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Einleitung

Erwachsene Patienten/innen mit angeborenen Herz-
fehlern (EMAH) stellen im Gesamtspektrum der von
»Erwachsenenkardiologen/innen“ zu betreuenden
Patienten/innen eine kleine Gruppe dar und doch ist von
einer Patientenanzahl von ca. 350.000 Personen in den
D-A-CH (Deutschland-Osterreich-Schweiz)-Lindern
auszugehen. Die Probleme dieser Patientlnnen unter-
scheiden sich in vielen Dingen grundlegend von jenen
der sonst in der Erwachsenkardiologie zu betreuenden
Patienten/innen. Eine addquate Behandlung setzt daher
besondere Kenntnisse und Erfahrungen des zustdndigen
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Arztes voraus. Eine wesentliche Voraussetzung dafiir, eine
entsprechende Kompetenz aufzubauen und aufrechtzu-
erhalten, ist vor allem die stdndige Beschéftigung mit die-
ser Materie und die regelméflige Betreuung einer hohen
Patientenzahl. Detaillierte aktuelle Behandlungsrichtli-
nien der D-A-CH AG fiir Erwachsene Patienten mit ange-
borenen Herzfehlern wurden unlidngst auch im J Kardiol
publiziert [1], aktuelle Richtlinien der amerikanischen
und europdischen Fachgesellschaften liegen vor [2, 3].
Daher konzentrieren sich diese Empfehlungen auf die
Strukturen der Versorgungseinrichtungen und die erfor-
derlichen Qualifikationen der Leiter der Versorgungsein-
richtungen fiir EMAH Patienten/innen in Osterreich.
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Nach internationalen Erfahrungen kann eine opti-
male Versorgung dieser Patientengruppe daher nur
durch besonders dafiir ausgerichtete Zentren fiir ange-
borene Herzfehler im Erwachsenenalter gesichert wer-
den, die mit den jeweiligen betreuenden Kardiologen/
innen bzw. Internen Abteilungen vor Ort entsprechend
eng zusammenarbeiten. Ein Ziel der Arbeitsgruppe fiir
angeborene und erworbene Herzfehler im Erwachsenen-
alter der Osterreichischen Kardiologischen Gesellschaft
ist es daher, auch in Osterreich aktuelle Empfehlungen
fiir entsprechende Strukturen der regionalen und iiber-
regionalen Versorgung auszuarbeiten und diese Richt-
linien unter Internisten/innen mit kardiologischem
Schwerpunkt bzw. Kardiologen/innen zu verbreiten.
Dieses Update der erstmals im Jahre 2001 publizierten
Osterreichischen Richtlinien lehnt sich an international
anerkannte Vorschldge an insbesondere an die rezen-
ten deutschen Empfehlungen [3-7] mit Adaptationen an
die Situation in Osterreich wo es notwendig war. Dabei
erscheint eine Differenzierung in regionale und {iberre-
gionale Versorgung der EMAH Patienten als sinnvoll.

Kriterien eines Uberregionalen Zentrums fiir
angeborene Herzfehler im Erwachsenenalter

Prinzipiell ist hervorzuheben, dass die Betreuung eine
enge Zusammenarbeit zwischen Kinder- und Erwach-
senenkardiologen/innen zur Vorraussetzung hat und in
einem Zentrum angesiedelt sein soll, das alle medizi-
nischen Abteilungen zur Versorgung von Erwachsenen
anbieten kann [3]. Ein solches iiberregionales Zentrum
zeichnet sich weiters durch eine eigene Abteilung fiir
Kardiologie, Kinderkardiologie (beide mit erfahrenen
interventionellen Kardiologen/innen, nach Méglichkeit
inklusive Elektrophysiologie) und Herzchirurgie und
Kardioandsthesie und Intensivmedizinern/innen mit
Erfahrung in der operativen bzw. postoperativen Versor-
gung von kongenitalen Vitien aus. Zusitzlich sollen alle
modernen Methoden der kardiovaskuldren Bildgebung
zur Verfiigung stehen (z. B. kardiales MRI und CT mit
state-of-the-art Technologie Geriten).

1. Aufgaben des iiberregionalen Zentrums

e Optimierung der Versorgung von erwachsenen
Patienten/innen mit allen Formen von angeborenen
Herzfehlern unter Beriicksichtigung der Besonder-
heiten in Himodynamik und Anatomie, die sich subs-
tantiell von den reguldren kardialen Erkrankungen im
Erwachsenenalter unterscheidet, um Fehleinschit-
zung und -behandlungen zu vermeiden.

e Vereinigung aller speziellen Ressourcen, die fiir die
Versorgung von EMAH Patienten erforderlich sind.

e Sicherstellung einer hohen EMAH Patientenzahl, die
ein entsprechendes Training sowie das Aufrechterhal-
ten einer entsprechenden Kompetenz und spezieller
Fdhigkeiten in der Behandlung von EMAH Patienten
ermoglicht.

e Wissenschaftliche Aufarbeitung dieser Patienten-
gruppe und entsprechende Verbesserung unseres
Wissens fiir zukiinftige Behandlungen.

e Angebot von entsprechender Fortbildung fiir die in
die Betreuung von EMAH Patienten eingebundenen
Internisten/innen, Kardiologen/innen und Chirur-
gen/innen, Kardioanidsthesisten/innen, Gynikolo-
gen/innen.

e Angebot von Informationsmdoglichkeiten fiir Patien-
ten/innen und Arzte/innen bzw. der Méglichkeit, ent-
sprechende Expertenmeinungen einzuholen.

e Unterstiitzung von Patientenselbsthilfegruppen.

e Ansprechpartner fiir Amter und Behérden.

2. Erforderliche Ressourcen eines iiberregionales
EMAH Zentrums

A. Personal:

Voraussetzung fiir das Personal ist eine besondere
Erfahrung und eine besondere Ausbildung in der Betreu-
ung von EMAH Patienten, wobei zur Verfiigung stehen
sollte:

e zumindest 2 Erwachsenenkardiologen/innen und 2
Kinderkardiologen innen mit spezieller Erfahrung auf
dem Gebiet angeborener Herzfehler im Erwachse-
nenalter

e zumindest 2 Chirurgen/innen mit spezieller Erfah-
rung auf dem Gebiet der angeborenen Herzfehler

e ein(e) Transplantationschirurg/in bzw. eine fix beste-
hende Zusammenarbeit mit einem Transplantations-
zentrum

e ein Elektrophysiologe/in mit Erfahrung im Bereich
der angeborenen Herzfehler bzw. Kooperation mit
internationalem Zentrum fiir Patienten/innen mit
komplexen angeborenen Herzfehlern

e Spezialist/in mit Erfahrung in Implantation und
Nachsorge von Schrittmachern, ICD und biventriku-
ldren Schrittmachern

e zumindest ein Kardiologe/in/Kinderkardiologe/in
mit nachgewiesener Erfahrung mit nichtkoronaren
Katheterinterventionen

e zumindest 2 Echokardiographeure/innen mit spezi-
ellen Kenntnissen im Bereich der angeborenen Herz-
fehler

e zumindest 2 Herzanésthesisten/innen mit Erfahrung
in der Anédsthesie von Patienten mit angeborenen
Herzfehlern

e Zumindest ein(e) Radiologe/in mit Erfahrung in der
Anwendung von CT und MRI bei EMAH Patienten/
innen.

e ein Sozialarbeiter/in bzw. -berater/in

e ein Psychologe/in

e Schwestern/Pfleger mit spezieller Erfahrung mit Pati-
enten mit angeborenen Herzfehlern

e Ein Herzpathologe/in mit Erfahrung auf diesem
Gebiet der angeborenen Herzfehler

e Ein Facharzt/in fiir Gyndkologie und Geburtshilfe als
fixe(r) Ansprechpartner/in im Team
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e Schliefllich sollten am Zentrum alle Spezialgebiete
der Inneren Medizin und alle Sonderfiacher inklusive
Humangenetik, Psychiatrie und Medizinische Psy-
chologie vertreten sein.

B. Die folgenden apparativen Voraussetzungen und
Funktionseinheiten sollten vorhanden sein:

e Echokardiographie einschlieflich transésophagealer
Echokardiographie (inkl. Intraoperativer TEE), Stref3-
echokardiographie

e Herzkatheterlabor fiir diagnostische und interventio-
nelle Prozeduren

e Elektrophysiologielabor mit Mdglichkeiten zu Abla-
tion

e Herzoperationssaal

e Extrakorporale Kreislaufunterstiitzungssysteme (ECMO,
Assist-Device)

e Moglichkeiten zur stationidren Betreuung mit Inten-
sivstation, Intermediate Care und Normalstation

e Komplette Palette der bildgebenden Verfahren (kar-
diovaskuldre Radiologie, Computertomographie,
Magnetresonanz)

e Nuklearmedizin

Schrittmacher-/ICD/CRT-Ambulanz

Langzeit-EKG, Event-Recorder, externe und implan-

tierbare Look-Recorder

Ergometrie

Lungenfunktionslabor/Spiroergometrie

Herzpathologie

Datenbanksystem fiir die Patientendokumentation

und zur Qualitédtskontrolle

3. Funktionen des iiberregionalen Zentrums

e Optimale Versorgung von Erwachsenen mit angebo-
renen Herzfehlern

e Geordnete Ubernahme von Patienten/innen aus der
Kinderkardiologie in die Erwachsenenkardiologieab-
teilung oder gemeinsame Weiterbetreuung im Rah-
men einer Spezialambulanz in Zusammenarbeit mit
einem Kardiologen/in

e Regelmiflige gemeinsame Konferenzen mit Kardio-
logen/innen, Kinderkardiologen/innen, Herzchirur-
gen/innen und weiteren Spezialisten/innen zur Ent-
scheidungsfindung fiir Behandlungsstrategien

e Sicherung einer addquaten und zeitgerechten Kom-
munikation mit zuweisenden Arzten/innen bzw.
kooperierenden Abteilungen

e Mafinahmen zur Qualitdtskontrolle im Zentrum selbst
und Zusammenarbeit mit andern EMAH Zentren zur
Qualitdtssicherung und stdndigen Verbesserung der
Patientenversorgung

e Errichtung von Trainingsprogrammen fiir Kardiolo-
gen/innen, Kinderkardiologen/innen und Chirurgen/
innen

e Datenbank iiber alle betreuten Patienten/innen

e Aufbau und Erhaltung von Strukturen, die eine inter-
disziplindre Versorgung von EMAH Patientinnen
wihrend der Schwangerschaft und zur Entbindung
erlauben sowie zur Betreuung von Hochrisiko-Patien-
ten bei nichtherzchirurgischen Operationen

e Kooperation mit Patientenorganisationen und Reha-
bilitationseinrichtungen

Regionale Versorgung von EMAH Patienten

In einer Klinikambulanz oder ambulanten Einrichtung
zur regionalen EMAH Patientenversorgung sollte min-
destens 1 Kardiologe/in in Zusammenarbeit mit einem
Kinderkardiologen/in (falls vorhanden) mit speziellen
Fahigkeiten, speziellem Training und spezieller Erfah-
rung in der Versorgung von EMAH Patienten vorhanden
sein. Weiters ist besondere Erfahrung in der Echokardi-
ographie von angeborenen Herzfehlern Voraussetzung.
Die strukturellen Komponenten eines regionalen Zen-
trums richten sich nach den lokalen Ressourcen, Mog-
lichkeiten und Notwendigkeiten, wobei ein hochwertiges
Echokardiographiegerét, eine Ergometrieeinheit, das
24 h Blutdruckmonitoring und das Langzeit-EKG zur
Grundausstattung gehoren. Prinzipiell konnen in einem
solchen Zentrum Erwachsene mit allen Formen von
kongenitalen Herzfehlern basisversorgt werden, wobei
durch die Zusammenarbeit mit einem {iiberregionalen
Zentrum die lokal nicht vorhandenen diagnostischen
und therapeutischen Mdglichkeiten kompensiert wer-
den kénnen.

Bei grofierer geographischer Distanz zu einem {iiber-
regionalen EMAH Zentrum ist der Aufbau einer regio-
nalen EMAH Patienten/innen Versorgung im jeweiligem
Bundesland anzustreben. Die enge Zusammenarbeit
der Arzte der iiberregionalen Zentren mit den lokal die
EMAH Patienten betreuenden Arzten/innen ist fiir eine
gute Betreuung essentiell.

Erfordernisse fir die Leitung eines
klinikgebunden oder ambulanten Zentrums fir
angeborene Herzfehler im Erwachsenenalter

Diese Qualifikationen lehnen sich an die Deutschen
Empfehlungen [7] zum Erwerb der Zusatzqualifikation
»,Erwachsene mit angeborenen Herzfehlern“ (EMAH)
an. Fiir neuauszubildende EMAH Kardiologen/innen
empfehlen wir folgende Spezialausbildung:

Dauer der zusdtzlichen Weiterbildung. Die Weiter-
bildung in dieser Subspezialitét erstreckt sich iiber 18
Monate, wobei ausbildungsinhaltskonforme Zeiten
(siehe unten) der Additivfacharztausbildung in Kardio-
logie bzw. Kinderkardiologie beriicksichtigt werden kon-
nen. Die Weiterbildung kann im Inland oder Ausland
erfolgen.
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Die EMAH-Weiterbildung fiir Erwachsenenkardiologln-
nen umfasst:

e eine 6-monatige Tatigkeit an einem kinderkardiologi-
schen Zentrum,

e eine 6-monatige Tdtigkeit an einem iiberregionalen
EMAH-Zentrum,

e die restlichen 6 Monate kdnnen entweder in einem
regionalen oder ({iberregionalen EMAH-Zentrum
absolviert werden.

Die EMAH-Weiterbildung fiir Kinderkardiologlnnen
umfasst:

e eine 6-monatige Tatigkeit in einer Internistischen
Abteilung mit Schwerpunkt Kardiologie,

e eine 6-monatige Tatigkeit an einem iiberregionalen
EMAH- Zentrum,

e die restlichen 6 Monate kénnen entweder in einem
regionalen oder {berregionalen EMAH-Zentrum
absolviert werden.

Indikation zur Zuweisung in ein regionales oder
Uberregionales EMAH Zentrum

Prinzipiell sollen alle Patienten mit angeborenen Herz-
fehlern an einem EMAH Zentrum betreut werden, aus-
genommen davon sind:

e Aortenklappenerkrankungen (ausgenommen kom-
plexe Fehlbildungen sowie in der Kindheit chirur-
gisch oder katheterinterventionell behandelte Patien-
ten/innen mit Aortenstenose)

e komplett korrigierte Fehlmiindung von Lungenvenen
e korrigierte Pulmonalstenose ohne bedeutsame Rest-
gradienten und bedeutsame Pulmonalinsuffizienz

e leicht- bis mittelgradige Pulmonalstenose

e Mitralklappenerkrankungen (ausgenommen Para-
chute- Klappe und dhnliche Anomalien)

e Zustand nach komplettem Verschluss eines Ventrikel-
septumdefektes (ohne Restshunt) bei sonst unauffil-
ligem Befund

e Zustand nach Komplettverschluss eines Ductus arte-
riosus

e Zustand nach Verschluss eines Vorhofseptumdefektes
(ohne Restdefekt)
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Anhang

Modifiziert nach [8]

Anforderungen an ein iiberregionales EMAH Zentrum
Kinderkardiologie

Kardiologie

Kooperation mit einer Rhythmologie mit elektrophysiologischem Labor
Herzchirurgie fiir AHF

Kardio-Andsthesiologie

Intensivtherapie

Radiologie (MRT, CT)

Gynékologie und Geburtshilfe

Innere Medizin

Kooperation mit einer Transplantationseinheit
Humangenetik

Psychologie

Sozialmedizin

Fach-Schwestern/-Pfleger

Kooperation mit Patientenorganisationen
Kooperation mit Rehabilitationseinrichtungen
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