ein entsprechendes Ausbildungscurriculum zum EMAH-
Kardiologen wurde von der Arbeitsgruppe ,,Angeborene und
erworbene Herzfehler im Jugend- und Erwachsenenalter der
Osterreichischen Kardiologischen Gesellschaft in Anlehnung
an die deutschen Richtlinien [3] ausgearbeitet. Dieses Papier
enthilt auch Empfehlungen fiir die Strukturen der Betreuung
von Erwachsenen mit angeborenen Herzfehlern und fiir
Ressourcen, die ein EMAH-Zentrum dafiir benétigt. Diese
Empfehlungen wurden unlingst vom Vorstand der Osterrei-
chischen Kardiologischen Gesellschaft beschlossen und wer-
den demnichst publiziert.

Im Rahmen von Notfallsituationen werden Kardiologen und
Notfallmediziner ohne spezifische EMAH-Kenntnisse oft
rasch mit unerwartet komplexen Patienten und Problemen
konfrontiert. Der erste Beitrag dieses Schwerpunktheftes
s, Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern befasst sich
daher mit der Akutbehandlung von hdufigen Notfillen bei
EMAH-Patienten, um den Erstversorgern eine entsprechende
Hilfestellung zu liefern. In einem weiteren Artikel stellt Frau
Prof. Ina Michel-Behnke aus Wien wichtige Aspekte vor, die
bei nicht-kardialen Operationen bei EMAH-Patienten zu
beachten sind, einer zunehmend héufiger werdenden Situati-
on im klinischem Alltag. Es empfiehlt sich, bei Unklarheiten
Kontakt mit einem EMAH-Spezialisten aufzunehmen, oft ist
auch der Transfer in ein EMAH-Zentrum fiir eine optimale
perioperative Betreuung notwendig.

Ich hoffe, dass unsere Arbeitsgruppe mit diesem Themen-
schwerpunkt die Aufmerksamkeit der Leser auf die zuneh-
mende klinische Relevanz der Population von Erwachsenen
mit angeborenen Herzfehlern lenken kann und somit die opti-
male Betreuung dieser immer gréfer werdenden Patienten-
gruppe erleichtert.

Ihr

Ao. Univ.-Prof. Dr. Johannes Mair (Innsbruck),
fiir die Arbeitsgruppe ,,Angeborene und erworbene
Herzfehler im Jugend- und Erwachsenenalter* der
Osterreichischen Kardiologischen Gesellschaft
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