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1 Zusammenfassung der Publikationspromotion 

1.1 Abstrakt (Deutsch) 

Hintergrund: Angeborene Herzfehler (AHF) sind die häufigste angeborene 

Erkrankung beim Menschen. Über 90 % der Patienten, die heutzutage mit einem AHF geboren 

werden, erreichen das Erwachsenenalter. Die Lebens- und Behandlungssituation gewinnt daher 

auch abseits der primär medizinischen Versorgung zunehmend an Bedeutung. 

Die vorliegende Arbeit fasst insgesamt vier Publikationen zusammen, die die Prävalenz 

von AHF, die medizinische Behandlung von Patienten mit AHF und die Rolle von Bildung und 

Erwerbstätigkeit im Leben von Patienten mit AHF zum Thema haben. 

Methodik: Zur Evaluation der Lebens- und Behandlungssituation von Patienten mit 

AHF wurden zwei onlinebasierte Patientenbefragungen durchgeführt. Die Patienten wurden 

über die Datenbank des Nationalen Register für angeborene Herzfehler e. V. (NRAHF) 

identifiziert und zur Studienteilnahme eingeladen. Das NRAHF ist das größte Register für AHF 

in Europa und umfasst derzeit 56.475 registrierte AHF-Patienten (Stand: 12.08.2019). Die 

Studienteilnehmer wurden per E-Mail, Post und über soziale Medien auf die Befragungen 

aufmerksam gemacht und zur Teilnahme eingeladen. Zur Ermittlung der Prävalenzraten von 

AHF in Deutschland wurde zusätzlich eine Analyse medizinischer Basisdaten auf Grundlage 

eines Datenexports des NRAHF durchgeführt. 

Ergebnisse: Es konnten Hinweise auf eine wachsende Zahl überlebender Patienten mit 

komplexem AHF im letzten Jahrzehnt in Deutschland gefunden werden. Die Transition von der 

Kinderkardiologie zur Erwachsenenkardiologie mit einer besonderen Zertifizierung zur 

Behandlung von Erwachsenen mit angeborenem Herzfehler (EMAH) funktioniert derzeit nicht 

wie ursprünglich geplant. Es zeigte sich, dass viele Patienten beim Erreichen des 18. 

Lebensjahres nicht zu EMAH-zertifizierten Ärzten wechseln. Weiter fanden sich Hinweise 

darauf, dass erwachsene Patienten mit einfachem AHF ein eher hohes Bildungsniveau erreichen 

und auch häufiger einer beruflichen Tätigkeit nachgehen als erwachsene Patienten mit 

komplexen AHF. Sowohl das weibliche Geschlecht als auch eine geregelte berufliche Tätigkeit 

zeigen hierbei einen positiven Einfluss auf die Lebensqualität. 

Diskussion: Die Zunahme von Patienten mit komplexem AHF wird künftig zu einer 

wachsenden Nachfrage an intensivmedizinischen Versorgungsangeboten, einer erhöhten 

fachlich spezialisierten kinderkardiologischen Nachsorge sowie einer steigenden 

wirtschaftlichen Belastung im Klinikalltag führen. Die Informations- und Wissenslücken bei 
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Patienten und Ärzten deuten darauf hin, dass EMAH in Deutschland keine kontinuierliche und 

medizinisch adäquate Behandlung erhalten, was sich am Beispiel der bislang noch weitgehend 

unbekannten EMAH-Zertifizierung zeigt. Bei der Erstellung eines Behandlungsplans sollten 

Aspekte wie Geschlecht, altersspezifische Bedürfnisse, Sorgen und Ängste sowie ab dem 

jungen Erwachsenenalter auch der Erwerbsstatus berücksichtigt werden. 

Zusammenfassung: Die Ergebnisse der durchgeführten Studien sind die Grundlage, 

um die Behandlung von Patienten mit AHF zu verbessern und unterstreichen die Notwendigkeit 

einer multidisziplinären Herangehensweise, die speziell auf Patienten mit AHF zugeschnitten 

ist. Mögliche Unterstützungsangebote sollten sich sowohl an der medizinischen Situation als 

auch an der Lebenssituation und den individuellen Patientenbedürfnissen orientieren. 

 

1.1 Abstract (English) 

Background: Congenital heart defects (CHD) are the most common congenital disorder 

in humans. Over 90 % of patients born with CHD today are reaching adulthood. The living and 

treatment situation is therefore becoming more and more important outside primary medical 

treatment and care. 

The present work summarizes four publications dealing with the prevalence of CHD, 

the medical treatment of CHD, and the role of education and employment in the life of patients 

with CHD. 

Methods: Two online-based patient surveys were carried out to evaluate the life and 

treatment situation of patients with CHD. The patients were identified and recruited through 

the database of the German National Register of Congenital Heart Defects (NRCHD). The 

NRCHD is the largest register of CHD in Europe and currently has 56,475 registered CHD-

patients (as of 12.08.2019). The patients were informed about the surveys and invited to 

participate by e-mail, post and social media. Additionally, a descriptive analysis of basic 

medical data based on a data export of the NRCHD was performed to determine the prevalence 

rates of CHD in Germany. 

Results: We identified a growing number of patients with severe CHD in Germany in 

the last decade. The transition from pediatric cardiology to adult cardiology with special 

certification for the treatment of adults with congenital heart disease (ACHD) is currently not 

working as originally planned. It turned out that many patients don’t or can’t switch to ACHD-
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certified specialist clinics at the age of 18. As there is a lack of treatment options for this special 

patient cohort, patients with simple CHD achieved a higher level of education and were also 

more likely to work than patients with severe CHD. Both sex (female) and a regular job can 

have a positive impact on the quality of life. 

Discussion: The increase in patients with severe CHD will in future lead to a growing 

demand for intensive care services, an increased importance of specialized pediatric cardiac 

care also for the growing number of ACHD-patients with an increasing economic burden in 

everyday clinical practice. The question of whether ACHD in Germany receive a continuous 

and medically adequate treatment, thus seems at least questionable and point to a large 

information gap of both, doctors and patients. An optimal treatment plan for patients with CHD 

should therefore always take into account aspects such as gender, age-specific needs, worries 

and anxieties, as well as the working status of the patient. 

Conclusion: The results of the conducted studies can help to improve the treatment of 

patients with CHD and underline the need to treat and support patients with CHD in a 

specialized multidisciplinary team approach. The support services should be geared to the 

medical situation as well as the life situation and individual patient needs. 
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1.2 Einleitung 

Angeborene Herzfehler (AHF) sind mit einer Prävalenz von etwa 1 % die häufigste 

angeborene Erkrankung beim Menschen1. In Deutschland werden jedes Jahr etwa 6.000 Kinder 

mit einem AHF geboren2,3. Heutzutage erreichen mehr als 90 % der betroffenen Patienten mit 

AHF das Erwachsenenalter3–7. Die wachsende Zahl an jugendlichen und erwachsenen Patienten 

mit AHF ist vor allem auf die konstante Weiterentwicklung und Optimierung von Diagnostik 

und Behandlung zurückzuführen5–7. Mit einer immer älter werdenden Patientenpopulation 

haben sich auch die Forschungsfragen zum Thema AHF kontinuierlich erweitert und 

weiterentwickelt. So hat beispielsweise das Thema Lebensqualität von AHF-Patienten 

zunehmend an Bedeutung gewonnen8–10. Eine hohe Lebensqualität ist mit einer guten Bildung 

und einer aktiven Teilhabe am Arbeitsleben assoziiert11,12, was besonders für chronisch kranke 

Menschen sehr wichtig ist. Obwohl die medizinische Versorgung von Erwachsenen mit AHF 

(EMAH) in Deutschland gesichert ist, ist nur wenig über die Lebens- und Behandlungssituation 

aus Patientensicht bekannt13,14. Der Begriff "Lebenssituation" ist im Folgenden als 

Sammelbegriff für die individuellen, privaten und umweltbedingten Lebensumstände von 

AHF-Patienten zu verstehen. Der Fokus liegt zunehmend auf einer patientenzentrierten 

Versorgung. In der medizinischen Versorgung spielen das Verständnis der spezifischen 

Lebenssituation und die individuellen Patientenbedürfnisse eine immer wichtigere Rolle und 

sollten auch bei der Erstellung des Behandlungsplans berücksichtigt werden8,9,15. Neben 

Informationen über den medizinischen Zustand und mögliche Risiken sowie über den 

prognostizierten weiteren Krankheitsverlauf ist es unerlässlich, die Patienten über die 

Auswirkungen des AHF auf andere Aspekte des Lebens zu beraten und mögliche 

Wissenslücken zu schließen10. Dies erfordert ein umfassendes Verständnis der typischen 

Lebenssituation von (erwachsenen) Patienten mit AHF und vor allem von Lebensfaktoren, die 

für die Patienten mit AHF von besonderer persönlicher Bedeutung sind. 
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1.3 Zielsetzung 

Ausgangspunkt für die vorliegende Arbeit und die durchgeführten Studien ist die 

Patientendatenbank des Nationalen Register für angeborene Herzfehler e. V. (NRAHF). Das 

NRAHF wurde 2003 von den drei Fachgesellschaften Deutsche Gesellschaft für Kardiologie 

(DGK), Deutsche Gesellschaft für Pädiatrische Kardiologie (DGPK) und Deutsche 

Gesellschaft für Thorax-, Herz- und Gefäßchirurgie (DGTHG) mit dem Ziel gegründet, 

multizentrische Forschung auf dem Gebiet der AHF zu initiieren, zu koordinieren und zu 

unterstützen. In diesem Rahmen wurden bereits vielfach Patientenbefragungen, 

epidemiologische und klinische Studien sowie retrospektive Analysen medizinischer 

Patientendaten durchgeführt2,9,10,12,16. Ein zentraler Forschungsbereich ist dabei die 

Patientenperspektive, denn eine umfassende medizinische Versorgung der Patienten mit AHF 

beinhaltet auch nicht primär medizinische Faktoren wie Lebensqualität, Familien- und 

Berufsplanung sowie alltägliche Herausforderungen. Die vorliegende Arbeit fasst 

Studienergebnisse zu den Themen Prävalenz von AHF, Transition, Bildung und Berufstätigkeit 

von Patienten mit AHF zusammen und gibt wichtige Einblicke in die Lebens- und 

Behandlungssituation von Menschen mit AHF, die auch für die klinische Praxis Implikationen 

haben. 

 

Prävalenz angeborener Herzfehler in Deutschland 

AHF sind die häufigste angeborene Erkrankung beim Menschen1 und gehen – trotz der 

Erfolge in Diagnostik und Behandlung – auch heute noch mit einer signifikant erhöhten 

Mortalität und Morbidität einher17,18. Verschiedene Studien konnten Schwankungen und 

Veränderungen über die Zeit der Gesamtprävalenz und der Prävalenz spezifischer AHF-

Phänotypen zeigen2,19–21. Die Entwicklung der Prävalenzraten von AHF in den letzten zwanzig 

Jahren in Deutschland bildet die Grundlage zur Untersuchung der Lebens- und 

Behandlungssituation von Patienten mit AHF, um den Einfluss medizinischer Parameter wie 

den AHF-Schweregrad auf die Lebens- und Behandlungssituation zuverlässig beurteilen zu 

können. In einer retrospektiven Analyse der medizinischen Registerdaten wurde die 

Entwicklung der Prävalenzraten von AHF in Deutschland analysiert. 
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Angeborene Herzfehler und Transition 

Die wachsende Zahl von EMAH ist eine besondere Herausforderung für 

Gesundheitssysteme auf der ganzen Welt22,23. Mit zunehmendem Alter verändern sich die 

medizinischen Herausforderungen und die Patientenbedürfnisse, was ein spezifisches 

Transitionsprogramm notwendig macht24. In diesem Zusammenhang bezieht sich der Begriff 

"Transition" auf das Übergangsstadium von einer kindgerechten (medizinischen) Versorgung 

hin zu einer Art von (medizinischer) Versorgung, die den Anforderungen erwachsener 

Patienten entspricht25. Wenn AHF- Patienten in Deutschland volljährig werden, müssen sie von 

einem pädiatrischen zu einem Erwachsenen-Kardiologen oder in eine EMAH-zertifizierte 

Klinik/Praxis wechseln. Bislang lagen keine verlässlichen Daten zur Behandlungssituation von 

EMAH in Deutschland vor. Ziel einer deutschlandweiten Befragung von EMAH war es, erste 

Einblicke in die Behandlungssituation von EMAH in Deutschland zu bekommen. 

 

Angeborene Herzfehler, Bildung und berufliche Tätigkeit 

Eine hohe Lebensqualität ist unmittelbar mit dem Bildungsniveau und der Teilnahme 

am Arbeitsleben verbunden. Aufgrund der wenigen und unterschiedlichen Studienergebnisse 

zum Thema Bildung und berufliche Beschäftigung von EMAH sind valide Informationen zu 

Bildungs- und Beschäftigungsstatus von EMAH in Deutschland dringend erforderlich. Ziel der 

Umfrage war es unter anderem, das Bildungsniveau und den Beschäftigungsstatus von EMAH 

in Deutschland zu evaluieren. 

 

Berufstätigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor 

Heutzutage erreichen die meisten Patienten mit AHF das Erwachsenenalter. 

Lebensqualität, Lebenssituation und Aspekte genereller medizinischer Versorgung gewinnen 

zunehmend an Bedeutung. In der vorliegenden Studie sollte untersucht werden, ob die 

subjektive Einschätzung des eigenen Gesundheitszustandes und weiterer Variablen vom 

Beschäftigungsstatus der befragten AHF- Patienten beeinflusst wird. Die Ergebnisse sollen zur 

Optimierung der Versorgung und zur Entwicklung individueller Behandlungspläne beitragen, 

um einen ganzheitlichen Behandlungsansatz realisieren zu können. 
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1.4 Methodik 

Prävalenz angeborener Herzfehler in Deutschland 

Zur Analyse der Lebens- und Behandlungssituation von Menschen mit AHF ist die 

Prävalenz von AHF in Bezug auf Phänotyp, Schweregrad und Geschlecht zwingend 

erforderlich. Die analysierten Daten zur Prävalenz von AHF stammen aus der Datenbank des 

NRAHF und sind auf die Prävalenz in Deutschland bezogen. Alle AHF- Patienten, die zwischen 

1996 und 2015 geboren wurden und mit den relevanten medizinischen Daten (kardiale 

Hauptdiagnose etc.) im NRAHF registriert sind, wurden in die Datenanalyse aufgenommen. 

Das NRAHF bietet mit seinen derzeit über 56.000 Mitgliedern (Stand: 12.08.2019) einen 

einzigartigen Ausgangspunkt für repräsentative Studien16. Die Registrierung im NRAHF 

erfolgt freiwillig. 

Die kardialen Hauptdiagnosen wurden in Übereinstimmung mit dem International 

Paediatric and Congenital Cardiac Code (IPCC-Code) klassifiziert26. Die kardialen 

Hauptdiagnosen wurden in vier Schweregrad-Gruppen eingeteilt1 (einfach, moderat, komplex 

und andere). Die statistischen Analysen sind deskriptiv. Der Chi-Quadrat-Test wurde für 

Gruppenvergleiche nominaler Daten verwendet. SPSS27 (Version 22) wurde für die 

statistischen Analysen verwendet. 

 

Angeborene Herzfehler und Transition 

Das NRAHF führte in Zusammenarbeit mit den Patientenorganisationen 

„Bundesverband Herzkranken Kinder e. V." (BVHK) und „Bundesvereinigung Jugend und 

Erwachsene mit angeborenem Herzfehler" (BV JEMAH) eine Patientenbefragung durch. Ziel 

der Erhebung war es, Informationen über die allgemeine Lebens- und Behandlungssituation 

von AHF- Patienten in Deutschland zu sammeln. Bei der Patientenrekrutierung wurde in der 

Datenbank des NRAHF nach Patienten gesucht, die zum Zeitpunkt der Erhebung 18 Jahre oder 

älter waren und von denen eine E-Mail-Adresse verfügbar war. Die Einladung zur 

Studienteilnahme erfolgte vor allem per E-Mail. Darüber hinaus informierten NRAHF, BVHK 

und BV JEMAH potentielle Studienteilnehmer über Webseiten und soziale Medien. Unter 

anderem wurden den Patienten detaillierte Fragen zu ihrem behandelnden Arzt, zur Frequenz 

der Nachuntersuchungen und zur Verständlichkeit der Erklärungen des Arztes gestellt. 
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Zur Erstellung des Online-Fragebogens wurde die Software-EFS-Survey verwendet28. 

Die Aussagen der Befragten zu ihrer eigenen AHF-Diagnose wurden nach Warnes et al.29 in 

vier Schweregradgruppen eingeteilt. Der Chi-Quadrat-Test wurde für Gruppenvergleiche 

nominaler Daten verwendet; Daten, die mindestens ordinal skaliert waren, wurden unter 

Verwendung des Mann-Whitney-U-Tests oder, im Fall von mehr als zwei Vergleichsgruppen, 

des Kruskal-Wallis-Tests analysiert. Für die statistischen Auswertungen wurde die Software 

SPSS27 (Version 22) verwendet. 

 

Angeborene Herzfehler, Bildung und berufliche Tätigkeit 

Im Jahr 2015 führte das NRAHF eine Online-Umfrage bei EMAH- Patienten mit der 

Software EFS Survey28 durch. Hauptziel der Erhebung war es, Informationen über den 

Wissensstand zum Thema Endokarditis von EMAH in Deutschland zu sammeln. Darüber 

hinaus wurden Daten über den Bildungs- und Beschäftigungsstatus der befragten EMAH 

erhoben. 

Zur Rekrutierung von Patienten wurde in der Datenbank des NRAHF nach Patienten 

gesucht, die zum Zeitpunkt der Befragung mindestens 18 Jahre alt waren und von denen eine 

E-Mail-Adresse zur Verfügung stand (3.874 Patienten). Die Analysen umfassen Fragen zum 

Bildungsniveau und Beschäftigungsstatus im Kontext von Alter des Patienten und Schweregrad 

des AHF. Die AHF wurden nach Warnes et al.29 vier AHF-Gruppen zugeordnet (einfache, 

moderate, komplexe und andere/nicht klassifizierte AHF). 

Der Chi-Quadrat-Test wurde für Gruppenvergleiche nominaler Daten verwendet. 

SPSS27 (Version 22) wurde für die statistischen Analysen verwendet. 

 

Berufstätigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor 

Die potentiellen Studienteilnehmer wurden per E-Mail, Webseiten und sozialen Medien 

über die Umfrage zum Thema Lebens- und Behandlungssituation von Patienten mit AHF in 

Deutschland informiert und zur Teilnahme eingeladen. Zur Rekrutierung der Studienteilnehmer 

wurde die Datenbank des NRAHF systematisch nach AHF- Patienten durchsucht, die zum 

Befragungszeitpunkt mindestens 18 Jahre alt waren und von denen eine aktuelle E-Mail-

Adresse vorlag. Gleichzeitig haben die Patientenorganisationen „Bundesverband Herzkranken 

Kinder e. V.“ und „Bundesvereinigung Jugend und Erwachsene mit angeborenem Herzfehler 
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e. V." ebenfalls ihre volljährigen Mitglieder zur Teilnahme eingeladen. Die Umfrage war 31 

Tage lang (1.-3. März 2015) freigeschaltet. Insgesamt nahmen 1.828 Personen (777 Männer, 

1051 Frauen) teil. Die Teilnehmer/innen wurden gebeten, unter anderem Fragen zum 

behandelnden Arzt, zum eigenen Krankheitswissen und zu Einschränkungen durch den AHF 

zu beantworten. Das Antwortverhalten der Studienteilnehmer wurde vor dem Hintergrund ihrer 

jeweiligen beruflichen Situation analysiert. Für die Erstellung und Durchführung der Online-

Befragung wurde das Erhebungsinstrument EFS Survey28 verwendet. Die Daten wurden unter 

Verwendung der Software SPSS27 (Version 22) analysiert. Um die Mittelwerte zu vergleichen, 

wurde der Mann-Whitney-U-Test verwendet. 
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1.5 Ergebnisse 

Prävalenz angeborener Herzfehler in Deutschland 

Insgesamt wurden 15.703 Patienten mit AHF (47,1 % weiblich) in die statistischen 

Auswertungen eingeschlossen. Die fünf häufigsten Phänotypen waren Ventrikelseptumdefekt 

(19,2 %), Vorhofseptumdefekt (13,0 %), Fallot-Tetralogie (9,3 %), univentrikuläres Herz 

(9,4 %) und Koarktation der Aorta (7,0 %). Die Prävalenz von AHF in Bezug auf den 

Schweregrad veränderte sich über den Beobachtungszeitraum signifikant. Von 1996 bis 2007 

stieg die Zahl der einfachen AHF stetig (p <.001), während die Zahl der komplexen AHF seit 

2008/2009 deutlich zunahm (p <.001). In Bezug auf das Geschlecht war die Prävalenz einfacher 

AHF bei Frauen höher, während bei Männern häufiger komplexe Läsionen vorkamen (p <.001). 

 

Angeborene Herzfehler und Transition 

Von den befragten EMAH-Patienten gaben 25,4 % an, sich regelmäßig in einer EMAH-

Sprechstunde (Sprechstunde für Erwachsene mit angeborenem Herzfehler) an einem 

Herzzentrum untersuchen zu lassen, während 32,7 % eigenen Angaben zufolge regelmäßig in 

einer privaten Praxis von einem Kinderkardiologen, 32,4 % in einer Praxis eines Kardiologen 

und 9,5 % von einem „anderen Arzt" behandelt wurden. Lediglich 24,4 % der männlichen und 

29,7 % der weiblichen AHF-Patienten waren mit dem Begriff „EMAH-zertifiziert" vertraut. 

 

Angeborene Herzfehler, Bildung und berufliche Tätigkeit 

Die Mehrheit der EMAH erreichte ein hohes Bildungsniveau und war zum 

Befragungszeitpunkt beruflich tätig. Patienten mit einfachem AHF hatten einen signifikant 

höheren Bildungsstatus (p <.01) und waren häufiger berufstätig als Patienten mit komplexem 

AHF (p <.001). Frauen hatten ein etwas höheres Bildungsniveau, während Männer etwas 

häufiger berufstätig waren. EMAH im Alter von 18-21 Jahren hatten ein niedrigeres 

Bildungsniveau und waren im Vergleich zu anderen Altersgruppen seltener berufstätig. 
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Berufstätigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor 

Von den sechs primär untersuchten Aspekten (Erklärungen vom Arzt verstehen; 

Informiertheit durch den Arzt; Wissen über den eigenen AHF; Vertrauen zum Arzt; 

Einschätzung des eigenen Gesundheitszustandes; Alltagseinschränkungen) wurden fünf dieser 

Aspekte signifikant (p <.05) durch das Ausüben eines Berufes beeinflusst. Das Geschlecht 

schien in vier der sechs Aspekte eine wichtige Rolle zu spielen. Berufstätige Patienten zeigten 

ein subjektiv besseres Wissen bezüglich ihres AHF, berichteten über ein besseres 

Vertrauensverhältnis zum behandelnden Arzt, schätzten ihren aktuellen Gesundheitszustand 

positiver ein und berichteten seltener von Beeinträchtigungen im Alltag verglichen mit nicht 

arbeitstätigen Patienten. Darüber hinaus fand sich ein allgemeiner Trend zu einer 

optimistischeren Selbsteinschätzung bei männlichen Studienteilnehmern. 
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1.6 Diskussion 

Prävalenz angeborener Herzfehler in Deutschland 

Die Ergebnisse von Studien, die die Prävalenz von AHF untersuchen, variieren teils 

deutlich2,5,16–21,30. Dies ist unter anderem auf unterschiedliche Studiendesigns zurückzuführen. 

Auch neue Entwicklungen in Diagnostik und Therapie von komplexen AHF beeinflussen die 

Populationsgröße von Patienten mit AHF3–7. Dies wiederum stellt einen nicht zu 

vernachlässigenden finanzieller Aspekt für das Gesundheitssystem und die 

Krankenversicherungen dar, denn komplexe AHF verursachen höhere Behandlungskosten31,32. 

Die heutigen Möglichkeiten der pränatalen Diagnostik ermöglichen zwar eine frühere 

Diagnostik komplexer AHF33–35, gleichzeitig führt dies aufgrund der mittlerweile zur 

Verfügung stehenden Behandlungsoptionen nicht zur Reduktion komplexer AHF (z.B. durch 

häufigeren Schwangerschaftsabbruch) sondern zu einem häufigeren Auftreten komplexer AHF. 

Es ist von großem Interesse, die Prävalenz von AHF insbesondere im Hinblick auf den 

Schweregrad von AHF kontinuierlich und in regelmäßigen Abständen zu evaluieren, um so den 

klinischen Bedarf ermitteln und entsprechend weiterentwickeln zu können.  

 

Angeborene Herzfehler und Transition 

Das deutsche Gesundheitssystem sieht vor, dass Patienten mit AHF in der Regel im 

Alter von 18 Jahren vom Kinderkardiologen zu einem Erwachsenenkardiologen wechseln 

müssen36–38. Mit zunehmendem Alter werden AHF-Patienten tatsächlich auch seltener von 

einem Kinderkardiologen behandelt39. Jedoch werden bis zu 17,4 % der Patienten, die älter als 

38 Jahre sind, weiterhin von einem Kinderkardiologen in einer privaten Praxis behandelt. Der 

Übergang in eine altersgerechte Versorgung im Sinne des Transitionskonzepts kann daher 

aufgrund dieser Ergebnisse in Deutschland als nur bedingt erfolgreich angesehen werden. Die 

Tatsache, dass ein großer Teil der befragten Patienten die Bedeutung des Begriffs „EMAH-

zertifiziert" nicht kannte, sowie ihre Unkenntnis darüber, ob ihr behandelnder Arzt tatsächlich 

EMAH-zertifiziert ist, zeigt, dass diese Zertifizierungsmaßnahme von vielen Patienten nicht als 

Qualitätskriterium verstanden wird. Trotz der Tatsache, dass insbesondere Patienten mit 

komplexem AHF eine Behandlung in spezialisierten EMAH-Zentren bevorzugen, scheint die 

Frage, ob der behandelnde Arzt EMAH-zertifiziert ist, bei der Arztwahl nur eine untergeordnete 

Rolle zu spielen. 
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Angeborene Herzfehler, Bildung und berufliche Tätigkeit 

Aufgrund des enormen medizinischen und technischen Fortschritts in der Behandlung 

von Patienten mit AHF können derzeit fast alle Patienten, die mit einem AHF geboren wurden, 

das Erwachsenenalter erreichen3–7. Insgesamt ist das Bildungsniveau von EMAH hoch und eine 

Mehrheit ist berufstätig40. Patienten mit einfachem AHF haben hierbei einen signifikant 

höheren Bildungsgrad und sind häufiger arbeitstätig als Patienten mit komplexem AHF. Es gibt 

nur eine begrenzte Anzahl von Studien, die das Bildungsniveau von EMAH evaluieren. Frühere 

Studien beurteilten die kognitiven Funktionen von EMAH beispielsweise mittels 

Intelligenztests. Die Ergebnisse zeigten, dass kognitive Schwierigkeiten multifaktorielle 

Ätiologie haben41. Studien zum Thema zeigten, dass EMAH in der Regel einen gleichwertigen, 

manchmal sogar einen höheren Bildungsabschluss als gesunde Erwachsene haben9,40,42. Ein 

möglicher Grund hierfür könnte in einer vermehrten Förderung von AHF-Patienten liegen43. 

Auch der Umstand, dass gewisse primär körperliche Berufe aufgrund der chronischen 

angeborenen Erkrankung nicht in Frage kommen, könnte die Fokussierung auf kognitiv hohe 

Leistungen und entsprechende Bildungsabschlüsse erklären. 

 

Berufstätigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor 

Männliche Patienten, die sich in einer beruflichen Ausbildung oder einer Teil-

/Vollzeittätigkeit befinden fühlen sich besser von ihrem behandelnden Arzt über ihren 

Herzfehler informiert als weibliche Patienten in beruflicher Ausbildung oder Teil-

/Vollzeittätigkeit. Ob diese subjektive Einschätzung allerdings mit einem tatsächlich höheren 

Wissensstand korrespondiert ist unklar. Die Ursachen für diese unterschiedliche Einschätzung 

könnten in verschiedenen Strategien der Emotionsregulation, Coping und der Selbstdarstellung 

sowie in einem unterschiedlichen Rollenverständnis von Männern und Frauen in der 

Gesellschaft liegen44,45. Der Umstand, dass Patienten, die sich noch in einer Berufsausbildung 

befinden nach eigenen Angaben ein schlechteres Wissen über ihren eigenen Herzfehler haben 

als andere Patienten, kann u. a. in ihrem Alter und in der noch fehlenden Erfahrung in der 

Übernahme von Verantwortung für die eigene Erkrankung begründet sein. Eine feste 

Anstellung ist mit einem größeren Vertrauen in den behandelnden Arzt verbunden. Das Fehlen 

einer solchen regelmäßigen Beschäftigung scheint das Vertrauen in den Arzt negativ zu 

beeinflussen. Ob oder in welchem Ausmaß Arbeitslosigkeit tatsächlich als primärer Faktor für 

ein geringeres Vertrauen zum behandelnden Arzt verstanden werden kann, lässt sich aus den 

durchgeführten Analysen jedoch nicht abschließend beurteilen. Arbeitslosigkeit scheint 
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ebenfalls mit einer niedrigen Beurteilung des eigenen Gesundheitszustandes einher zu gehen. 

Ob jedoch ein kausaler Zusammenhang besteht oder es eine bestimmte Wirkrichtung einer 

solchen Assoziation gibt, bleibt gegenwärtig zwar spekulativ, scheint jedoch vor dem 

Hintergrund bereits durchgeführter Studien zum Thema Lebensqualität und Arbeitslosigkeit 

plausibel. Arbeitslosigkeit war ebenfalls mit einer negativen Bewertung der 

Alltagseinschränkungen aufgrund des Herzfehlers verbunden. Eine Festanstellung könnte 

möglicherweise einen positiven Einfluss auf die Bewertung der Beeinträchtigungen haben, 

denen AHF-Patienten im Alltag ausgesetzt sind. 

 

Limitationen 

Da es sich bei allen vier Studien um Querschnittsstudien handelt, liefern diese 

ausschließlich deskriptive Informationen und berichten über Korrelationen, nicht über 

Kausalitäten. Darüber hinaus spiegeln die Ergebnisse oftmals subjektive Aussagen der 

Befragten. Die Ergebnisse sind auf Patienten außerhalb Deutschlands nicht ohne weiteres 

übertragbar, da die Lebensumstände in anderen Ländern von der Lebenssituation der Patienten 

sowie der Organisation des Gesundheitswesens in Deutschland teils deutlich abweichen 

können. Man könnte annehmen, dass Patienten, die im NRAHF registriert sind, ein größeres 

Interesse an ihrem AHF haben als Patienten, die nicht im NRAHF registriert sind. Es wäre 

durchaus denkbar, dass die im NRAHF registrierten Patienten folglich mehr über ihren 

gesundheitlichen Zustand wissen als solche, die nicht im NRAHF registriert sind. Da die 

AHF-Patienten zur Teilnahme an den Umfragen per E-Mail, über Websites und soziale 

Netzwerke eingeladen wurden, kann nicht immer eine verlässliche Response-Rate angegeben 

werden. Daher kann nicht garantiert werden, dass die Stichproben der Online-Umfragen 

repräsentativ für die gesamte AHF-Population in Deutschland sind. Eine frühere Studie hat 

jedoch gezeigt, dass die im NRAHF angemeldete Patientenpopulation repräsentativ ist16. 

 

Zusammenfassende Bewertung der gefundenen Studienergebnisse 

Die Zahl von komplexen AHF scheint in den letzten zehn Jahren in Deutschland stetig 

zu steigen. Diese Entwicklung ist bemerkenswert und zieht eine wachsende Relevanz 

intensivmedizinischer Behandlungen nach sich. Zusätzlich bringen auch die Sicherstellung 

fachkundiger pädiatrisch-kardiologischer Nachsorgeuntersuchungen enorme wirtschaftliche 

Herausforderungen mit sich. Es ist dringend erforderlich, etwaige ökonomische Sachzwänge 
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zu identifizieren und nachhaltig darauf zu reagieren, um so eine langfriste flächendeckende und 

fachgerechte Versorgung gewährleisten zu können. 

Zentraler Bestandteil einer fachgerechten und flächendeckend-lückenlosen 

medizinischen Versorgung sollte immer das Eingehen auf individuelle Patientenbedürfnisse – 

die sich auch mit der Veränderung auftretender Phänotypen von AHF verändern können – und 

ein vertrauensvolles Verhältnis zwischen behandelndem Arzt und Patient sein. Rund 90 % der 

EMAH-Patienten werden zwar von Fachärzten behandelt und viele Patienten nutzen 

sogenannte EMAH-Sprechstunden in einem Herzzentrum oder werden von niedergelassenen 

Kinder-/Erwachsenenkardiologen behandelt, gleichwohl geht aber etwa ein Drittel aller EMAH 

nur unregelmäßig zu den erforderlichen Untersuchungen. Das Vertrauen in den behandelnden 

Arzt scheint für die Patienten eine zentrale Rolle zu spielen. Die Vermeidung eines durch 

gesetzliche Vorgaben erzwungenen Arztwechsels beim Erreichen des 18. Lebensjahres und die 

Sicherstellung einer kontinuierlichen Behandlungssituation ist eine wichtige Voraussetzung für 

die Stärkung der Arzt-Patienten-Beziehung und die Wahrnehmung notwendiger medizinischer 

Untersuchungen. Insgesamt besteht hier weiterhin ein erheblicher Verbesserungsbedarf in 

Hinblick auf einen ganzheitlich-multidisziplinären Behandlungsansatz, wobei der AHF-

Schweregrad genauso wie die individuellen Patientenbedürfnisse berücksichtigt werden sollten. 

Auch die Lebensrealität von AHF-Patienten sollte in einem ganzheitlichen 

Behandlungsplan einbezogen werden. Neben dem langfristigen Überleben steht zunehmend 

auch die Lebensqualität der Patienten im Mittelpunkt. Die vielversprechenden Ergebnisse 

bezüglich Bildungsniveau und Teilhabe am Arbeitsleben sind von großer Bedeutung für die 

betroffenen Patienten. EMAH haben einen durchschnittlich eher hohen Bildungsabschluss und 

die Mehrheit von ihnen ist berufstätig, was für eine gute Teilhabe am gesellschaftlichen Leben 

spricht.  

Das Ausüben einer regelmäßigen beruflichen Tätigkeit wirkt sich insgesamt positiv auf 

die Lebensqualität aus. Berufstätige Patienten berichten von einem besseren Verständnis ihres 

Herzfehlers, haben ein größeres Vertrauen zu ihrem Arzt, eine positivere Wahrnehmung ihres 

aktuellen Gesundheitszustands und berichten von einer geringeren Beeinträchtigung des 

täglichen Lebens im Vergleich zu nicht arbeitstätigen Patienten. Es erscheint somit sinnvoll, 

den Berufsstatus von EMAH zu erfragen, um so Patientenaussagen besser beurteilen zu können. 

Darüber hinaus wirkt sich auch das Geschlecht auf die Bewertung verschiedener Items aus und 

die generell eher optimistischere Selbsteinschätzung männlicher Patienten sollte bei der 

Beurteilung von Patientenaussagen berücksichtigt werden. 
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Zur Erzielung optimaler Behandlungsergebnisse sollten nicht nur medizinische 

Variablen berücksichtigt werden. Vielmehr ist ein ganzheitlicher Behandlungsansatz 

notwendig, um eine optimale Versorgung des AHF zu gewährleisten. Voraussetzung hierfür ist 

eine offene und vertrauensvolle Kommunikation zwischen Ärzten und Patienten unter 

Berücksichtigung der Lebensumstände der Patientin bzw. des Patienten. Ärzte sollten 

besonders sensibel auf die Probleme, Ängste und Sorgen der Patienten im Zusammenhang mit 

Aspekten wie Arbeitslosigkeit und verminderter Erwerbsfähigkeit reagieren, um daraus 

resultierende subjektive oder objektive Einschränkungen berücksichtigen und 

Lösungsstrategien gemeinsam mit dem Patienten entwickeln zu können. 
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