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Gender-Erklarung

Aus Grunden der besseren Lesbarkeit wird in dieser Arbeit fir folgende Begriffe
(Patienten, Arzte, Studienteilnehmer, Wissenschaftler) die Sprachform des generischen
Maskulinums angewandt. Es wird an dieser Stelle darauf hingewiesen, dass die ausschlie3liche

Verwendung der mannlichen Form geschlechtsunabhéngig verstanden werden soll.



1 Zusammenfassung der Publikationspromotion
1.1  Abstrakt (Deutsch)

Hintergrund: Angeborene Herzfehler (AHF) sind die h&ufigste angeborene
Erkrankung beim Menschen. Uber 90 % der Patienten, die heutzutage mit einem AHF geboren
werden, erreichen das Erwachsenenalter. Die Lebens- und Behandlungssituation gewinnt daher

auch abseits der primar medizinischen Versorgung zunehmend an Bedeutung.

Die vorliegende Arbeit fasst insgesamt vier Publikationen zusammen, die die Prévalenz
von AHF, die medizinische Behandlung von Patienten mit AHF und die Rolle von Bildung und

Erwerbstatigkeit im Leben von Patienten mit AHF zum Thema haben.

Methodik: Zur Evaluation der Lebens- und Behandlungssituation von Patienten mit
AHF wurden zwei onlinebasierte Patientenbefragungen durchgefiihrt. Die Patienten wurden
uber die Datenbank des Nationalen Register fur angeborene Herzfehler e. V. (NRAHF)
identifiziert und zur Studienteilnahme eingeladen. Das NRAHF ist das groRte Register fir AHF
in Europa und umfasst derzeit 56.475 registrierte AHF-Patienten (Stand: 12.08.2019). Die
Studienteilnehmer wurden per E-Mail, Post und Uber soziale Medien auf die Befragungen
aufmerksam gemacht und zur Teilnahme eingeladen. Zur Ermittlung der Prévalenzraten von
AHF in Deutschland wurde zusatzlich eine Analyse medizinischer Basisdaten auf Grundlage
eines Datenexports des NRAHF durchgefthrt.

Ergebnisse: Es konnten Hinweise auf eine wachsende Zahl (iberlebender 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 urspriinglich geplant. Es zeigte sich, dass viele Patienten beim Erreichen des 18.
Lebensjahres nicht zu EMAH-zertifizierten Arzten wechseln. Weiter fanden sich Hinweise
darauf, dass erwachsene Patienten mit einfachem AHF ein eher hohes Bildungsniveau erreichen
und auch hadufiger einer beruflichen Tatigkeit nachgehen als erwachsene Patienten mit
komplexen AHF. Sowohl das weibliche Geschlecht als auch eine geregelte berufliche Téatigkeit

zeigen hierbei einen positiven Einfluss auf die Lebensqualitat.

Diskussion: Die Zunahme von Patienten mit komplexem AHF wird kiinftig zu einer
wachsenden Nachfrage an intensivmedizinischen Versorgungsangeboten, einer erhéhten
fachlich  spezialisierten  kinderkardiologischen ~Nachsorge sowie einer steigenden

wirtschaftlichen Belastung im Klinikalltag fuhren. Die Informations- und Wissensliicken bei
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Patienten und Arzten deuten darauf hin, dass EMAH in Deutschland keine kontinuierliche und
medizinisch adéquate Behandlung erhalten, was sich am Beispiel der bislang noch weitgehend
unbekannten EMAH-Zertifizierung zeigt. Bei der Erstellung eines Behandlungsplans sollten
Aspekte wie Geschlecht, altersspezifische Bedirfnisse, Sorgen und Angste sowie ab dem

jungen Erwachsenenalter auch der Erwerbsstatus berlcksichtigt werden.

Zusammenfassung: Die Ergebnisse der durchgefihrten Studien sind die Grundlage,
um die Behandlung von Patienten mit AHF zu verbessern und unterstreichen die Notwendigkeit
einer multidisziplinaren Herangehensweise, die speziell auf Patienten mit AHF zugeschnitten
ist. Mdgliche Unterstutzungsangebote sollten sich sowohl an der medizinischen Situation als

auch an der Lebenssituation und den individuellen Patientenbedurfnissen 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-



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.



1.2 Einleitung

Angeborene Herzfehler (AHF) sind mit einer Pravalenz von etwa 1 % die haufigste
angeborene Erkrankung beim Menschen®. In Deutschland werden jedes Jahr etwa 6.000 Kinder
mit einem AHF geboren?3, Heutzutage erreichen mehr als 90 % der betroffenen Patienten mit
AHF das Erwachsenenalter®’. Die wachsende Zahl an jugendlichen und erwachsenen Patienten
mit AHF ist vor allem auf die konstante Weiterentwicklung und Optimierung von Diagnostik
und Behandlung zuriickzufiihren®”. Mit einer immer alter werdenden Patientenpopulation
haben sich auch die Forschungsfragen zum Thema AHF kontinuierlich erweitert und
weiterentwickelt. So hat beispielsweise das Thema Lebensqualitat von AHF-Patienten
zunehmend an Bedeutung gewonnen® 0, Eine hohe Lebensqualitét ist mit einer guten Bildung
und einer aktiven Teilhabe am Arbeitsleben assoziiert!*'2, was besonders fiir chronisch kranke
Menschen sehr wichtig ist. Obwohl die medizinische Versorgung von Erwachsenen mit AHF
(EMAH) in Deutschland gesichert ist, ist nur wenig Uber die Lebens- und Behandlungssituation
aus Patientensicht bekannt!®!4, Der Begriff "Lebenssituation” ist im Folgenden als
Sammelbegriff fur die individuellen, privaten und umweltbedingten Lebensumstande von
AHF-Patienten zu verstehen. Der Fokus liegt zunehmend auf einer patientenzentrierten
Versorgung. In der medizinischen Versorgung spielen das Verstdndnis der spezifischen
Lebenssituation und die individuellen Patientenbediirfnisse eine immer wichtigere Rolle und
sollten auch bei der Erstellung des Behandlungsplans beriicksichtigt werden®°%°, Neben
Informationen Uber den medizinischen Zustand und mdogliche Risiken sowie Uber den
prognostizierten weiteren Krankheitsverlauf ist es unerlasslich, die Patienten (ber die
Auswirkungen des AHF auf andere Aspekte des Lebens zu beraten und mdgliche
Wissensliicken zu schlieBen'®. Dies erfordert ein umfassendes Verstandnis der typischen
Lebenssituation von (erwachsenen) Patienten mit AHF und vor allem von Lebensfaktoren, die

fur die Patienten mit AHF von besonderer personlicher Bedeutung sind.



1.3  Zielsetzung

Ausgangspunkt flr die vorliegende Arbeit und die durchgefiihrten Studien ist die
Patientendatenbank des Nationalen Register fir angeborene Herzfehler e. V. (NRAHF). Das
NRAHF wurde 2003 von den drei Fachgesellschaften Deutsche Gesellschaft fir Kardiologie
(DGK), Deutsche Gesellschaft fur Padiatrische Kardiologie (DGPK) und Deutsche
Gesellschaft fir Thorax-, Herz- und GefaRchirurgie (DGTHG) mit dem Ziel gegriindet,
multizentrische Forschung auf dem Gebiet der AHF zu initiieren, zu koordinieren und zu
unterstitzen. In diesem Rahmen wurden bereits vielfach Patientenbefragungen,
epidemiologische und klinische Studien sowie retrospektive Analysen medizinischer
Patientendaten durchgefiihrt>%191216 " Ein zentraler Forschungsbereich ist dabei die
Patientenperspektive, denn eine umfassende medizinische Versorgung der Patienten mit AHF
beinhaltet auch nicht primar medizinische Faktoren wie Lebensqualitdt, Familien- und
Berufsplanung sowie alltagliche Herausforderungen. Die vorliegende Arbeit fasst
Studienergebnisse zu den Themen Prévalenz von AHF, Transition, Bildung und Berufstatigkeit
von Patienten mit AHF zusammen und gibt wichtige Einblicke in die Lebens- und
Behandlungssituation von Menschen mit AHF, die auch fiir die klinische Praxis Implikationen

haben.

Préavalenz angeborener Herzfehler in Deutschland

AHF sind die haufigste angeborene Erkrankung beim Menschen! und gehen — trotz der
Erfolge in Diagnostik und Behandlung — auch heute noch mit einer signifikant erhdhten
Mortalitat und Morbidit4t einher'”®. Verschiedene Studien konnten Schwankungen und
Verdnderungen Uber die Zeit der Gesamtpravalenz und der Pravalenz spezifischer AHF-
Phanotypen zeigen®'%-2!, Die Entwicklung der Pravalenzraten 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 zuverlassig beurteilen zu
konnen. In einer retrospektiven Analyse der medizinischen Registerdaten wurde die

Entwicklung der Pravalenzraten von AHF in Deutschland analysiert.



Angeborene Herzfehler und Transition

Die wachsende Zahl von EMAH st eine besondere Herausforderung fur
Gesundheitssysteme auf der ganzen Welt?>?%, Mit zunehmendem Alter veréndern sich die
medizinischen Herausforderungen und die Patientenbedirfnisse, was ein spezifisches
Transitionsprogramm notwendig macht?*. In diesem Zusammenhang bezieht sich der Begriff
"Transition" auf das Ubergangsstadium von einer kindgerechten (medizinischen) Versorgung
hin zu einer Art von (medizinischer) Versorgung, die den Anforderungen erwachsener
Patienten entspricht?. Wenn AHF- Patienten in Deutschland volljahrig werden, miissen sie von
einem pédiatrischen zu einem Erwachsenen-Kardiologen oder in eine EMAH-zertifizierte
Klinik/Praxis wechseln. Bislang lagen keine verlasslichen 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 Tétigkeit

Eine hohe Lebensqualitét ist unmittelbar mit dem Bildungsniveau und der Teilnahme
am Arbeitsleben verbunden. Aufgrund der wenigen und unterschiedlichen Studienergebnisse
zum Thema Bildung und berufliche Beschaftigung von EMAH sind valide Informationen zu
Bildungs- und Beschaftigungsstatus von EMAH in Deutschland dringend erforderlich. Ziel der
Umfrage war es unter anderem, das Bildungsniveau und den Besché&ftigungsstatus von EMAH

in Deutschland zu evaluieren.

Berufstatigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor

Heutzutage erreichen die meisten Patienten mit AHF das Erwachsenenalter.
Lebensqualitét, Lebenssituation und Aspekte genereller medizinischer Versorgung gewinnen
zunehmend an Bedeutung. In der vorliegenden Studie sollte untersucht werden, ob die
subjektive Einschatzung des eigenen Gesundheitszustandes und weiterer Variablen vom
Beschaftigungsstatus der befragten AHF- Patienten beeinflusst wird. Die Ergebnisse sollen zur
Optimierung der Versorgung und zur Entwicklung individueller Behandlungsplane beitragen,

um einen ganzheitlichen Behandlungsansatz realisieren zu konnen.



1.4 Methodik

Pravalenz angeborener Herzfehler in Deutschland

Zur Analyse der Lebens- und Behandlungssituation von Menschen mit AHF ist die
Pravalenz von AHF in Bezug auf Ph&notyp, Schweregrad und Geschlecht zwingend
erforderlich. Die analysierten Daten zur Pravalenz von AHF stammen aus der Datenbank des
NRAHF und sind auf die Préavalenz 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 tber 56.000 Mitgliedern (Stand: 12.08.2019) einen
einzigartigen Ausgangspunkt fiir reprasentative Studien®®. Die Registrierung im NRAHF

erfolgt freiwillig.

Die kardialen Hauptdiagnosen wurden in Ubereinstimmung mit dem International
Paediatric and Congenital Cardiac Code (IPCC-Code) Kklassifiziert?®. Die kardialen
Hauptdiagnosen wurden in vier Schweregrad-Gruppen eingeteilt! (einfach, moderat, komplex
und andere). Die statistischen Analysen sind deskriptiv. Der Chi-Quadrat-Test wurde fir
Gruppenvergleiche nominaler Daten verwendet. SPSS?” (Version 22) wurde fir die

statistischen Analysen verwendet.

Angeborene Herzfehler und Transition

Das NRAHF fihrte 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 Uber 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
alter waren und von denen eine E-Mail-Adresse verfugbar war. Die Einladung zur
Studienteilnahme erfolgte vor allem per E-Mail. Daruiber hinaus informierten NRAHF, BVHK
und BV JEMAH potentielle Studienteilnehmer Uber Webseiten und soziale Medien. Unter
anderem wurden den Patienten detaillierte Fragen zu ihrem behandelnden Arzt, zur Frequenz

der Nachuntersuchungen und zur Verstandlichkeit der Erklarungen des Arztes gestellt.



Zur Erstellung des Online-Fragebogens wurde die Software-EFS-Survey verwendet?®,
Die Aussagen der Befragten zu ihrer eigenen AHF-Diagnose wurden nach Warnes et al.?® in
vier Schweregradgruppen eingeteilt. Der Chi-Quadrat-Test wurde fir 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. Fir die statistischen Auswertungen wurde die Software
SPSS?’ (Version 22) verwendet.

Angeborene Herzfehler, Bildung und berufliche Tatigkeit

Im Jahr 2015 fihrte das NRAHF eine Online-Umfrage bei EMAH- Patienten mit der
Software EFS Survey?® durch. Hauptziel der Erhebung war es, Informationen (iber den
Wissensstand zum Thema Endokarditis von EMAH in Deutschland zu sammeln. Darlber
hinaus wurden Daten (ber den Bildungs- und Beschaftigungsstatus 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 Verfligung stand (3.874 Patienten). Die Analysen umfassen Fragen zum
Bildungsniveau und Beschéftigungsstatus im Kontext von Alter des Patienten und Schweregrad
des AHF. Die AHF wurden nach Warnes et al.?® vier AHF-Gruppen zugeordnet (einfache,

moderate, komplexe und andere/nicht klassifizierte AHF).

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

SPSS?” (Version 22) wurde fiir die statistischen Analysen verwendet.

Berufstatigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor

Die potentiellen Studienteilnehmer wurden per E-Mail, Webseiten und sozialen Medien
uber 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 volljahrigen Mitglieder zur Teilnahme eingeladen. Die Umfrage war 31
Tage lang (1.-3. Mérz 2015) freigeschaltet. Insgesamt nahmen 1.828 Personen (777 Manner,
1051 Frauen) teil. Die Teilnehmer/innen wurden gebeten, unter anderem Fragen zum
behandelnden Arzt, zum eigenen Krankheitswissen und zu Einschrankungen durch den AHF
zu beantworten. Das Antwortverhalten der Studienteilnehmer wurde vor dem Hintergrund ihrer
jeweiligen beruflichen Situation analysiert. Fir die Erstellung und Durchfiihrung der Online-
Befragung wurde das Erhebungsinstrument EFS Survey?® verwendet. Die Daten wurden unter
Verwendung der Software SPSS?’ (Version 22) analysiert. Um die Mittelwerte zu vergleichen,

wurde der Mann-Whitney-U-Test verwendet.



1.5  Ergebnisse

Pravalenz angeborener Herzfehler in Deutschland

Insgesamt wurden 15.703 Patienten mit AHF (47,1 % weiblich) in die statistischen
Auswertungen eingeschlossen. Die finf hdufigsten Phanotypen waren Ventrikelseptumdefekt
(19,2 %), Vorhofseptumdefekt (13,0 %), Fallot-Tetralogie (9,3 %), univentrikuldres Herz
(9,4 %) und Koarktation der Aorta (7,0 %). Die Pravalenz von AHF in Bezug auf den
Schweregrad veranderte sich uber den Beobachtungszeitraum signifikant. Von 1996 bis 2007
stieg die Zahl der einfachen AHF stetig (p <.001), wahrend die Zahl der komplexen AHF seit
2008/2009 deutlich zunahm (p <.001). In Bezug auf das Geschlecht war die Pravalenz einfacher

AHF bei Frauen hoher, wahrend bei Mannern haufiger komplexe Lasionen vorkamen (p <.001).

Angeborene Herzfehler und Transition

Von den befragten EMAH-Patienten gaben 25,4 % an, sich regelméfig in einer EMAH-
Sprechstunde (Sprechstunde flir Erwachsene mit angeborenem Herzfehler) an einem
Herzzentrum untersuchen zu lassen, wahrend 32,7 % eigenen Angaben zufolge regelmalig 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 méannlichen und

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

Angeborene Herzfehler, Bildung und berufliche Tétigkeit

Die Mehrheit der EMAH erreichte ein hohes Bildungsniveau und war zum
Befragungszeitpunkt beruflich tatig. Patienten mit einfachem AHF hatten einen signifikant
hoheren Bildungsstatus (p <.01) und waren héaufiger berufstatig als Patienten mit komplexem
AHF (p <.001). Frauen hatten ein etwas hoheres Bildungsniveau, wahrend Mé&nner etwas
haufiger berufstatig waren. EMAH im Alter von 18-21 Jahren hatten ein niedrigeres

Bildungsniveau und waren im Vergleich zu anderen Altersgruppen seltener berufstétig.
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Berufstétigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor

Von den sechs primér untersuchten Aspekten (Erkldrungen vom Arzt verstehen;
Informiertheit durch den Arzt; Wissen Uber den eigenen AHF; Vertrauen zum Arzt;
Einschétzung des eigenen Gesundheitszustandes; Alltagseinschrankungen) wurden funf dieser
Aspekte signifikant (p <.05) durch das Ausliben eines Berufes beeinflusst. Das Geschlecht
schien in vier der sechs Aspekte eine wichtige Rolle zu spielen. Berufstétige Patienten zeigten
ein subjektiv besseres Wissen bezlglich ihres AHF, berichteten (ber ein besseres
Vertrauensverhéltnis zum behandelnden Arzt, schatzten ihren aktuellen Gesundheitszustand
positiver ein und berichteten seltener von Beeintrachtigungen im Alltag verglichen mit nicht
arbeitstatigen Patienten. Darlber hinaus fand sich ein allgemeiner Trend zu einer

optimistischeren Selbsteinschatzung bei méannlichen Studienteilnehmern.
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1.6 Diskussion

Pravalenz angeborener Herzfehler in Deutschland

Die Ergebnisse von Studien, die die Pravalenz von AHF untersuchen, variieren teils
deutlich?>16-2130_ Dies ist unter anderem auf unterschiedliche Studiendesigns zurtickzufiihren.
Auch neue Entwicklungen in Diagnostik und Therapie von komplexen AHF beeinflussen die
PopulationsgroBe von Patienten mit AHF*~. Dies wiederum stellt einen nicht zu
vernachlassigenden  finanzieller ~ Aspekt fir das Gesundheitssystem und die
Krankenversicherungen dar, denn komplexe AHF verursachen hohere Behandlungskosten3!:32,
Die heutigen Mdoglichkeiten der prénatalen Diagnostik ermdglichen zwar eine friihere
Diagnostik komplexer AHF3335 gleichzeitig filhrt dies aufgrund der mittlerweile zur
Verfligung stehenden Behandlungsoptionen nicht zur Reduktion komplexer AHF (z.B. durch
h&ufigeren Schwangerschaftsabbruch) sondern zu einem haufigeren Auftreten komplexer AHF.
Es ist von groBem Interesse, die Pravalenz von AHF insbesondere im Hinblick auf den
Schweregrad von AHF kontinuierlich und in regelméaRigen Abstanden zu evaluieren, um so den

klinischen Bedarf ermitteln und entsprechend weiterentwickeln zu kénnen.

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
missen®®-38, Mit zunehmendem Alter werden AHF-Patienten tatsachlich auch seltener von
einem Kinderkardiologen behandelt®. Jedoch werden bis zu 17,4 % der Patienten, die alter als
38 Jahre sind, weiterhin von einem Kinderkardiologen in einer privaten Praxis behandelt. Der
Ubergang 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 groRer Teil der befragten Patienten die Bedeutung des Begriffs ,,EMAH-
zertifiziert" nicht kannte, sowie ihre Unkenntnis dartiber, ob ihr behandelnder Arzt tatséchlich
EMAH-zertifiziert ist, zeigt, dass diese Zertifizierungsmallnahme von vielen Patienten nicht als
Quialitatskriterium 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 Tatigkeit

Aufgrund des enormen medizinischen und technischen Fortschritts in der Behandlung
von Patienten mit AHF konnen derzeit fast alle Patienten, die mit einem AHF geboren wurden,
das Erwachsenenalter erreichen®. Insgesamt ist das Bildungsniveau von EMAH hoch und eine
Mehrheit ist berufstitig*®. Patienten mit einfachem AHF haben hierbei einen signifikant
hoheren Bildungsgrad und sind haufiger arbeitstétig als Patienten mit komplexem AHF. Es gibt
nur eine begrenzte Anzahl von Studien, die das Bildungsniveau von EMAH evaluieren. Friihere
Studien beurteilten die kognitiven Funktionen von EMAH beispielsweise mittels
Intelligenztests. Die Ergebnisse zeigten, dass kognitive Schwierigkeiten multifaktorielle
Atiologie haben*!. Studien zum Thema zeigten, dass EMAH in der Regel einen gleichwertigen,
manchmal sogar einen hoheren Bildungsabschluss als gesunde Erwachsene haben®4%42, Ein
maoglicher Grund hierfiir konnte in einer vermehrten Forderung von AHF-Patienten liegen®3.
Auch der Umstand, dass gewisse primér korperliche Berufe aufgrund der chronischen
angeborenen Erkrankung nicht in Frage kommen, kdnnte die Fokussierung auf kognitiv hohe

Leistungen und entsprechende Bildungsabschliisse erkléren.

Berufstatigkeit als protektiver Gesundheitsfaktor

Mannliche Patienten, die sich in einer beruflichen Ausbildung oder einer Teil-
/Vollzeittatigkeit befinden fiihlen sich besser von ihrem behandelnden Arzt Uber ihren
Herzfehler informiert als weibliche Patienten in beruflicher Ausbildung oder Teil-
/Vollzeittatigkeit. Ob diese subjektive Einschatzung allerdings mit einem tatsachlich héheren
Wissensstand korrespondiert ist unklar. Die Ursachen fiir diese unterschiedliche Einschatzung
konnten in verschiedenen Strategien der Emotionsregulation, Coping und der Selbstdarstellung
sowie in einem unterschiedlichen Rollenverstdndnis von Mannern und Frauen in der
Gesellschaft liegen***°, Der Umstand, dass Patienten, die sich noch in einer Berufsausbildung
befinden nach eigenen Angaben ein schlechteres Wissen uber ihren eigenen Herzfehler haben
als andere Patienten, kann u. a. in ihrem Alter und in der noch fehlenden Erfahrung in der
Ubernahme von Verantwortung fiir die eigene Erkrankung begriindet sein. Eine feste
Anstellung ist mit einem grofieren Vertrauen in den behandelnden Arzt verbunden. Das Fehlen
einer solchen regelméRigen Beschéftigung scheint das Vertrauen in den Arzt negativ zu
beeinflussen. Ob oder in welchem AusmaR Arbeitslosigkeit tatsachlich als primérer Faktor fur
ein geringeres Vertrauen zum behandelnden Arzt verstanden werden kann, l&sst sich aus den

durchgefuhrten Analysen jedoch nicht abschlieBend beurteilen. Arbeitslosigkeit scheint
13



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 gegenwartig zwar spekulativ, scheint jedoch vor dem
Hintergrund bereits durchgefiihrter Studien zum Thema Lebensqualitat und Arbeitslosigkeit
plausibel.  Arbeitslosigkeit war ebenfalls mit einer negativen Bewertung der
Alltagseinschrankungen aufgrund des Herzfehlers verbunden. Eine Festanstellung konnte
maoglicherweise einen positiven Einfluss auf die Bewertung der Beeintrachtigungen haben,

denen AHF-Patienten im Alltag ausgesetzt sind.

Limitationen

Da es sich bei allen vier Studien um Querschnittsstudien handelt, liefern diese
ausschlieBlich deskriptive Informationen und berichten (ber Korrelationen, nicht Uber
Kausalitaten. Dartiber hinaus spiegeln die Ergebnisse oftmals subjektive Aussagen der
Befragten. Die Ergebnisse sind auf Patienten auflerhalb Deutschlands nicht ohne weiteres
Ubertragbar, da die Lebensumstande in anderen L&ndern von der Lebenssituation der Patienten
sowie der Organisation des Gesundheitswesens in Deutschland teils deutlich abweichen
kénnen. Man kdnnte annehmen, dass Patienten, die im NRAHF registriert sind, ein grolReres
Interesse an ihrem AHF haben als Patienten, die nicht im NRAHF registriert sind. Es ware
durchaus denkbar, dass die im NRAHF registrierten Patienten folglich mehr (ber ihren
gesundheitlichen Zustand wissen als solche, die nicht im NRAHF registriert sind. Da die
AHF-Patienten zur Teilnahme an den Umfragen per E-Mail, Uber Websites und soziale
Netzwerke eingeladen wurden, kann nicht immer eine verlassliche Response-Rate angegeben
werden. Daher kann nicht garantiert werden, dass die Stichproben der Online-Umfragen
reprasentativ fur die gesamte AHF-Population in Deutschland sind. Eine frihere Studie hat

jedoch gezeigt, dass die im NRAHF angemeldete Patientenpopulation reprasentativ ist®.

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. Zusétzlich bringen auch die Sicherstellung
fachkundiger pé&diatrisch-kardiologischer Nachsorgeuntersuchungen enorme wirtschaftliche

Herausforderungen mit sich. Es ist dringend erforderlich, etwaige 6konomische Sachzwénge
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zu identifizieren und nachhaltig darauf zu reagieren, um so eine langfriste flichendeckende und

fachgerechte Versorgung gewahrleisten zu kénnen.

Zentraler Bestandteil einer fachgerechten und flachendeckend-liickenlosen
medizinischen Versorgung sollte immer das Eingehen auf individuelle Patientenbedirfnisse —
die sich auch mit der Veranderung auftretender Phénotypen von AHF verdndern kénnen — und
ein vertrauensvolles Verhaltnis zwischen behandelndem Arzt und Patient sein. Rund 90 % der
EMAH-Patienten werden zwar von Fachdrzten 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 unregelméfig zu den erforderlichen Untersuchungen. Das Vertrauen in den behandelnden
Arzt scheint fir 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 VVoraussetzung fir
die Starkung der Arzt-Patienten-Beziehung und die Wahrnehmung notwendiger medizinischer
Untersuchungen. Insgesamt besteht hier weiterhin ein erheblicher Verbesserungsbedarf in
Hinblick auf einen ganzheitlich-multidisziplindren Behandlungsansatz, wobei der AHF-

Schweregrad genauso wie die individuellen Patientenbedirfnisse berticksichtigt werden sollten.

Auch die Lebensrealitit von AHF-Patienten sollte in einem ganzheitlichen
Behandlungsplan einbezogen werden. Neben dem langfristigen Uberleben steht zunehmend
auch die Lebensqualitdt der Patienten im Mittelpunkt. Die vielversprechenden Ergebnisse
bezuglich Bildungsniveau und Teilhabe am Arbeitsleben sind von groRer Bedeutung fiir die
betroffenen Patienten. EMAH haben einen durchschnittlich eher hohen Bildungsabschluss und
die Mehrheit von ihnen ist berufstatig, was flr eine gute Teilhabe am gesellschaftlichen Leben

spricht.

Das Ausuben einer regelmaBigen beruflichen Tatigkeit wirkt sich insgesamt positiv auf
die Lebensqualitét aus. Berufstatige Patienten berichten von einem besseren Verstandnis ihres
Herzfehlers, haben ein groReres Vertrauen zu ihrem Arzt, eine positivere Wahrnehmung ihres
aktuellen Gesundheitszustands und berichten von einer geringeren Beeintrdchtigung des
taglichen Lebens im Vergleich zu nicht arbeitstatigen Patienten. Es erscheint somit sinnvoll,
den Berufsstatus von EMAH zu erfragen, um so Patientenaussagen besser beurteilen zu kénnen.
Dariiber hinaus wirkt sich auch das Geschlecht auf die Bewertung verschiedener Items aus und
die generell eher optimistischere Selbsteinschidtzung ménnlicher Patienten sollte bei der
Beurteilung von Patientenaussagen bertcksichtigt werden.
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Zur Erzielung optimaler Behandlungsergebnisse sollten nicht nur medizinische
Variablen beriicksichtigt werden. Vielmehr ist ein ganzheitlicher Behandlungsansatz
notwendig, um eine optimale Versorgung des AHF zu gewahrleisten. Voraussetzung hierfr ist
eine offene und vertrauensvolle Kommunikation zwischen Arzten und Patienten unter
Beriicksichtigung der Lebensumstande der Patientin bzw. des Patienten. Arzte sollten
besonders sensibel auf die Probleme, Angste und Sorgen der Patienten im Zusammenhang mit
Aspekten wie Arbeitslosigkeit und verminderter Erwerbsfahigkeit reagieren, um daraus
resultierende  subjektive  oder objektive  Einschrdnkungen  berucksichtigen  und

Losungsstrategien gemeinsam mit dem Patienten entwickeln zu kdénnen.
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Background: A growing number of adults with congenital heart disease (ACHD) pose
a particular challenge for health care systems across the world. Upon turning into
18 years, under the German national health care system, ACHD patients are required to
switch from a pediatric to an adult cardiologist or an ACHD-certified provider. To date,
reliable data investigating the treatment situation of ACHD patients in Germany are not
available.

Materials and methods: An online survey was conducted in collaboration with patient
organizations to address the life situation and the conditions of health care provision
for ACHD patients in Germany. ACHD patients were recruited from the database of
the National Register for Congenital Heart Defects (NRCHD) and informed about the
survey via email, websites, and social networks. A total of 1,828 ACHD patients (1,051
females) participated in this study. The mean age was 31.7 + 11.7 years. Participants
were surveyed about treating physicians and the institution mainly involved in the treat-
ment of their CHD. In addition, participants were asked questions to assess the level of
trust toward their treating physician and their familiarity with the term “ACHD-certified
provider.”

Results: Among the surveyed patients, 25.4% stated that they attended a specific
ACHD clinic at a heart center regularly, 32.7% were treated in a private practice setting
by a pediatric cardiologist, 32.4% in a private practice (adult) cardiology setting, and
9.5% were treated by an “other physician.” Only 24.4% of the male and 29.7% of the
female ACHD patients were familiar with the term “ACHD-certified provider.”

Conclusion: The transfer from pediatric cardiology to ACHD care requires further
attention as many adult patients have not transferred to certified ACHD providers. The
question of whether ACHD patients in Germany are offered consistent and adequate care
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should also be investigated in more detail. The answers regarding the ACHD certification
are particularly disappointing and indicative of a large information gap and inadequate
education in clinical practice.

Keywords: transition, congenital heart disease, online survey, adult with ital heart di lost
to follow-up, M Regi: for C ital Heart Defects

INTRODUCTION

About 6,000 children are born with congenital heart disease
(CHD) in Germany each year (1). The number of adults with
CHD (ACHD) is growing constantly (2, 3). Due to major advances
of diagnosis and treatment, more than 90% of all children born
with CHD reach adulthood today in western countries (2-6).
The growing number of ACHD patients is a particular challenge
for health care systems worldwide (7, 8). With increasing age,
the medical needs of these patients are changing and motivate
the need for a specific transition program (9). In this context, the
term “transition” refers to the transitory stage from child-oriented
care to a type of medical care that meets the requirements of adult
patients (10).

Throughout their lives, patients with CHD have special
medical and emotional needs. Thus, a successful transition from
pediatric to adult centered care is particularly important (11, 12).

In 2010, the European Society of Cardiology (ESC) published
practical guidelines for the management of ACHD (13). These
guidelines, however, do not give specific recommendations
regarding organization of ACHD care or further training for
physicians (7, 13). It is accepted that ACHD patients have special
needs requiring their treating physicians to have special expertise
and training in the field of CHD in order to offer adequate care
(4, 13-22). In Germany, certified heart centers and certified car-
diologists/pediatric cardiologists in private practice, offering care
tailored specifically to ACHD patients (23, 24) hold a certificate
for “ACHD specialization” The process for awarding “ACHD
certification” has been standardized as a result of a cooperation
within a joint task force that includes the German associations
of cardiology, pediatric cardiology, and cardiothoracic/vascular
surgery, as well as professional associations and patient organiza-
tions (23, 24).

Until their 18th year oflife, patients are usually treated by pedi-
atric cardiologists in private practice, heart centers, or university
hospitals. According to the regulations of the German Medical
Association, child and adolescent medicine, which includes
pediatric cardiology, is responsible for treating infants, toddlers,
children, and adolescents (25). The 19th year of life usually marks
the end of adolescence (Youth Courts Law, par. 1, Social Act 8,
par. 7 sections 1 and 2) (26, 27). As of this age, patients usually
cannot be treated by a pediatrician any more.

Representative data regarding the question of who mainly
treats ACHD patients in Germany for their CHD are not avail-
able. The present study aims to shed light on the treatment situ-
ation of ACHD patients in Germany and specifically answer the
question of whether transition is successful or not. The answers to
these questions are highly relevant not only in terms of adequate
health care provision and policy but also for optimizing support
for CHD patients and their relatives throughout their lives.

MATERIALS AND METHODS

The National Register for Congenital Heart Defects (NRCHD)
conducted an online survey in collaboration with the two patient
organizations “Bundesverband Herzkranke Kinder e. V" (BVHK)
and “Bundesvereinigung Jugendliche und Erwachsene mit
angeborenem Herzfehler” (BV JEMAH). The survey’s primary
objective was to collect information on the general life situation
and the conditions of health care of ACHD patients in Germany.

With 51,134 members (as of October 2016), the NRCHD is
Europe’s largest register of CHD. It is representative of the German
cohort of patients with CHD (28). For patient recruitment, the
register’s database was searched for patients who were 18 years
or older at the time of the survey and for whom an email address
was available. Respective individuals were invited to take part in
the survey via email. In addition, the NRCHD, BVHK, and BV
JEMAH informed ACHD patients about the survey via websites
and social media channels.

Questions asked included:

Which kind of physician mainly treats you for your heart
disease?

Do you attend regular follow-up examinations at a heart cen-
ter/university hospital?

Is the physician who mainly treats you for your heart disease
ACHD-certified?

Would you rather be treated by a pediatric cardiologist or an
adult cardiologist?

Furthermore, four rating questions were asked using a six-tier
scale for analysis:

« Do you understand the explanations given by your physician
concerning your heart defect?

Do you feel well-informed about your heart defect by your
treating physician?

How well do you rate your knowledge regarding your heart
defect?

How much do you trust your treating physician?

The six-tier scales were divided into three categories:

1-2 = low/negative rating
- 3—4 = medium/neutral rating

5—6 = high/positive rating.

For compiling the online questionnaire, the software EFS
survey was used (29).

The respondents’ statements regarding their own CHD diagno-
sis were assigned to four groups according to Bethesda criteria (14).

The NRCHD has extensive experience in data collection via
online surveys. The established data infrastructure of the NRCHD
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allows for storing data within the framework of an own data
protection concept, which is registered with the Berlin Official
for Data Protection and Freedom of Information (No. 531.390).
General approval by the Ethics Committee Charité Berlin is avail-
able for all research conducted within the scope of the NRCHD.
Registration to the NRCHD is voluntary. Participation is based
on a broad consent. Patients agree that the NRCHD obtains and
stores medical data from their attending physicians, for use in
ongoing and future research studies until withdrawal. By consent-
ing to this, patients have the option of taking part in studies and
of regularly receiving information on the current state of research
studies in the field of CHD via the patient website “www.herzreg-
ister.de.” The above Ethics Committee has approved the NRCHD
ethical concept in 1999 and 2011. Participation in the NRCHD
is promoted by patients’ and parents’ associations through their
websites and in print.

Statistical Analysis

The chi-square test was used for group comparisons including
nominal data; data that were at least ordinally scaled were ana-
lyzed by using the Mann-Whitney U test or, in the case of more
than two comparison groups, the Kruskal-Wallis test. Alpha error
adjustment in multiple comparisons (30) was not performed as
this was mainly an explorative and descriptive study and to avoid
overlooking potential influencing factors.

SPSS (version 22) was used for all statistical analyses (31).

RESULTS

A total of 1,828 individuals participated. The mean age was
31.7 years (& 11.7 years) and 57.5% of patients were female
(Table 1).

Underlying Heart Defect

At the beginning of the survey, the participants were asked
to provide information regarding their CHD. Based on this
information, patients were assigned to four diagnostic groups:
simple CHD (n = 398), moderate CHD (n = 606), complex CHD
(n = 699), and non-classifiable CHD (n = 125) (Table 1).

Who Treats ACHD in Germany?

Overall, 58.1% of those surveyed were treated mainly at specific
ACHD clinics at a heart center or by a pediatric cardiologist in
private practice. Significant gender differences (p < 0.05) were
found: women were more often treated at specific ACHD clinics

at heart centers. Significant differences (p < 0.001) were also
found between groups of CHD severity: In 70.5% of all cases,
patients with complex CHD and in 43.5% of all cases, patients
with simple CHD were treated mainly at a specific ACHD clinic
at a heart center or by a pediatric cardiologist in private practice.
More detailed information can be found in Table 2.

Regular Follow-up at a Specialized ACHD
Clinic at a Heart Center

The majority of respondents (53.8%) stated that they attend a
specific ACHD clinic at a heart center for a follow-up examina-
tion at least once a year (Table 2). Significant gender differences
were not detected. However, significant differences (p < 0.001)
according to CHD severity were found: While 71.1% of patients
with complex CHD attended a specialized ACHD clinic at a heart
center at least annually, only 24.1% of patients with simple CHD
did so (Table 2).

ACHD Certification of the Mainly Treating
Physician

The majority of respondents (66.1%) stated that they did not
know if the physician mainly treating them for their CHD was
ACHD-certified. Significant gender differences (p < 0.05) were
found: 29.7% of the female participants possessed knowledge
about the ACHD certification status of their mainly treating phy-
sician compared to 25.4% of the male participants. Also in this
case, patients with complex CHD were best informed regarding
the their physician’s ACHD certification status, with 39.9% pos-
sessing knowledge, compared to participants with less complex
disease (Table 2).

Patient Preferences for Particular
Physicians
Overall, 28.5% of those surveyed stated a preference for being
treated by a pediatric cardiologist in private practice. Out of these,
only 55.7% are actually treated mainly by a pediatric cardiologist
in private practice. Thirty percent would prefer a treatment by an
adult cardiologist in private practice (see Table 2), while 58.3%
of these are actually treated in this setting. Furthermore, 7.9%
of those surveyed stated not to know the difference between
pediatric cardiology and adult cardiology, while 33.5% did to not
care who mainly treats them (Table 2).

Significant gender differences (p < 0.05) were found. Female
participants rather preferred treatment by a pediatric cardiologist

TABLE 1 | Sample composition (N = 1,828).

% (N) Age Full-time employment High education level In a relationship

Total 100 (1,828) 31.7£11.7 37.3% (681) 32.4% (592) 61.7% (1.128)
Male 42.5 (777) 32.7 £126 49.3% (383) 36.7% (285) 56.9% (442)
Female 57.5 (1,051) 31+11 28.4% (298) 29.3% (307) 65.3% (686)
Simple congenital heart disease (CHD) 21.8 (398) 33.4 £14.2 40.2% (160) 34.2% (136) 67.3% (268)
Moderate CHD 33.2 (606) 31.1 £10.7 41.4% (251) 37.8% (229) 62.9% (381)
Complex CHD 38.2 (699) 32.2+11.1 33.2% (232) 28.4% (199) 58.5% (409)
Unclassified CHD 6.8 (125) 26.7 +10 30.4% (38) 22.4% (27) 56% (70)

N, sample size.
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in comparison to male participants (30.5vs. 25.7%). Furthermore,
significant differences (p < 0.001) according to CHD severity
were detected: patients with complex CHD preferred pediatric
cardiologist in private practice more often (38.5%) than patients
with simple CHD (16.6%) (Table 2).

Patient Age and Type of Main Treating
Physician

With increasing age, there was also a change regarding the type
of main treating physician. While 45.1% of the respondents in
the youngest age group (18—22 years) were treated mainly by
a pediatric cardiologist in private practice, only17.4% of the
respondents older than 38 years of age were treated in this setting
(Figure 1).

Rating Questions

Significant group differences were found regarding participants’
rating of the information about their CHD that they received
by their main treating physician (p < 0.001). While only 64.7%
of patients with CHD not treated in a specialist setting felt well
well-informed about their condition by their physician, patients
treated in a specialist setting more often felt well-informed
(pediatric cardiologist in private practice: 79.4%, ACHD clinic
at a heart center: 76.8%, adult cardiologist in private practice:
76.4%) (Table 3).

Likewise, the question regarding participants’ trust in
their treating physician yielded significant group differences
(p < 0.001) (Table 3). The highest degree of trust was reported by
those patients who were mainly treated by a pediatric cardiologist
(Table 3).

Treating physicians

18-22 years (26.2 %)

23-28 years (23.1 %)

W ACHD clinic at a heart center

® Adult cardiologist in private practice

FIGURE 1 | Treating physicians.

M Pediatric cardiologist in private practice

® Another physician

DISCUSSION

According to the German health care system, patients with
CHD may not generally be treated by a pediatric cardiologist in
private practice once they have turned 18 years (25). The present
study shows indeed, that, with increasing age, patients are less
likely to be treated by a pediatric cardiologist in private practice.
However, as many as 17.4% of the patients older than 38 years
are still treated by a pediatric cardiologist in private practice.
Transition from pediatric to an age-appropriate adult medical
care, as defined by the transition concept (9, 10), can, therefore,
be considered as being only partially successful in Germany
based on these results. Adult patients with more complex under-
lying heart disease are those being mainly treated in a specific
ACHD clinic at a heart center or by a pediatric cardiologist
in private practice. The relatively large proportion of patients
continuing to attend general cardiologists, not specializing in
ACHD, supports the concept to provide additional training for
adult cardiologists in the field of CHD. To this end, a process of
ACHD certification (24) was established in Germany based on
recommendations for improving the quality of the interdiscipli-
nary care for ACHD (23). The main intention was to enable,
both, pediatric cardiologists to treat adult patients, as well as to
provide adult cardiologists with training and experience in the
treatment of complex CHD. It is hoped that this addresses the
challenges associated with the continuously growing and aging
group of CHD patients (14) and ensure that patients receive the
necessary support and medical care throughout their lives (24).
The fact that a large majority of the surveyed patients did not
know the meaning of the term “ACHD-certified,” as well as their
ignorance regarding the fact of whether their treating physician
is actually ACHD-certified, which shows that this certification

29-37 years (25 %) 38+ years (25.7 %)
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TABLE 3 | Descriptive istics (subjective patient )
Do you the given by your physician concerning your heart defect?
Total (N = 1,828) ACHD clinic at a heart center Pediatric cardiologist in Adult cardiologi: Another phy
(n =465)A private practice (n = 598)B in private practice (n=173)D
(n=592)C

Low 4% (n=73) 3.7%(n=17) 4% (n = 24) 4.2% (n =25) 4% n=7)
Medium 17.6% (n = 325) 17.8% (n = 83) 16.9% (h = 101) 17.4% (n = 103) 22% (n = 38)
High 78.2% (n = 1430) 78.5% (n = 78,5%) 79.1% (n = 473) 78.4% (n = 464) 74% (n = 128)
Group differences **p =0.583

Do you feel well-informed about your heart defect by your treating physician?

Total (N = 1,828) ACHD clinic at a heart center Pediatric cardiologist in

(n =465)A private practice (n = 598)B
Low 4.6% (n = 85) 4.1% (n =19) 3.5% (n = 21)
Medium 19% (n = 347) 19.1% (n = 89) 17.1% (n=102)
High 76.4% (n = 1396) 76.8% (n = 357) 79.4% (n = 475)

Group differences

Adult i i Anoth

in private practice (n=173)D
(n =592)C
4.9% (n = 29) 9.3% (n = 16)

18.8% (0 =111)
76.4% (0 = 452)

26% (n = 45)
64.7% (n = 112)

**p < 0.001 (Avs. D: **p < 0.01; Bvs. D: ***p < 0.001; C vs. D: ***p < 0.01)

How well do you rate your knowledge regarding your heart defect?

Total (N = 1,828) ACHD clinic at a heart center Pediatric cardiologist in Adult i i Another physici
(n =465)A private practice (n = 598)B in private practice (n=173)D
(n=592)C
Low 6.8% (n = 125) 5.4% (n = 25) 7% (n = 42) 6.9% (n = 41) 9.8% (n=17)
Medium 38.8% (0 =710) 35.7% (n = 166) 41.5% (n = 248) 39.2% (n = 232) 37% (n = 64)
High 54.3% (n = 993) 58.9% (n = 274) 51.5% (n = 308) 53.9% (n = 319) 53.2% (n = 92)

Group differences *p =0.089

How much do you trust your treating physician?

Total (N = 1,828) ACHD clinic at a heart center Pediatric cardiologist in

(n =465)A private practice (n = 598)B
Low 3.2% (n = 59) 2.4% (n=11) 2.2% (n=13)
Medium 16.8% (n = 307) 15.5% (n = 72) 13.2% (n = 79)
High 80% (n = 1,462) 82.2% (n = 382) 84.6% (n = 506)

Group differences

Adult cardiologi Anoth 1

in private practice (n=173)D
(n=592)C
3.7% (n = 22) 7.5% (0 = 13)

18.9% (n = 112)
77.4% (n = 458)

25.4% (n = 44)
67.1% (n = 116)

**p < 0.001 (Avs. D: **p < 0.001; Bvs. C: ***p < 0.01; Bvs. D: **p < 0.001; Cvs. D: ***p < 0.01)

N, sample size.
“Chi-squared test.
"*Kruskal-Wallis test.
"*Mann—-Whitney U test.

measure is not appreciated and understood as a quality criterion
by many patients. Therefore, despite the fact that especially
patients with complex CHD prefer treatment at specialized
ACHD centers, the question of whether the treating physician is
ACHD-certified seems to play only a marginal role in choosing
a particular center/physician.

One may also question the obligatory shift from pediatric to
adult cardiology care in the German health care system. The main
problem is that it may prevent a pediatric physician from caring
for a patient known to him/her since the patient’s early childhood,
just because of an age limit that could be regarded by some as
arbitrary. This could lead to patients being less compliant with
their care. This may be one possible explanation for the major
problem of ACHD patients being “lost to follow-up” (32, 33). On
the other hand, advocates of the transition system rightly argue
that adults with CHD have very different needs from children

Limitations

health care system.

with the conditions requiring particular expertise and training on
behalf of the main treating (pediatric-) cardiologist. Resolving the
question on the optimal organization of care for ACHD patients
is beyond the scope of the current report, but our study provides
important insights into the current status of treatment, patient
education, and patient views on this topic in a contemporary
cohort of German ACHD patients.

Since this is a cross-sectional study, we provide descriptive infor-
mation and report on associations rather than claiming to report
causal relationships between parameters. Moreover, the results
reflect respondents’ subjective statements. The results may not be
applicable to patients outside Germany, since they are affected by
the life situation of the patients, as well as the organization of the
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One might assume that patients registered in the NRCHD
have a greater interest in CHD and therefore know more about
this condition than German patients who are not registered.

Since the CHD patients have been invited to participate in the
survey by emails, via websites and social networks, no reliable
response rate can be specified. Therefore, we cannot guarantee
that the sample of patients participating in the online survey is
representative for the ACHD community at large. However, a
previous study has showed that the patient population included
in the register is representative. In addition, by involving large
national patient organizations, we aimed to increase the reach of
the survey and thus also capture patients not necessarily linked
to major heart center. This should reduce bias related to more
complex patients tending to be more likely associated to tertiary
care and thus included in the register.

CONCLUSION

Reassuringly, ninety percent of the participants were treated
by medical specialists. Many patients made use of specific
ACHD clinics at a heart center or were seen by pediatric/adult
cardiologists in private practice. However, a sizeable proportion
of patients was found to not being linked to recognized ACHD
specialists, with approximately one-third of all respondents
not in continuous medical care at a specific ACHD clinic/
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